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l. Resumen

Introduccién: El corazon en criss-cross es una malformacion congénita compleja y rara. Se
caracteriza por una disposicidn cruzada de la conexidon auriculoventricular, ya sea
concordante o discordante. EI comportamiento fisiopatoldgico y el tratamiento estan
relacionados con las lesiones asociadas, que tienen una alta prevalencia.

Metodologia: Revisamos los ecocardiogramas realizados a pacientes de 0 a 18 afios entre
2017 y 2023 en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez y seleccionamos
aquellos casos con diagnéstico de corazén en criss-cross. El objetivo fue describir la
experiencia en el diagndstico y manejo de pacientes pediatricos con esta cardiopatia.

Resultados: Se realizaron un total de 18.874 ecocardiogramas y se concluyé el diagndstico
de corazon en criss-cross en 17 pacientes (28 estudios), lo que corresponde al 0,15% de
los estudios. El 88% se encuentran en situs solitus, la conexion auriculoventricular fue
concordante en el 52,9%, discordante en 41,4% vy tipo doble entrada a un ventriculo
dominante en 5,8%; la conexion ventriculoarterial fue en un 88% tipo doble via de salida
del ventriculo derecho, de los cuales el 26% estaban imperforados (atresia pulmonar). En
cuanto a los defectos asociados, todos nuestros pacientes presentaron comunicacion
interventricular; 58% con comunicacion interauricular, 41% con estenosis de valvula
pulmonar; 12% persistencia del conducto arterioso y en 6% origen comun de las arterias
coronarias del mismo seno. A 9 pacientes (53%) se les realizdé tomografia computarizada,
5 (29%) resonancia magnética y 14 (82%) cateterismo cardiaco (5 de ellos terapéuticos:
colocacion de stent en el conducto arterioso o en el shunt sistémico-pulmonar y colocacion
de stent en el infundibulo). 11 fueron llevados a cirugia (2 cirugia correctiva, 9 procedimiento
paliativo), 2 fallecieron después de la cirugia (fistula sistémico-pulmonar y procedimiento
de Jatene).

Conclusion: El corazén en criss-cross es una cardiopatia rara y compleja que implica que
cada caso sea unico y por esto representa un reto para todo el equipo. La experiencia en
el manejo del corazén en criss-cross en el Instituto ha sido favorable. EI manejo de estos
pacientes depende de la adecuada comprension de su anatomia y fisiologia y esto parte de
contar con los recursos diagnosticos apropiados asi como del entrenamiento del equipo
médico tanto de diagndstico como de quienes realizan las intervenciones percutaneas y
quirurgicas.



Il. Introduccioén

Las malformaciones cardiacas, junto con las renales, son las anomalias congénitas mas
frecuentes (1). La prevalencia de las cardiopatias en recién nacidos se estima en 1 a 8
casos por cada 100 nacidos vivos y la mortalidad por esta causa en menores de un afo se
ubica en el puesto numero 4 a nivel global y en segundo lugar en paises de ingresos medio-
altos (2). Estas son de las estadisticas mas relevantes entre las causales de
morbimortalidad en nifios y es este el motivo de la importancia de su estudio. Sin
tratamiento, un 25% de los pacientes con cardiopatias congénitas con repercusion
hemodinamica fallecen en el periodo neonatal, 60% en la infancia y 15% en la adolescencia

(1).

Como en otras disciplinas, la cardiologia pediatrica, y sus ramas asociadas: cirugia
cardiovascular, hemodinamia, electrofisiologia y las imagenes diagndsticas; se han
fortalecido con el paso del tiempo permitiendo diagndsticos mas precisos y en base a ello
mejores tratamientos. Sin embargo, el progreso no es uniforme a nivel global ni tampoco lo
es a nivel de cada pais (2). Este comportamiento en gran parte se debe a la disponibilidad
desigual de recursos y a la centralizacion de la oferta de atencién en salud, lo cual es una
problematica transversal a la mayoria de paises de la region.

Las malformaciones congénitas cardiacas incluyen un gran numero de defectos que
incluyen desde los “sencillos” hasta los altamente complejos, esto desde el punto de vista
de la repercusion hemodinamica asi como de las opciones terapéuticas que se puedan
ofrecer. Es por esto que fortalecer los trabajos académicos que lleven a mejorar su
comprension y plantear opciones de estudio y tratamiento para estos pacientes continua
siendo un deber de todos los que atendemos pacientes con enfermedades del corazon.

Por este motivo el estudio de las cardiopatias congénitas en nuestros paises tiene aun un
gran camino por recorrer. A medida que los centros de atencion se hacen mas capaces y
la formacion de especialistas se fortalece, se logra un mejor diagndstico, mejoran los
desenlaces a largo plazo y se evitan las complicaciones severas y secuelas que suelen
acompafiar a los pacientes con cardiopatias congénitas, sobre todo aquellas que no se
diagnostican oportunamente (1).



lll. Marco teérico
Aspectos generales

El corazdén criss-cross, o conexion atrioventricular cruzada, como se explicara mas
adelante, corresponde al grupo de las cardiopatias congénitas raras, presentandose en
menos del 0,1% de todos los defectos cardiacos congénitos 0 menos de 8 de cada
1.000.000 de nacidos vivos (3).

El corazon, para su estudio y favorecer un orden tanto en el abordaje como en el
entendimiento de la cardiopatia y su fisiologia, se divide clasicamente en 3 segmentos: los
atrios, los ventriculos y los grandes vasos y a este sistema se han agregado otras
particularidades a los largo del tiempo. En la década de 1960 se dieron los primeros
esfuerzos por organizar la descripcién sistematica del corazon y asi de sus malformaciones
congénitas. Estuvo liderado por dos grupos independientes, el primero de ellos con base
en Estados Unidos de la mano del doctor Robert Van Praagh y el segundo en México
liderado por la doctora Maria Victoria de la Cruz. Se caracterizé por la descripcion de
hallazgos topoldgicos basados en caracteristicas radiologicas y angiograficas sin lograr una
descripcién precisa; esto de la mano de los limitados recursos diagnésticos disponibles para
el momento (4, 5). En la década de 1970 los diagndsticos se hicieron mas precisos con la
aparicion de la ecocardiografia que permitié caracterizar de una mejor manera las porciones
del corazédn, las conexiones y la relacion que existia entre ellas. Desde ese momento a este
sistema se le llamé analisis secuencial segmentario (4).

Pese a esto conforme se buscd generalizar su aplicabilidad a todas las cardiopatias
surgieron algunos vacios. El Dr. Van Praagh propuso el analisis basado en 3 segmentos
(atrios, ventriculos y grandes vasos) y mas especificamente descrito como el situs atrial
(solitus, inversus o ambiguo), el asa bulboventricular (solitus, inversus, en dextro o
levoposicion), y la conexién con las grandes arterias (no transpuestas, transpuestas o en
malposicion) (6). Ademas el Dr. Kirklin incluy6 los términos concordante y discordante para
las conexiones atrioventriculares y describiendo solo la posicion de los grandes vasos (6).
El Dr. Anderson para 1974 cuestionaba esto y proponia que debia hacerse mas énfasis en
la conexion y relacién de los segmentos y no tanto en describir cada uno de ellos por
separado (6). A lo largo del tiempo esto llevo a una discusion académica respecto al sistema
de nomenclatura a utilizar generando dos escuelas principales, la del Dr. Van Praagh,
estadounidense y la del Dr. Anderson, britanico.

En su libro de Cardiopatias congénitas, el doctor Attie en 1984 sefalaba que la secuencia
diagnéstica se tiene que tomar con precaucion puesto que no siempre la concordancia, o
discordancia, son coherentes con la disposicion (o conexion) (7). Esto es especialmente
relevante para el criss-cross puesto que mediante este sistema podemos decir que esta
corresponde a una conexion atrioventricular cruzada, dando a entender que la posicion
espacial de los ventriculos, respecto de los atrios con los que estan conectados, no
concuerda (7).

