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PROLOGO

La DSble Camara de Salida del Ventriculo Dexecho es
una cardiopatia congénita compleja que amerita de una so--
fisticada infraestructura tecnoldgica para hacer su diag--
néstico, asi como para su manejo.

Como ha sucedido con la mayoria de las cardiopatias
congénitas, esta enfermedad ha pasado a ser de resolucidn
quirdrgica y como tal requiere del concurse de un cirujano
cardiovascular experimentado y. familiarizado con'las va-
riantes que presenta. Requiere también de un anestesidlogo
conocedor de la fisiopatologia de cada una de las varian--
tes de esta enfermedad; de un paramédico experto en circu-
lacidn extracorporea y de un especialista en terapia inten
siva infantil que maneje certeramente el postoperatoric in
mediato.

Requisito sin par es que el paciente entre a la sala
de operacidnes bien diagnesticado y clasificado, para 1o
que se requiere de un buen cardidlogo clinico pediatra, un
buen ecoccardiografista y un buen hemodinamista.

En nuestro medio, al igual que en la mayoria de los
hospitales del munde, la déble cimara de salida del ventri
culo derecho sigue siendo un reto para ¢l cirujano cardioc-
vascular.

La clasificacidn de esta enfermedad y sus variantes
es compleja como complejas son las alteracidnes hemodindmi
cas que produce y los procedimientos quirdrgicos que exis-
ten para su correccidn. Comprender bien la clasificacidn y
las bases embriopatoldgicas que la sustentan es indispensa
ble en el buen manejo de estos enfermos.

Por dltimo, hay algunos pacientes que tienen varian--
tes tan complejas en gquienes solo pueden realizarse proce-
dimientos paliativos y en pocos sole el transplante cardia
co o el transplante cardioplumonar podrdn dar una esperan=-
za de vida a estos enfermos.

Con el presente trabajo se pretende esclarecer las di
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ferencias morfoldgicas, fisiopatoldgicas y evolutivas de
la ddble cdmara de salida del ventriculo derecho y simpli-

ficar la comprensién del manejo guirirgico de estos enfer-
mos.

Dr. Héctor David Martinez Chapa
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CAPITULO # 1
HISTORTIA

La entidad nosoldgica conocida bajo el nombre de DS--
ble Cdmara de Salida del Ventriculc Derecho (en lo sucesi-
vo de esta tesis DCSVD) es una malformacién congénita del
corazén cuyo reconocimiento se vid cobstaculizado en sigles’
pasados por la dificultad que existia para realizar necro-
psias en generally mds en los caddveres de nifios. Fué ne--
cesario gque la humanidad recorriera un largo camino de le-
gislacidén para la prdctica rutinaria de necropsias, que --
fué la base que permitidé la identificacién de esta y otras
muchas enfermedades.

A Stensen se le atribuye el haber descrito en 1672 en
unas piezas de patologia de cadaveres infantiles, que obtu
vo casi clandestinamente, las alteraciones morfoldgicas de
la que después seria conocida como Tetralogia de Fallot.
Este médico no acufio a la enfermedad con ningin nombre, so
lo se limitd a dibujar en un manuscrito las anomalias en--
contradas; no precisd el grado de cabalgamiento de la aor-
ta pues no parecid llamarle la atencidén. No seria descabe-
llado pensar gue entre sus piezas postmortem hubiera algu-
nas gue tuvieran verdaderamente DCSVD,

El médico francés Etienne Fallot describié en la c¢iu-
dad de Marsella, en el afic de 1888 la tetralogia gque lleva
su nombre y es muy probable gque haya habido entre sus ca~-
sos algunos que en realidad fueran DCSVD pero que no fue--
ron identificados como tales ni diferenciados de los casos
de Tetralogia de Fallot sino que fueron reportados como —-—
"Fallots in extremis",

Ya en 1949 se describid la entidad conoecida como Tau-
ssig~Bing pero no fué reconocida como una variante de la -
DCSVD, que todavia no se describia en la literatura, sino
se le conocid en ese entonces como una variante de trans--



posicidén de las grandes arterias.