Como su nombre lo indica, el analisis secuencial segmentario es un paso a paso, a través
del cual se identificaran las estructuras cardiacas y se describira la relacién que hay entre
ellas. Se visualiza primero el situs atrial: solitus, inversus o isomorfismo que puede ser levo
(izquierdo) o dextro (derecho); el tipo de conexién atrioventricular, es decir, con cudles
camaras cardiacas estan conectadas: concordante, discordante, ambiguo, doble entrada



ventricular o ausencia de conexion; el modo de conexion atrioventricular, que habla de la
forma en que estas camaras estan conectadas: a través de un aparato valvular perforado,
imperforado, comun o en disposicidon cabalgada o con straddling; el tipo y modo de conexion
ventriculoarterial, de forma similar a la atrioventricular (tipo: concordante, discordante, doble
via de salida o unica via de salida; modo: perforado, imperforado, comun y si hay algun
anillo valvular cabalgado o no sobre el septo interventricular); finalmente la presencia de
defectos asociados y particularidades adicionales.

La primera descripcion asociada a criss-cross hablaba de una disposicién inusual de la
entrada de los ventriculos y fue descrita en 1961 por Lev y Rowlatt bajo el término de
‘levocardia mixta” en la que se incluian esta y otras alteraciones de las conexiones
atrioventriculares (8). Posterior a ello conforme se fortalecid el estudio de los nifios
cardiépatas de la mano de mejores ayudas diagnosticas que permitieron mejores
descripciones asi como una mayor madurez en la conformacion del sistema de analisis
secuencial segmentario se lograron cada vez mejores caracterizaciones de la patologia. En
1973 el Dr. Franco Vasquez, en México, describié un entrecruzamiento de las camaras de
entrada ventriculares relacionadas con una posicidon antero-superior y postero-inferior de
los ventriculos (9). Luego en 1974, Anderson, et al, haciendo referencia a dos casos de
conexiones atrioventriculares cruzadas y buscando aclarar conceptos propuestos por Van
Praagh et al. y Kirklin, et al. respecto a sus metodologias de clasificacion de las
cardiopatias, acufié por primera vez el término “criss-cross” (6).

Posterior a este inicio se han venido publicando reportes y series de caso en relacion a las
descripciones anatémicas, métodos diagnosticos y abordaje de esta cardiopatia; hasta la
fecha se han reportado poco mas de 300 casos en la literatura. Se han descrito en situs
solitus, inversus e isomerismos (7). La mayoria de casos se asocia a una comunicacion
interventricular (CIV) sin embargo ha habido algunos reportes sin este defecto (10, 11, 12);
y entre otros hallazgos frecuentes estan la estenosis pulmonar y las comunicaciones
interauriculares (CIA).

El origen de esta cardiopatia no esta determinado con claridad. Se atribuy6 en algun
momento a alteraciones en el gen Cx43 puesto que se habia visto una asociaciéon en
ratones con criss-cross en los que causaba un retraso en la formacién del asa ascendente
del tubo cardiaco y que ocasionaba la rotacion de los cojines atrioventriculares. Sin
embargo un estudio publicado en el 2010 descarta la posibilidad pues no se encontr6é una
alteracién en la zona en la que se ubica este gen en humanos (13).

Embriologia

El corazén es uno de los primeros érganos en constituirse y de esta forma uno de los
primeros en iniciar su funcionamiento para permitir el desarrollo del embrién (14). Inicia con
la formacion del tubo cardiaco; posteriormente cuando se da el giro del asa bulboventricular
el desarrollo del corazon ha alcanzado tal punto que ya se han establecido las conexiones
atrioventriculares definitivas dadas por esta torsion (7, 15). La conexién atrioventricular
dependera del situs atrial y, en relacion a este, dependiendo de la posicidon y conexion con
los ventriculos se establecera el tipo de esta conexion. Para un corazén en situs atrial
solitus, cuando el giro del asa es hacia la derecha (que corresponde a la relacién usual) se
establecera una conexion atrioventricular concordante; por otro lado para un corazén en
situs solitus un giro del asa a la izquierda determinara una conexién atrioventricular
discordante (7).



Lo que ocurre subsecuentemente es el momento clave, en la embriogénesis, de la
disposiciéon cruzada de la conexion atrioventricular, que es la esencia del criss-cross. Tras
el giro del asa, en esta patologia, ocurre un giro de lo que seran los ventriculos y es este el
que establece la relacion cruzada atrioventricular (7, 9, 15, 16). Teniendo como referencia
la base del corazén y viendo desde esta hacia el apex se interpretara el giro de los
ventriculos. Para un corazon en situs solitus y conexion atrioventricular concordante (giro
del asa bulboventricular a la derecha) el giro de los ventriculos sera en sentido opuesto a
las manecillas del reloj; esto hace que el ventriculo derecho quede en una posicion anterior,
principalmente, y hacia la izquierda o superior en relacion al ventriculo izquierdo (7, 9). Para
una conexion atrioventricular discordante en situs solitus el giro sera a favor de las
manecillas del reloj. De este modo el ventriculo derecho estara dispuesto mas anterior y a
la derecha en relacion al ventriculo izquierdo (7, 9).

Los defectos asociados que pueden tener estos pacientes corresponden a estadios
embrionarios propios del desarrollo del resto de las estructuras del corazén (tabique
auricular, tabique ventricular e infundibulotroncal). Las valvulas mitral y tricispide siguen la
disposicién de los ventriculos por esto también se encontraran en disposicién cruzada. Esto
permite que con frecuencia se encuentre alteracion en los aparatos valvulares, sobre todo
se ha relacionado con straddling (16, 17, 18). En el caso de la estenosis pulmonar Anderson
y colaboradores proponen que es el giro ventricular en el sentido de las manecillas del reloj
la causa de la obstruccion (6). De la misma forma la torsion de los ventriculos y con ellos
del septo interventricular determinara la relacion de los defectos septales con los grandes
vasos. Sobre la conexion ventriculoarterial la transposiciéon de los grandes vasos es el tipo
de conexion mas frecuente, seguido de la doble via de salida del ventriculo derecho y en
ultimo lugar una conexién concordante, siendo frecuente el modo imperforado, por atresia
pulmonar (7). Sin embargo otros reportes han descrito con frecuencia en sus casos la doble
via de salida del ventriculo derecho como la mas frecuente (9, 19, 20, 21).

Cabe resaltar que las descripciones de casos de criss-cross, hasta el momento en que se
realiza esta revision, no se han relacionado con sindromes genéticos o enfermedades en
otros sistemas de forma simultanea.

Fisiopatologia y clinica

La fisiologia de estos pacientes dependera completamente de su anatomia (7, 22). Como
se ha visto, estos son corazones complejos y con relaciones espaciales inusuales y por
esto comprender su funcionamiento y las diferentes fases del ciclo cardiaco requiere un
poco mas de destreza. Sin embargo, dejando temporalmente de lado la relacion espacial y
la disposicion de las cavidades del corazdon en criss-cross, es relativamente sencillo
entender que la fisiologia, y por ende las manifestaciones clinicas secundarias a esta,
dependen basicamente de los defectos asociados. Como en otras cardiopatias, como por
ejemplo en el corazdn en situs inversus en dextrocardia sin defectos asociados, en donde
la circulacién sistémica y pulmonar no tienen cortocircuitos y el ventriculo sistémico
(morfologicamente izquierdo) y el pulmonar (morfolégicamente derecho) trabajan contra las
presiones que les corresponden, no se encontraran manifestaciones clinicas importantes
puesto que su fisiologia es normal. Es decir: tendra saturaciones normales y el flujo
pulmonar estara dado por un ventriculo de morfologia (y fisiologia) derecha y el flujo
sistémico estara mantenido por un ventriculo izquierdo capaz de mantener el gasto cardiaco
y vencer las resistencias vasculares periféricas.



La clinica y los cambios fisiopatolégicos aparecen y son dependientes de los defectos
asociados. Es frecuente la comunicacion interventricular pero que generalmente se asocia
a estenosis pulmonar; asi mismo se presentan con discordancia ventriculoarterial o doble
via de salida del ventriculo derecho, entre otras menos frecuentes (7). Las variaciones de
estos defectos asi como la combinacién de los mismos hace que el criss-cross no se pueda
encasillar en una clasificacion de flujo pulmonar aumentado o disminuido, cianético o
ciandtico, de fisiologia uni- o biventricular puesto que cada caso es particular. La
exploracion fisica aportara datos valiosos para el andlisis de cada paciente pero no se
pueden generalizar. Como se vera mas adelante estas caracteristicas son las que van a
determinar el tipo de tratamiento que se pueda ofrecer.

Estudios diagnésticos

Radiografia y electrocardiograma
Tras la orientacion que pueda aportar la exploracion fisica, como parte de todo estudio de
un paciente con cardiopatia congénita se debe abordar en principio con una radiografia de
térax y electrocardiograma. Para estos dos examenes ocurrira lo descrito antes y es que
van a depender de la anatomia de cada caso pero de igual forma permitiran evaluar la
repercusion de la cardiopatia y de esta forma aportan datos valiosos que se tomaran en
cuenta para el tratamiento.

En la radiografia de térax se debe evaluar el crecimiento de cavidades y grado de
cardiomegalia asi como el patron de flujo pulmonar. En el electrocardiograma se debe tener
precaucion con su interpretacion. Lo mas usual es el situs solitus y esto se vera reflejado
en el trazado eléctrico, sin embargo el patrén que se puede esperar de la conexién
atrioventricular debe revisarse con detenimiento teniendo en cuenta la relacion espacial que
tienen los ventriculos y que podria orientar hacia un diagndstico erréneo (7). Se pueden
esperar patrones de bloqueo de rama del haz de His e hipertrofia de cavidades; el eje
eléctrico nuevamente se vera afectado por las relaciones espaciales y segun la repercusion
clinica se podran encontrar datos de sobrecarga sistolica o diastodlica.

Ecocardiografia

Con el paso del tiempo la ecocardiografia ha mejorado en el sentido de poder ofrecer
mejores cualidades técnicas y mejores imagenes que ayudan a hacer los diagnésticos. El
ecocardiograma es la herramienta basica del cardidlogo y es piedra angular del estudio de
nuestros pacientes. Previo a la introduccién de la ecocardiografia gran parte del abordaje
de los pacientes recaia en la radiografia y las angiografias, las cuales son una gran
herramienta pero que en casos de cardiopatias tan complejas como el criss-cross no
llegaban a ser decisivas. Y en ultima instancia, el estudio de las piezas de patologia
aportaba al conocimiento de la enfermedad.

El estudio por ecocardiografia debe ser riguroso y evaluar sistematicamente el corazén
siguiendo la secuencia diagnoéstica o analisis secuencial. Es importante que se realice de
esta forma, analizando cada componente de forma individual, reconociendo sus
caracteristicas propias para luego poder construir el panorama de la cardiopatia (17). De
esta forma, se llego a establecer que la caracteristica principal por ecocardiografia que lleva
al diagnostico del criss-cross es la imposibilidad de observar en la vista de 4 camaras las 2
valvulas atrioventriculares al mismo tiempo; dada la disposicién cruzada entre sus ejes



(tomando el eje longitudinal de las valvulas) se encontrara una angulacién entre ellas de
22-102° (siendo normal de 0-12°) (17, 18, 23, 24).

El estudio debe ser minucioso al evaluar los defectos asociados pues es poco frecuente
que no se encuentre ninguno. Como en las demas cardiopatias se debe tratar de ofrecer la
mayor cantidad de informacién que permita dar las herramientas para plantear una
intervencion e igualmente debe evaluar la funcidon ventricular. Otra caracteristica
importante, aunque no exclusiva del criss-cross, es la orientacion del septo interventricular
en sentido paralelo al diafragma, cuando los ventriculos quedan dispuestos de forma
supero-inferior (24).

Una mencion importante se debe hacer sobre el ecocardiograma fetal. Es cada vez mas
frecuente el diagnostico de cardiopatias desde la etapa prenatal y en paises desarrollados
este llega a ser superior al 85% (25). El diagndstico en la etapa fetal parte del mismo
principio y es la imposibilidad de observar simultaneamente la mitral y la tricuspide desde
la proyeccion de 4 camaras (8, 23). Los diagndsticos prenatales han permitido ofrecer
tratamientos oportunos a los recién nacidos, sobre todo en aquellos casos en que algunas
cardiopatias criticas asi lo ameritan y esto se ve reflejado en el desenlace de los pacientes
(25, 26). No esta de mas mencionar la importancia de la asesoria a los padres por parte del
equipo de cardiologia fetal una vez hecho el diagnostico.

Tomografia computarizada y resonancia magnética

La indicacion para la realizacion de estudios adicionales posteriores al ecocardiograma va
a depender de las necesidades de cada caso pero en su mayoria estan determinadas por
la necesidad de establecer la anatomia de la manera mas precisa posible y en este sentido
los estudios son complementarios entre si. Tanto la tomografia como la resonancia
magnética pueden aportar sobre las caracteristicas de las conexiones atrioventriculares,
los aparatos valvulares o los defectos asociados que el ecocardiograma no logra detallar,
bien sea por la ventana acustica del paciente o por la disposicion de las estructuras.

Para ambos estudios la clave del diagnéstico esta en la incapacidad de ubicar ambas
valvulas atrioventriculares en un mismo plano, de la misma manera que el ecocardiograma
(21, 27). También, parten del analisis secuencial para el abordaje de cada caso y en
ocasiones requieren multiples imagenes (o proyecciones) de un mismo sitio anatémico para
determinar sus caracteristicas (21). La eleccién de una sobre la otra dependera del recurso
disponible de cada institucion asi como las caracteristicas del paciente, teniendo en cuenta
los tiempos de adquisicion de cada uno. Para una tomografia se puede realizar el estudio
en pocos minutos mientras que para una resonancia los tiempos son mayores y usualmente
va a requerir sedacion, dependiendo de la edad del paciente.

A partir de ambos métodos de imagen se han podido realizar reconstrucciones en 3D que
facilitan el entendimiento del caso y de esta forma un mejor planteamiento quirurgico (28).
Esta es una de las areas que mas desarrollo ha tenido en el ultimo tiempo puesto que tiene
la capacidad de ofrecer ayudas visuales e interactivas que facilitan la comprensién de la
compleja anatomia que es dificil representar en solo 2 dimensiones. El siguiente escalén
de estas herramientas es poder plasmar estos modelos en impresiones tridimensionales
que reafirman su utilidad en el propdsito de mejorar la comprensién de la cardiopatia.
Valverde y colaboradores realizaron un estudio para evaluar el impacto de la impresion de
modelos 3D en la educacion médica en criss-cross (29). Compararon el entendimiento de
la anatomia en base a un grupo de casos clinicos, primero tras el estudio de imagenes de



ecocardiografia y resonancia y luego tras entregar la impresion en 3D. Encontraron una
diferencia significativa evidenciando una mejoria de la comprension de los casos cuando
se entregaron los modelos fisicos (29). De la misma forma, a partir de las imagenes de
resonancia y tomografia se han creado modelos virtuales de realidad aumentada que
ofrecen una experiencia interactiva con la cardiopatia y permiten tanto la comprension como
la planeacién y ensayo de intervenciones.