En 1952 Braun reportd un caso cuyas caracteristicas -
morfoldgicas corresponden a un caso de DCSVD, pero él le —
llamé a esta entidad "Doble Salida de Ventriculo Derecho"
y su articulo no tuvo eco en la comunidad médica.

El nombre de esta enfermedad como se le conoce hoy en
dfa fué acufiado en 1957, en las salas de gquirdfano de la -
Clinica Mayo, en Rochester, Minesota, por los Dres. Dwight
McGoon y John Kirklin en un caso en que se habia diagnosti
cado equivocadamente una comunicacién interventricular y -
con ese diagndéstice entrd en la sala de operaciones. En -
realidad era un caso de DCSVD con comunicacidn interventri
cular subaortica y el diagndstico se hizo cuando el pacien
te estaba ya en bomba de circulacién extracorporea; asi —-
mismo, el tratamiento se improvisé realizandose un tunel -
intracardiaco de la comunicacidn interventricular a la aor,
ta para conectar esta iWltima al ventriculo izquierdo. La
cirugia fué un éxito total y es el primer caso reportado -
en la literatura con el nombre de DCSVD.

. De esta fecha en adelante suréid una confusién gene-—
ral en lo que respecta a la nomenclatura de las cardiopa—-
tias congénitas y no hubo un acuerdo general en cuanto a -
cuales eran los pacientes que deberfan ser clasificados co
mo DCSVD ya que en el amplio espectro de las embriopatias

cardiacas algunos casos se traslapan con casos de Fallot o
Transposicién de Grandes Arterias. Fué hasta 1972 que se

dié un gran paso en la diferenciacidén de estas enfermeda——
des ya que en este afio el Dr, Maurice Lev de la Universi--
dad de Chicago clasificd por primera vez todas las varian=
tes de la DCSVD y propuse los criterics que deberia reu--
nir cada caso para ser considerado como tal. Dicha clasi-
ficacién estd basada en principios de embriofisiologia y -
embriopatologia por lo que tiene mejores bases que btras -
Que le precedieron y es la clasificacién que se utiliza ~--—
actualmente. Dicha clasificacién hizo posible gue se sen—
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taran las bases de una metodologia de estudio, manejo y ——
prondstico de estos pacientes; en esta clasificacidén que-
dé asentado por primera vez que el corazén de Taussing---
Bing es en realidad una variante de DCSVD.

En 1976 el Dr. Smokid Sridaromont de la misma Clini=-
ca Mayo hace la primera publicacién en donde se describen
los cambios hemodindmicos que ocurren en los pacientes con
DCSVD, trabajo que permitié una mejor comprensidn de la fi
siopatologia de esta enfermedad.

Al afio siguiente, en 1977 el Dr. Henry Scndheimer del
"Hospital Para Nifios Enfermos" de la Universidad de Toron-
to hace por primera vez una seguimiento prolongado de los
pacientes con DCSVD subdividiendo su evolucidn por grupos
de acuerdo con la clasificacién de Lev y descubre un am=--
plio espectro de preondstico entre unos grupoes y otros.

En ese mismo afio de 1977 el Dr. Aldo Castafieda del) -
"Hospital®para Nifios" de Boston, Masachusets, publica éxi-
tos. en el tratamiento quirdrgico de casos mds complejos de:
DCSVD como lo son los casos que tienen la comunicacidn in-
terventricular no relacionada.

Ese mismo afioc en el Instituto Nacional de Cardiologia
de la Ciudad de México, el Dy, Marcelo Garcia Cornejo fué
el primero en operar exitosamente en el pais un caso de e
SVD y el paciente vive actualmente y se encuentra bien.
Otros cirujanos del mismo instituto continuaron la tarea -
de perfeccionamiento de las técnicas quirdrgicas para la -
correccidén de la DCSVD como lo han sido hasta la fecha los
Dres. Fernando>Lépez Soriano y Samuel Ramirez Marroquin.
La mayeria de los pacientes de la serie que se presenta en
este trabajo han sido operados por los dos dltimos médicos
mencionades.



CAPITULOC L] 2

INTRODUCCION AL TEMA ¥ OBJET I-
vVos GENERALES DEL TRABAUJO.

La Doble Cémara de Salida del Ventriculo Derecho (DCS
VD) es una cardiopatia congénita compleja que no se ve muy
frecuentemente, excepto en grandes hospitales de concentra
cidén. Presenta la peculiaridad de que mds gue ser una en--
fermedad es un conglomerade de muchas enfermedades con di-
ferente morfologia y diferente fisiopatologfia que no se pa
recen mucho entre si a primera vista., Los procedimientos

. quinirgicos que existen para la resolucidn de esta entidad
son también muy discimiles para las diferentes variedades
de la DCSVD; En términos generales se puede decir que exis
te un aspecto homogéneo en todos los casos de DCSVD, a sa-
ber: uno de los vasos nace completamente del ventriculo de
recho y el otro origina en mds del 50% del mismo ventricu-
lo derecho. Los aspectos heterogéneos de la DCSVD son: el
tamafio y la posicidén de la CIV, la presencia o no de doble
infundibulo y la presencia o no de obstruccidn infundibu--
lar.

En el presente trabajo se hace una revisidn de todos
los casos de DCSVD manejados quinirgicamente en el Institu
to Nacicnal de Cardiologia de la ciudad de México desde Ma
yo de 1977 en que se oper$ el primer caso hasta el 31 de -
Agosto de 1992, revisdndose de esta manera 16 afios de expe
riencia de esta institucidn médica. '

Empieza este trabajo enunciando la clasificacidn de -
Lev y clasificando todos los casos de la presente serie en
sus categorias para evidenciar qué grupos son mis frecuen-
tes. Posteriormente se revisa la técnica quirdirgica emplea
da para la paliacidén y correccidén de cada variante de DCS-
VD y se evalda su evolucidn y prondstico.

" Probablemente en esta serie estén reportados la tota~
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lidad de los casos de DCSVD que han ingresado al hospital
desde su fundacidn pues esta enfermedad se maneja en esta
institucién quirdrgicamente en su totalidad al igual que
en la mayoria de los hospitales del mundo. Sin embargo --—
hay unos pocos casos que guizd no han sido agregados a la
serie que agqui se presenta por no existir la certeza diag
néstica y corresponden a casos que fallecieron mientras -
eran estudiados en las salas de hospitalizacidn del Servi
cio de Pediatrfa sin que pudiera concluirse la totalidad
de sus estudios ni alcanzaron el tratamiento quirdrgico.
Se han descartado todos estos casos para evitar introdu-~-
cir en la serie pacientes que quizds tenian realmente - -
otra patologia diferente de DCSVD.
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“enPpTITULO & 3
C'LASI—FIVCACION GENERAL D E L A
DOBLE CAMARA DE SALIDA DEL

VENTRICULO DERECHDO

La clasificacidn que se emplea en este trabajo es la
que publicara el Dr., Maurice Lev en el afio de 1972 y que
es la clasificacidn mds universalmente usada hasta nues--
tros dias (ver Tabla 3 - I en la siguiente pdgina). En la
columna de la izquierda se encuentra anotado el tipo fun-
damental de DCSVD y en las columnas de la derecha se cole
can las variantes gue cada tipo fundamental puede tener
de acuerdo a la presencia o ausencia de caracteristicas
morfolégicas especificas. Se han asignado nimeros romanos
y letras asi como nimeros ardbigos al unir los renglones
con las columnas para formar todas las variantes de 1a DC
sVD pésibles con el fin de hacer mds didactica esta clasi
ficacidn y facilitar el entendimiento del presente traba-
jo. ’ .