Cateterismo cardiaco

Muchas de las primeras descripciones de casos de criss-cross se basaron en angiografias
para establecer el diagnostico y complementar la informacion ecocardiografica, como en
otras cardiopatias. Con el paso del tiempo, la ventaja que ha mostrado el cateterismo es su
capacidad de ser un estudio diagndstico pero ademas la posibilidad del intervencionismo.
En estos casos complejos entender la hemodinamica es un dato clave adicional en la toma
de decisiones puesto que evalla en directo la repercusion de los defectos o de las
intervenciones realizadas previamente y, al igual que lo descrito anteriormente, es
complementario a los demas métodos de imagenes diagndsticas. El trayecto del catéter
puede muchas veces sugerir la orientacion y relacion de las cavidades y de los defectos
septales asociados (7). Ofrece informacion valiosa, ademas, como estudio previo a la
realizacion de cirugias de fisiologia univentricular como la derivacion cavopulmonar
bidireccional y la total, aunque su uso varia dependiendo del centro médico y algunos
proponen que para este proposito no es indispensable (30).

Desde el punto de vista intervencionista, dependiendo de la fisiologia de cada caso puede
permitir asegurar el flujo pulmonar permeabilizando el conducto arterioso mediante un stent
o mantener la permeabilidad de una fistula sistémico-pulmonar colocada previamente. En
los casos de obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho también ofrece como
manejo paliativo la colocacion de un stent a este nivel. En adultos se ha descrito el
reemplazo valvular aértico, como reporte de caso, en una paciente de 77 afilos con criss-
cross (31).

Tratamiento

Como en otras cardiopatias el tratamiento dependera de la anatomia y las manifestaciones
clinicas que esta conlleva, en algunos casos requiriendo intervencion en la etapa neonatal
y en otros siendo bien tolerada durante los primeros afios de vida. Asi mismo se debe tener
presente que no en todos los casos se puede ofrecer una correccion quirdrgica y en muchos
de ellos solo se pueda ofrecer un procedimiento paliativo o un manejo univentricular (9). No
es menos importante aqui la disposicion de las estructuras puesto que puede ser un factor
limitante desde el punto de vista técnico en cuanto a las opciones que se puedan ofrecer.
Dado que la mayoria de estudios en criss-cross son reportes y series de casos no se ha
establecido una tasa de sobrevida a los procedimientos, o sin ellos, asi como tampoco en
cuanto a su historia natural. Dadas las distintas configuraciones anatomicas tampoco se
pueden clasificar dentro de otros grupos de cardiopatias puesto que finalmente pertenece
al grupo de las “cardiopatias exéticas” y esto hace que el seguimiento a su epidemiologia
sea limitado. Nuevamente, el estudio y tratamiento de cada caso es individualizado.



IV. Planteamiento del problema

El Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez es un centro de referencia nacional en
cardiologia y cardiologia pediatrica con mayor experiencia en cardiopatias congénitas en
nifos. Atiende a un grupo especifico poblacional, en cuanto a tipo de aseguramiento del
sistema nacional de salud se refiere. Estas dos caracteristicas determinan que los pacientes
atendidos: corresponden a casos de mayor complejidad y por este motivo fueron referidos
a este centro; con mayor frecuencia a la habitual sean diagnosticados con cardiopatias
raras o de escasa prevalencia; en ocasiones ya han sido abordados en otras instituciones
y de ellos algunos ya recibieron algun tipo de tratamiento; reciban un abordaje diagnéstico
con herramientas que no estan, al momento, disponibles en todo el territorio nacional, al
igual que las opciones terapéuticas. Esto hace que los pacientes atendidos en el Instituto
representen parcialmente la situacién del pais.

Por otro lado, la informacion disponible sobre cardiopatias congénitas se encuentra
fragmentada, como con muchas otras patologias, en varios paises de Latinoamérica. Si
bien, muchos centros llevan a cabo un registro de sus casos para fines propios 0 como
parte de un registro de una red internacional, como es el caso de las sociedades de cirugia;
a nivel interinstitucional hay una heterogeneidad en la informacion. Ademas, encontramos
otros centros que no cuentan aun con registro o es inconsistente. Este hecho determina
que a nivel de todo un pais no se cuente, en todos los casos, con un registro que permita
establecer estadisticas poblacionales. Los estudios individuales o aquellos que no son
multicéntricos permiten llenar este vacio de informacion pero como es propio de su disefio
no representan a cabalidad el panorama global.

La mayoria de la literatura sobre el tema proviene de Estados Unidos y Reino Unido sin
embargo también ha habido contribucion de varias otras fuentes a nivel mundial. En México
se han hecho algunos reportes que han hablado de la experiencia en el diagnéstico por
ecocardiografia y tratamiento de esta cardiopatia con series pequefnas de pacientes. Para
incrementar la informacién disponible acerca del corazén en criss-cross en México en
cuanto a los métodos diagndsticos y la experiencia quirurgica en estos pacientes se plantea
este trabajo con base en casos tratados en un hospital cardiovascular de tercer nivel. Se
plantea como pregunta de investigacion: ¢cual ha sido la experiencia en pacientes con
criss-cross atendidos en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez?



V. Justificacion

Este estudio busca aportar mas informacion sobre el estado actual del diagndstico y
tratamiento de una cardiopatia rara como el corazén en criss-cross en México. Con una
mejor caracterizacion de esta patologia, como se ha hecho con otras patologias, se
establecera una base que en un futuro permita agilizar la via de atencién de estos pacientes
desde el diagnéstico prenatal hasta el tratamiento médico o quirurgico que puedan requerir,
con el objetivo de lograr unos mejores desenlaces en el pais.
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VI. Objetivos

General:
Describir la experiencia en el manejo de pacientes pediatricos con criss-cross atendidos en
el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez entre el 2017 y 2023.

Especificos

Describir los hallazgos morfologicos de la cardiopatia en los pacientes atendidos.
Describir la secuencia y los recursos diagndsticos para cada paciente.

Describir el tipo de tratamiento propuesto para cada paciente y su desenlace.
Plantear los puntos de mejora para el abordaje y tratamiento de estos pacientes.
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VII. Metodologia

Tipo de estudio
Este trabajo corresponde a un estudio observacional, descriptivo, retrospectivo mediante
una serie de casos de pacientes pediatricos atendidos en un hospital cardiovascular de
tercer nivel.

Poblacion
Pacientes menores de 18 afios con cardiopatia congénita en quienes se haya determinado
el diagndstico de corazdn en criss-cross durante su periodo como pacientes del Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez desde febrero de 2017 hasta febrero de 2023.

Criterios de inclusion

e Pacientes atendidos en el Instituto en quienes se corroboré el diagndstico
extrainstitucional de corazén en criss-cross.

e Pacientes sin diagnoéstico especifico de su cardiopatia congénita en quienes,
después del abordaje clinico, se concluy6 el diagnéstico de corazon en criss-cross.

e Pacientes que inicialmente se abordaron como otro tipo de cardiopatia pero en
quienes durante el transcurso de su evolucion y mediante métodos diagnosticos
apropiados se determiné el diagnéstico de corazon en criss-cross.

Criterios de exclusion
e Pacientes a quienes, durante su abordaje clinico, teniendo como base un
ecocardiograma, se les descarto el diagnéstico de corazon en criss-cross.
e Expediente clinico incompleto que no permita evidenciar la secuencia diagnostica
utilizada.
e Pacientes con diagndstico de corazon en criss-cross diagnosticado después de los
18 afos de edad.