En los capitulos sucesivos se referirdn solo los cd-
digos, formados por el mimero romano, letra y nimero ara-
Sigo para identificar cada variante de la DCSVD, siendo
necesario regresar a la Tabla 3 - I en caso de duda para
identificar la variante de que se trata.



TABLA 3-1
CLASIFICACION DE LEV DE LA DOBLE CAMARA DE SALIDA DEL VENTRICULO DERECHO

Variante SIN ESTENOSIS PULMONAR CON ESTENOSIS PULMONAR
Tipo SIN CIV RES CON CIV RES  SIN CIV RES CON CIV RES
TRICTIVA. TRICTIVA. TRICTIVA. TRICTIVA.
I.- Con CIV subaortica 1A, Ia, 1B, 1B,
11,- Con CIV subpulmonar . IIA1 IIAZ :[IB1 “BZ
III.~ Con CIV doble relacionada 111, IIIA, 1118, I11B,
IV.- Con CIV no relacionada. VA, VA, va, 1,
V.- Casos complicados con una va, “va, B, VB,
sola patologia intracar- 2
diaca adicional. .
VI.- Casos complicados con dos \:'IA.l Vlhz . VIB‘ VIB2
o mds patologias intracar .
diacas adicionales.
Nota: CIV = comunicacién interventricular. Relacionada = Se refiere a que la CIV esté de-

bajo justamente del anillo valvular de uno de los grandes vasos. Restrictiva = Se re

fiere a que el drea de la CIV sea significativamente menor que el drea del anillo --

valvular del vaso con el que el ventriculo izquierdo deberia estar conectado {aorta)



CAPITULO # 4

CRITERTIOS DE INCLUSION Y CR
TERIOS DE EXCLUSION PARA La
SERIE ESTUDIADRA

(2]

Los pacientes que fueron admitidos en esta casuistica
‘llenaron los requisitos de inclusidn que se mencionan mds
abajo. Asimismoc los pacientes que tenian uno o mds crite--
rios de exclusidén fueron descartades del presente estudio.

CRITERTIOS D E INCLUSTION

1.- Se ingresaron en la serie todos los pacientes que te--
nian el diagnéstico de DCSVD de acuerdo con los crite-
rios de Lev publicados por vez primera en: J Thorae
Cardiovasc Surg 1972; 64(2):271-81.

2,~ Pacientes que se han ingresado al servicio de Cirugia
Cardiovascular del Instituto Nacional de Cardiologia
de la ciudad de México para ser intervenidos quirurgi-
camente al menos una vez de un procedimiento quiridrgi-
co relacionado con el alivio de la DCSVD.

3.- Pacientes chyo procedimiento quirdrgico se haya lleva-
) do a cabo en cualquier momento desde la fundacidén del
instituto hasta el 31 de Agosto de 1992 inclusive.

4.~ Se incluyeron pacientes que tuvieran ya sea solamente
DCSVD o bien otras patologias adicionales. ‘ 4

5.- Solo pacientes gque tuvieran ecocardiografia y cinean--
giografia (ambos) comprobatorios de DCSVD fueron admi-
tidos en la serie.



[

1.-

Pacientes que en el momento del acto quirﬁrgico'tuvie-
ran corazones con una morfologia congruente con el
diagnéstico de DCSVD, segin el criterio del cirujano.

En los casos que fallecieron, no fué requisito que tu-
vieran la necropsia realizada, si bien en los gue se
realizé se verificdé que los hallazgos morfoldgicos se
correlacionaran integramente con los hallazgos del eco
cardiograma y el cineangiocardiograma.

CRITERTIOS DE EXCLUSIGON

Casos con DCSVD que se hayan internade en el instituto
en el Servicio de Pediatria pero que nunca pasaron al
Servicio de Cirugia Cardiovascular y por lo tanto hun-
ca fueron intervenidos quirurgicamente para aliviar su
problema de DCSVD.

Pacientes que se hayan manejado en el Servicio de Ciru
gia Cardiovascular después del 1' de Septiembre de
1992 inclusive.