Variables
Matriz de variables
Nombre Definicién Tipo de Escala de medicion
variable
Edad de presentacion | Edad en afios al momento en que Independiente. | Afios
iniciaron los sintomas y fueron notados | Cuantitativa.
por el familiar. Discreta.
Edad al diagndstico Edad al momento en que se determiné Independiente. | Afios
de criss-cross el diagnostico de corazon en criss- Cuantitativa.
Cross. Discreta.
Edad al primer Edad al momento en que se realiz6 la Independiente. | Afios
procedimiento primera intervencién (quirurgica o Cuantitativa.
percutanea). Discreta.
Edad actual Edad al momento de recoleccién de la Independiente. | Afios
informacion (febrero 2023). Cuantitativa.
Discreta.
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Sexo Caracteristicas anatomicas segun Independiente. | Femenino.
érganos genitales. Cualitativa. Masculino.
Dicotomica.
Presentacion clinica Sintoma principal o el mas notorio y por | Dependiente. Disnea.
el cual los familiares buscaron atencion | Cualitativa. Cianosis.
médica por primera vez (a cualquier Categorica. Disnea y cianosis.
edad) o por el cual se inicié abordaje en Soplo.
el periodo neonatal. Sincope.
Situs atrial Relacion del corazon con los demas Independiente. | Solitus.
organos determinado por las Cualitativa. Inverus.
caracteristicas morfoldgicas del atrio Categorica. Levomorfismo.
derecho. Dextromorfismo.
Posicion del corazén Posicion del corazén en el térax Independiente. | Levocardia.
teniendo como referencia la linea Cualitativa. Dextrocardia.
media. Categorica. Mesocardia.
Orientacion del Orientacion del apex del corazén Independiente. | Levoapex.
corazon teniendo como referencia la linea Cualitativa. Dextroapex.
media. Categorica. Mesoapex.

Lateralidad de los

Union de las venas sistémicas (cava

Independiente.

Lateralizados.

retornos venosos superior e inferior) y de las venas Cualitativa. Anormal.
sistémicos y pulmonares con los atrios. Dicotomica. Conexion anémala de
pulmonares venas pulmonares.
Tipo de conexion Conexion entre las auriculas y los Independiente. | Concordante.
atrioventricular ventriculos, determinada por las Cualitativa. Discordante.
caracteristicas morfoldgicas de las Categorica. Ambigua.
cavidades. Doble entrada.
Ausencia de
conexion.
Modo de conexion Conexion entre las auriculas y los Independiente. | Perforado.
atrioventricular ventriculos, determinada por la Cualitativa. Imperforado.
presencia o no de flujo anterégrado a Categorica.
través de la valvula auriculoventricular.
Cabalgamiento o Alteracion en la localizacion del aparato | Independiente. | Si.
straddling valvular y subvalvular respectivamente Cualitativa. No.
en relacion al tabique interventricular. Dicotdmica.
Tipo de conexion Conexion entre los ventriculos y los Independiente. | Concordante.

ventriculoarterial

grandes vasos (aorta y pulmonar)
determinada por las caracteristicas
morfolégicas de los ventriculos y de los

Cualitativa.
Categorica.

Discordante.
Doble salida del
ventriculo derecho.

vasos. Unica salida.
Modo de conexion Conexion entre los ventriculos y los Independiente. | Perforado.
ventriculoarterial grandes vasos, determinada por la Cualitativa. Imperforado.
presencia o no de flujo anterégrado a Categorica.
través de la valvula semilunar.
Ocupacioén Ocupacion espacial predominante del Independiente. | Superior.
predominante del ventriculo derecho en relacion al Cualitativa. Inferior.
ventriculo derecho ventriculo izquierdo y teniendo como Categorica. Izquierda.
referencia la posicion anatémica. Derecha.
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Tipo de comunicacién
interventricular

Localizacion del defecto interventricular
en base a su ubicacion en el septo
interventricular.

Independiente.

Cualitativa.
Categorica.

No tiene.

De entrada.
Entrada y muscular.
Muscular.
Subadrtica.
Subpulmonar.

Presencia de otros
defectos asociados

Presencia de otros defectos
morfolégicos cardiacos congénitos
asociados.

Independiente.

Cualitativa.
Categorica.

CIA OP.
CIA OS.

Estenosis pulmonar.

Conducto arterioso
permeable.
Alteracién en ramas
pulmonares.

Alteracién coronaria.

Trastorno del ritmo al
diagndstico

Alteracién en el ritmo cardiaco
determinada por electrocardiografia al

momento del diagndstico de criss-cross.

Independiente.

Cualitativa.
Categorica.

No.

Bloqueo incompleto
de rama derecha.
Bloque completo de
rama derecha.
Ritmo auricular

ectépico.
Realizacion de Realizacion de tomografia para el Dependiente. Si.
tomografia abordaje de la cardiopatia. Cualitativa. No.
Dicotomica.
Realizacion de Realizacion de resonancia magnética Dependiente. Si.
resonancia magnética | para el abordaje de la cardiopatia. Cualitativa. No.
Dicotomica.
Realizacion de Realizacién de cateterismo cardiaco Dependiente. No.
cateterismo para el abordaje de la cardiopatia o Cualitativa. Diagnéstico.
como estratégia terapéutica de la Categorica. Terapéutico.
misma o ambas.
Realizacion de cirugia | Intervencién quirdrgica practicada al Dependiente. Correctiva.
paciente posterior al abordaje Cualitativa. Paliativa.
diagndéstico, teniendo en cuenta las Categorica. No se realizo.

extrainstitucionales como las
intrainstitucionales.

Cirugia

Tipo de cirugia realizada al paciente.

Dependiente.
Cualitativa.
Categorica.

Cierre de
comunicacion
interventricular.
Fistula
sistémicopulmonar.
Derivacion
cavopulmonar
bidireccional.
Derivacion
cavopulmonar total.
Cerclaje de arteria
pulmonar.

Switch arterial.

Mortalidad

Fallecimiento del paciente teniendo en
cuenta desde el momento en que se
conoce en el Instituto y hasta la fecha
del estudio.

Dependiente.
Cualitativa.
Categorica.

No.
Tras el cateterismo.
Tras la cirugia.
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Por otras
complicaciones.

Comorbilidades Comorbilidades presentadas durante el | Independiente. | No.
curso del padecimiento del paciente. Cualitativa. Neuroldgicas.
Categorica. Otras.

Técnica de recoleccion de la informacion
Se realizd una revision de expedientes clinicos de acuerdo al registro obtenido del
laboratorio de ecocardiografia pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez del cual se obtuvieron los pacientes con diagndstico de corazén en criss-cross para
la obtencion de los datos correspondientes a las variables mencionadas.

Los pacientes fueron identificados a partir del registro disponible en el laboratorio de
ecocardiografia pediatrica de la institucion el cual incluye: fecha, nimero de expediente,
nombre del paciente, edad, diagndstico y médico que diagnostica. Con base en este registro
se aplicaron los criterios de inclusién y exclusion para la obtencién de la informacion clinica.
Se incluyeron pacientes en quienes se realizé un estudio ecocardiografico en el periodo
entre febrero de 2017 y febrero de 2023 y se concluyé el diagndstico de corazén en criss-
Cross.

Se recolectaron datos de los expedientes clinicos de los pacientes que cumplan con los
criterios de inclusién y no los de exclusién obteniendo informacion concerniente a las
variables descritas; se tomaron datos que permitan determinar la evolucién del paciente
durante el tiempo del estudio; se tomaron imagenes extraidas de los estudios diagnosticos
realizados que permitieron determinar el diagndstico.

Analisis estadistico

Se genero una base de datos en Excel, donde fueron digitadas todas las caracteristicas de
los pacientes de acuerdo con las variables descritas. Se realizd un analisis de las medidas
de centralizacién correspondiente a las variables cuantitativas de los individuos incluidos
en el estudio. Para las variables cualitativas se obtuvieron frecuencias absolutas y relativas
(porcentaje).

15



VIII. Consideraciones éticas

Este estudio se realiz6 con la previa autorizacion del departamento de cardiologia pediatrica
del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

El estudio se realizdé dentro de los principios éticos para las investigaciones médicas en
seres humanos segun la Declaracién de Helsinki (Brasil, octubre de 2013). Con base en lo
anterior, este trabajo tiene como consideracion especial el velar por la salud y bienestar de
los pacientes por lo que los datos en él incluidos tienen como principal fin mejorar la calidad
de la atencién, generando conocimiento que no ponga en riesgo la salud o la vida de los
participantes.

Acorde al principio de no maleficencia el presente estudio no tuvo como objetivo modificar
las conductas clinicas aplicadas a los pacientes durante la realizacion del mismo que
pudieran poner en riesgo la condicion clinica o el pronéstico de los pacientes. A futuro, de
la mano del principio de beneficencia, se pretende identificar fortalezas en el manejo que
se da a los pacientes asi como plantear oportunidades de mejorar la forma en que se les
trata.

En la seleccion de los pacientes no se discrimind por condicién social de la cual proviene y
de la misma forma el andlisis de los datos obtenidos no se vio afectado por este motivo.
Los resultados que se obtuvieron se espera que sean de utilidad para toda la poblacion de
pacientes con cardiopatias congénitas independientemente de su sitio de atencién médica,
acorde con el principio de justicia.

Respecto a la autonomia de los pacientes, dado que la informacién utilizada corresponde
a la revision retrospectiva de los expedientes clinicos y ademas el presente estudio no
pretende la intervencién en las conductas médicas aplicadas sobre los pacientes ni
tampoco la realizacion de examenes o uso de medicamentos diferentes a los ya estipulados
por los médicos tratantes previo al estudio, no se requiri6 de la realizacion de un
consentimiento informado.

Se mantuvo bajo absoluta reserva la informacién obtenida de la revision de datos de los
expedientes clinicos, esta fue Unicamente consultada por el investigador principal y en
ninguna circunstancia se compartieron datos personales de los pacientes incluidos; la
informacion recolectada no permite la identificacion de los pacientes o sus familiares. La
informacion fue almacenada en un archivo de Excel en el cual se digité la informacion
obtenida y reposa en el computador personal del investigador principal el cual cuenta con
clave de seguridad. Asi mismo en una memoria externa que funciona como respaldo y que
permanecera resguardada por el investigador principal. No habra lugar a difusion o envio
de la informacion a terceros. Es responsabilidad de los investigadores el guardar con
absoluta reserva la informacién contenida en las historias clinicas.

Todos los integrantes del grupo de investigacion estaran prestos a dar informacién sobre el
estudio a los entes involucrados siempre y cuando sean de indole académica y cientifica,
preservando la exactitud de los resultados y haciendo referencia a datos globales y no a
pacientes en particular.
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IX. Cronograma

EXPERIENCIA EN EL MANEJO DE PACIENTES PEDIATRICOS CON CRISS-CROSS
EN UN HOSPITAL CARDIOVASCULAR DE MEXICO.

Actividad

Fecha de ejecucion

Enero
2023

Febrero
2023

Marzo
2023

Abril
2023

Mayo
2023

Junio
2023

Julio
2023

Planteamiento del anteproyecto y
aprobacion.

Desarrollo del marco teérico y
revisién de la literatura.

Recoleccion de datos

Analisis de datos

Elaboraciéon del documento final

Presentacion del documento a los
tutores y correcciones.

Presentacion del documento al
departamento de Ensefianza y ante
la UNAM.
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X. Resultados

Desde febrero de 2017 hasta febrero de 2023 se realizaron 18.874 ecocardiogramas a
pacientes pediatricos en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. De estos, en
28 se concluyé el diagnéstico de corazon en criss-cross correspondiendo a 17 pacientes.
De ellos el 64,7% fueron de sexo masculino y 35,2% fueron pacientes femeninas. La
mayoria de los pacientes fueron provenientes de la zona central y sur de la Republica
Mexicana. (tabla 1y figura 1).

La edad al momento de la primera consulta, al diagndstico, al momento de realizada una
intervencion quirdrgica y la actual se presentan en la tabla 2. La mayoria de los pacientes
consulté en el periodo neonatal (64,7%), 3 pacientes lo hicieron entre los 2 meses y 2 afios
y 3 pacientes después de los 2 afios (17,6% cada uno).

La edad, en promedio, a la cual se realizé el diagnéstico de corazén en criss-cross fue 4,7
afios siendo los mas tempranos en el periodo neonatal y los mas tardios a los 12 afios. Y
para realizar dicho diagnéstico el tiempo transcurrido desde la primera consulta o valoracion
fue de 3 afos en promedio, pero varié entre 0 y 12 afos.

En 10 pacientes el primer diagnodstico fue diferente a criss-cross, entre ellos estuvieron:
canal atrioventricular en 3 casos (2 balanceados y uno desbalanceado), ausencia de
conexion AV derecha en 2 casos y doble entrada a ventriculo izquierdo con discordancia
ventriculoarterial en 1 caso. En 4 casos no se describid la conexion AV desde el sitio de
procedencia y su diagnéstico inicial fue doble via de salida de ventriculo derecho con
estenosis pulmonar en 2 casos y atresia pulmonar con CIV en 2 casos. Dos pacientes
tuvieron diagnostico prenatal de cardiopatia congénita que en un caso fue CIV y en el otro
caso de ventriculo unico y estenosis pulmonar.

La cianosis fue el sintoma de presentacion mas frecuente (64,7%), seguido de soplo
(17,6%), disnea (11,7%) y sincope (5,8%). En aquellos con diagndstico prenatal el abordaje
fue posterior al nacimiento pero ambos presentaron cianosis como sintoma inicial.

El 88,2% de los casos se presentd en situs solitus, los restantes (2 pacientes) en situs
inversus. No se encontraron casos con isomorfismo derecho o izquierdo. La posicion del
corazon fue en su mayoria en levocardia (70%, 12 casos) y todos ellos con levoapex; 3
pacientes en dextrocardia y dextroapex (17.6%); y 2 pacientes en mesocardia, uno con
levoapex y el otro con el apex a la derecha (5,8% cada uno).

No se encontraron alteraciones en los retornos venosos sistémicos ni en los pulmonares en
ningun paciente.

La conexién atrioventricular (AV) cruzada fue de tipo concordante en 9 pacientes (52,9%),
siendo la mas frecuente; seguida de discordante en 7 pacientes (41,4%) y doble entrada (a
ventriculo dominante de morfologia indeterminada) en 1 paciente (5,8%). Dado que no hubo
isomorfismos no encontramos casos de conexion AV ambigua y tampoco se encontraron
casos de ausencia de conexion AV. El modo de conexion AV fue perforado en todos los
pacientes y se encontrd straddling de la valvula mitral en 1 paciente (con conexién AV
discordante).

El tipo de conexién ventriculoarterial (VA) mas frecuente fue la doble via de salida del
ventriculo derecho (DVSVD) (15 casos, 88,2%); fue concordante solo en un paciente (5,8%)
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y discordante en un paciente también. No hubo casos de unica via de salida. El modo de
conexion VA fue perforado en 14 pacientes (82,4%); e imperforado en 3 pacientes (17,6%)
de los cuales todos fueron por atresia pulmonar en DVSVD.

Al evaluar la relacion espacial de los ventriculos se encontrd que, respecto del ventriculo
izquierdo, el derecho estaba en una posicion superior en el 82,4% de los casos (14
pacientes), inferior en un caso (5,8%); y a la izquierda (y posterior) en 2 casos (11,8%).

Sobre los defectos asociados se encontré que todos nuestros pacientes tenian una
comunicacion interventricular (CIV). La localizacién fue de entrada en 2 pacientes (11,8%),
de entrada, con extension muscular en 6 pacientes (35,2%), muscular en 4 pacientes
(23,5%), subadrtica en 2 pacientes (11,8%) y subpulmonar en 3 pacientes (17,6%). Se
encontré una comunicacion interauricular en 10 pacientes (58,8%), de estas el 90% fue tipo
ostium secundum y en un caso ostium primum. El 41% de los pacientes (7 casos) tenia
estenosis pulmonar (valvular y subvalvular). En dos pacientes se encontré6 conducto
arterioso persistente, en 2 estenosis de las ramas pulmonares y en uno origen anémalo de
ambas arterias coronarias desde el seno de Valsalva anterior. Los hallazgos anatémicos de
cada paciente se presentan en la tabla 3.

En 6 pacientes se encontrd un trastorno del ritmo. En un caso ritmo auricular ectépico, en
dos casos bloqueo incompleto de rama derecha y en 3 casos bloqueo completo de rama
derecha.

En todos los pacientes el abordaje diagndstico incluyé en primer lugar radiografia de torax
y electrocardiograma y posterior a esto se continlo con ecocardiograma, tanto para
corroborar diagnosticos externos como para realizar un primer diagnostico. Posterior a ello,
se realizd tomografia a 9 pacientes (53%) y resonancia magnética en 5 casos (29,4%).
Ambos estudios con la indicacién de complementar la informaciéon obtenida mediante los
estudios previos.

Adicional a estos estudios, a 14 pacientes (82,4%) se les realiz6 un cateterismo cardiaco.
De ellos a 5 se les hizo ademas una intervencion en sala de hemodinamia. Un paciente
para colocacion de stent en el conducto arterioso (mas adelante en su evolucion se llevo a
cirugia), en otro de los casos se realizé angioplastia con stent en el conducto arterioso y en
el infundibulo pulmonar, como manejo paliativo; el en el tercer paciente para colocacién de
stent en una fistula sistémico-pulmonar colocada previamente; el cuarto paciente para
colocacion de un stent en la derivacion cavopulmonar (en la union de la vena cava superior
con la arteria pulmonar por estenosis que causaba un gradiente obstructivo); en otro de los
casos para colocacion de stent en la fenestra entre el tubo extracardiaco y el atrio derecho
(Derivacion cavopulmonar total). En la Figura 2, se estan representados los estudios
realizados en cada caso.

De los 17 casos, 11 fueron llevados a cirugia (64,7%). En 6 casos se realizé una fistula
sistémico-pulmonar; de estos, en 5 se llevo a cabo como primer estadio para un manejo
univentricular y en otro paciente se realizd porque la disposicién de las estructuras no
permitia una correccién biventricular (ademas de contar con una derivacion ventriculo-
peritoneal por un antecedente de hidrocefalia, que no permitia tampoco otra correccion
univentricular; realizandose hasta el momento 3 FSP). En un paciente se realizo cierre del
conducto arterioso y cerclaje pulmonar para regular el flujo pulmonar y tiene pendiente su
reevaluacion para definir una conducta adicional. En 5 pacientes se indico la realizaciéon de
una derivacion cavopulmonar total; en 2 de ellos este fue el primer procedimiento quirargico,
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en 2 de ellos se habia realizado previamente una fistula sistémico-pulmonar (ambas en otro
hospital) y en el tercer caso por complicaciones durante la cirugia se tuvo que desmantelar
la derivacion cavopulmonar bidireccional previa y se realizé una fistula sistémico-pulmonar.
La mortalidad de los pacientes sometidos a cirugia fue de 11,8% (2 pacientes) que
corresponden a quien requiri6 desmantelamiento de la derivacién cavopulmonar
bidireccional y a quien fue llevado a procedimiento de Jatene; ambos fallecieron en el
periodo posoperatorio inmediato en la unidad de terapia intensiva. Los procedimientos
realizados a cada paciente estan descritos en la tabla 3.

Como complicaciones, durante el seguimiento un paciente requiridé colocacion de
marcapasos por bloqueo AV completo, 2 pacientes desarrollaron abscesos cerebrales que
requirieron intervenciéon neuroquirurgica, 3 pacientes desarrollaron epilepsia, uno con un
importante compromiso neurolégico que ademas requirié colocacion de traqueostomia y
gastrostomia. Se representan en la figura 3. Encontramos 3 pacientes que perdieron
seguimiento; en 2 pacientes se determiné que no eran candidatos a correccion y de los 17,
12 continuan en seguimiento.
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XI. Discusion

La experiencia del manejo de criss-cross en el Instituto Nacional de Cardiologia ha sido
favorable. Los recursos disponibles de alta tecnologia asi como la experiencia del equipo
médico son la base de este resultado. La compleja anatomia de estos pacientes es el reto
tanto para el equipo que hace el diagndstico como para quienes realizan las intervenciones.

La incidencia que encontramos en base a los casos de criss-cross diagnosticados, para el
total de ecocardiogramas realizados en el Instituto corresponden a 0,15% de los estudios,
lo que corresponde a una incidencia mayor a la reportada en otros estudios (9, 17). Para
interpretar correctamente este dato se debe tener en cuenta que el hospital corresponde a
un centro de referencia nacional para el sistema de seguridad social que se atiende y esto
puede hacer que se concentren las cardiopatias mas complejas, como esta, y asi aumente
la incidencia. De la misma manera, como se evidencio, la mayoria de pacientes proviene
de la zona centro y sur del pais, menos frecuente de la zona norte por lo que estos datos
no representan la poblacién de todo el pais.

Otra situacion que se puede observar a partir de los tiempos que tardaron los diagndsticos
en realizarse es que estos, en su mayoria, tienen demora. La mayoria de los pacientes
proviene de zonas del pais que no son cabeceras urbanas y no cuentan con el recurso de
personal o de equipos para realizar diagnosticos oportunamente y con mas dificultad de
cardiopatias complejas. Es hasta que se remiten a centros de Il y Il nivel que se establecen
los diagnosticos y esto se ve reflejado en nuestro grupo de pacientes. Si bien algunos se
encaminaron desde el periodo neonatal a otros les tomé algunos afios el concluirse su
diagnostico. A esto se suma la congestion del sistema de salud en cuanto a su capacidad
respecta pues la concentracion de los pacientes en muy pocos centros hace que la
oportunidad para la hospitalizacién y para la realizacién de procedimientos quirurgicos en
ocasiones se vea retrasada; nuevamente favoreciendo que el tiempo, desde el inicio de los
sintomas a su cirugia, se prolongue.

Para el diagndstico ecocardiografico (como primera imagen diagndstica utilizada) si bien
estan establecidas las claves diagnésticas que hacen sospechar y guian hacia la apropiada
descripcién de la conexién AV, como se describieron previamente en este trabajo, la
disposicidn de las estructuras asi como la presentacion clinica pueden hacer que diferenciar
a este de otros diagnosticos sea complicado, como ocurrié en algunos de los pacientes. Asi
mismo se ha reportado el diagnéstico prenatal de criss-cross, sin embargo en los dos
pacientes que tuvieron este abordaje no lo concluyeron asi (26). Esto resalta la importancia
de un anadlisis metddico y secuencial asi como la necesidad de asociar estudios
complementarios para aclarar la anatomia de cada caso.

Coincidiendo con lo reportado en la mayoria de la literatura, casi todos nuestros casos se
encuentran en situs atrial solitus. Respecto a la conexion AV algunos han reportado mas
frecuente que esta es concordante, otros discordante pero en relaciones similares de la
misma forma que en nuestro registro. Llama la atencién que es menos frecuente la conexion
de tipo doble entrada a un ventriculo dominante, del cual encontramos un caso. Hay algunos
reportes de casos de doble entrada a ventriculo unico de morfologia derecha y otros con
morfologia izquierda (18, 32). Lo interesante, ademas de su baja incidencia, es que la
sospecha diagnostica es igual que para los corazones biventriculares, la imposibilidad de
observar ambos aparatos atrioventriculares en el mismo plano.
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La conexion VA mas frecuente en nuestros pacientes fue la DVSVD y no encontramos
casos de unica via de salida (tronco arterioso). Los hallazgos coinciden con lo reportado en
otras series aunque para algunos tiene fue mas frecuente la discordancia VA que la DVSVD
(17, 21, 33). Las lesiones asociadas fueron heterogéneas entre cada caso pero no muy
variadas: todos nuestros pacientes tuvieron CIV y en menor frecuencia CIA, estenosis
pulmonar y conducto arterioso persistente. No se asocia esta cardiopatia a alteracion en
los retornos venosos sistémicos ni pulmonares y aunque esta descrito no encontramos
origen anémalo de alguna de las subclavias (18). Las alteraciones particulares de cada
caso condicionan la fisiopatologia y en base a ellas se determind el tratamiento elegido.

Posterior al ecocardiograma, todos los pacientes requirieron al menos un estudio
complementario previo a la toma de una decision terapéutica bien fuera quirdrgica o médica.
Para ello es determinante esclarecer dos caracteristicas de la cardiopatia. La primera es la
disposicion anatémica pues de ello depende el tratamiento. Fue este el factor clave que, en
varios casos, limito la posibilidad de llevar a un tratamiento “ideal” puesto que suponia un
riesgo mayor de mortalidad; ademas, como en otras cardiopatias complejas muchos de
estos pacientes se encuentran en el punto medio entre elegir una correccion univentricular
o biventricular basandose mas en la anatomia que en la fisiologia. Tanto la angiotomografia
como la resonancia magnética estuvieron indicadas para este fin (ademas de para la
evaluacion postquirtrgica de algunas complicaciones, como la trombosis). La segunda
caracteristica a determinar y de la cual también depende la eleccion del tratamiento es la
hemodinamia. La comprension de la ruta preferencial que toma flujo sanguineo asi como
las resistencias vasculares son claves y mas si la mayoria de pacientes se propusieron para
llevar a una correccion univentricular mediante una derivacién cavopulmonar. Es por esto
que de los 17, solo en 3 pacientes no se requirié un cateterismo cardiaco.

Estudios realizados en otros centros, han mostrado el beneficio de las impresiones
tridimensionales (29). Hasta la fecha esto no ha sido realizado en nuestro instituto. Las
reconstrucciones tridimensionales a partir de las imagenes obtenidas de tomografia y
resonancia facilitaron la comprensién de la cardiopatia en el analisis de estos pacientes, sin
embargo esta demostrado el beneficio del “modelo en fisico” para mejorar el entendimiento
asi como para que el grupo terapéutico coincida en el mismo concepto que se tiene sobre
cada caso (29). A futuro se ha planteado desarrollar esta herramienta complementaria en
esta y otras patologias complejas, sin embargo, para su implementacién un factor
importante a tener en cuenta es el costo. Si bien el beneficio es claro, la disponibilidad de
los materiales para la impresién 3D se limita por el consumo del recurso econémico,
limitando su aplicabilidad a todos los casos. Por esto otras estrategias complementarias
que van de la mano con los modelos de impresién en 3D y que pudiera tener mayor
viabilidad en el anadlisis de rutina de estos casos es la realidad virtual y/o la realidad
aumentada (34).

Tras el abordaje diagnostico, en la mayoria de los pacientes se determiné la necesidad de
una intervencion (percutanea o quirurgica) y los procedimientos para llevar finalmente a una
cirugia univentricular fueron los mas frecuentes. La indicacion de una intervencion fue la
repercusion hemodinamica en cada caso. De nuestros pacientes que no han sido operados
2 estan en seguimiento y los otros 4 se consideraron no candidatos a cirugia o no
continuaron el seguimiento. Cada caso se debe individualizar y en la decision de la conducta
quirargica dependen los dos factores ya mencionados previamente (anatomia y
hemodinamia). Todos estos datos nuevamente recalcan la importancia de los estudios para
que el desenlace quirurgico sea Optimo; sumado a esto la experiencia del cirujano es el
tercer factor fundamental. Cada caso exitoso es un reto superado para todo el equipo. De
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los dos casos que fallecieron uno tuvo que ver con complicaciones quirurgicas y el otro con
la dificultad técnica por la disposicion de las estructuras. El analisis retrospectivo de series
de pacientes permite identificar oportunidades de mejora y contribuye a la experiencia del
equipo para tomar futuras decisiones.
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XIl. Conclusiones

El corazén en criss-cross es una cardiopatia compleja. A pesar de que en el Instituto
confluyen gran parte del volumen de pacientes complejos esta es una cardiopatia muy rara
en México asi como en el mundo. En el pais la infraestructura para la atencion de estos
pacientes aun tiene la necesidad de mejorar con el fin de ofrecer una mayor cobertura en
el territorio nacional y una atencién mas oportuna.

Sin distanciarse de lo que se hace con otros pacientes cardidpatas el diagndstico acertado
parte de la clinica y se complementa con la tecnologia. Se requiere una gran destreza
técnica para el diagndstico asi como la disponibilidad de recursos especializados pues la
mayoria de estos pacientes necesitara entre 2 y 3 métodos de imagen antes de determinar
una conducta quirdrgica. Se propone desarrollar a futuro la experiencia con modelos
tridimensionales con impresion en 3D o herramientas de realidad aumentada y aplicarlos
en el abordaje prequirurgico de estos pacientes.

La experiencia con el manejo quirurgico ha sido favorable, sin embargo, aunque la mayoria
vaya a ser llevado a paliacién univentricular, dentro de la cardiopatia el grupo de pacientes
es heterogéneo; cada caso se debe individualizar. Son claves para determinar el
tratamiento: la anatomia, la hemodinamica y la destreza, tanto del equipo de diagndstico
como del equipo intervencionista y quirurgico.
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Figura 3. Morbilidad y mortalidad.
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Tabla 1. Variables demograficas
Sexo Ed(a:ﬁigt)ual Lugar de origen
Paciente
1 | Masculino 13 San José del Rincédn, Estado de México
2 Femenino 11 Xalapa, Veracruz
3 Masculino 21 Toluca, Estado de México
4 Femenino 10 Teloloapan, Guerrero
5 Masculino 9 Querétaro, Querétaro
6 Masculino 5 San Juan de Mixtepec, Oaxaca
7 Femenino 20 Villa Corzo, Chiapas
8 Masculino 5 Oaxaca de Juarez, Oaxaca
9 Masculino F Ciudad Fernandez, San Luis Potosi
10 Femenino 5 San Juan Cotzocédn, Oaxaca
11 Femenino 19 Ciudad de México
12 Masculino 17 Huejotzingo, Puebla
13 Masculino 3 Temamatla, Estado de México
14 Femenino 17 Ciudad de México
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15 Masculino 17 Toluca, Estado de México

16 Masculino F Reynosa, Tamaulipas

17 Masculino 2 Veracruz, Veracruz
Tabla 2.

Tabla 2. Caracteristicas durante el abordaje

Edad (afios)

Sintoma de
Primera Diagnéstico Al r(rj\grlrjﬁnto Actual pre?r?irg?zlc’ié”
Paciente consulta | de criss-cross procedimiento

1 3/12 12 | 12 | 13 Disnea
2 112 6 6 11 Cianosis
3 112 8 10 21 Cianosis
4 112 3/12 4 10 Disnea
5 1/12 4 4 9 Soplo

6 112 112 - 5 Cianosis
7 12 12 - 20 Soplo

8 112 2/12 - 5 Cianosis
9 112 112 2,6,17 Fallecio de 17 Cianosis
10 112 10/12 1 5 Cianosis
11 5 6 - 19 Soplo

12 11 15 - 17 Sincope
13 112 112 112,1, 2 3 Cianosis
14 112 4 112,2,8 17 Cianosis
15 2112 9 2/12 17 Cianosis
16 112 112 112, 4 Fallecio de 4 Cianosis
17 2112 2 2 2 Cianosis
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