Casos en los que inicialmente se tuvo el diagndstico

de DCSVD perc que fué descartado por los estudios de

ecocardiografia o cineangiocardiografia o bien que se
descartdé en el momento transoperatorio porque los ha-
llazgos morfoldgicos no eran congruentes con el diag-
ndstico de DCSVD,



CAPITULO # S
MATERTIAL b4 METODGO

La presente casuistica incluye un total de 79 pacien-
tes que fueron operados en el Servicio dehcirugia Cardio--
vascular entre Mayo de 1977 y Agosto de 1992, De éstos, 34
pacientes se sometieron a cirugia paliativa una sola vez{
38 pacientes se sometieron a cirugia correctiva una seola
vez, 1 paciente se sometid a cirugia paliativa en dos oca-
ciones y 6 pacientes se sometieron primero a cirugia palia
tiva y luego a cirugia correctiva (ver Grdfica S - 1). La
distribucidén de estos pacientes segin la variedad a que
pertenecen en la clasificacidn de Lev se describe en la Ta
bla 5 - I.

Dos cir. paliati-
paliativa + vas '

correctiva

38 p
correctiva

34 p
paliativa

n = 79 pacientes

GRAFICA 5 - I
Distribucién de los pacientes segtin el tipo de cirugia.
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‘ TABLA 5-1
Distribucidén de los 79 pacientes del estudioc seugin 1a cla-
sificacidn de Lev
B T e 2 S A e

TIPO A1 A2 B1 Bz
B R o S o B S R b o G o S SR W O S S s

I.~- 06 02 35 04

II.- 06 00 03 00
IIl.~ 03 00 03 00
IV.~ 01 00 01 00
V.- 02 01 08 02
VI.- 01 ao 01 0o

B R T Rt o T S
n = 79 pacientes,
B e N A s e TSR e e s

En estos 79 pacientes se realizaron un total de B6
procedimientos quirdrgicos entre paliativos y correctives,
como se demuestra en la Grdfica 5 - II. De los 79 pacien--
tes 47 eran masculinos y 32 femeninos y la distribucidn de
estos por tipo de cirugia se describe en la Grdfica 5 -III
como se aprecia en ella el sexo masculino predominé por le
ve margen en ambos grupos, paliativo y correctivo.

45 | 42 44
30 n = 86
- cirugias
15 4
PALIATIVAS CORRECTIVAS

GRAFICA 5 - I
Distribucidén de pacientes segin el tipo de cirugia



50
_WV m = masculino n= §6
g £ = femenino clrugias
: 40 ¥
T304 m = 28
: m:=.22
£ = 20
204"
£f =15
10 4
CIRUGIAS PALIATIVAS CIRUGIAS CORRECTIVAS

GRAFICA S - III
Distribucidn de pacientes por tipo de cirugia
¥ sexo.

El promedio de edad para los 79 pacientes fué de 4 a-~
fios y 6 meses. El promedio de edad para cada grupo y los
limites de edad para cada uno se sefialan en la Tabla 5-II
y los promedios de edad y limites de edad por sexo -quedan
registrados en la Tabla 5 -~ IIIX.

TABLA 5 -II )
" promedio y limites de edad de los pacientes de la se
_ rile estudiada. )
QRYQgeedeRRACARALARRRRRARARRRERRRANARACRQRRRRRRARARARRARRRRR
. Promedio de edad -~ Limites de edad
Total n = 79 p 4a 6m de 4d a 26a

Paliativos n = 42 c 2a 6m de 4d a 17a
Correctivos n = 44 ¢ 5a 6m de 1m a R6a

gedeppegpeeegrRgerepreRAReOeaEAERACARRRRREARRERAARLBRARCARE
Nota: 4 = dias, m = meses, a = afios, p = pacientes, c = ci
rugias. - 12 -



TABLA 5 - IIX
Promedio y limites de edad de los pacientes segin el
sexo
QPPERERALARUEARARLARRRARAAUARLARARRARRRARARARALRACRARAREARRR
Promedio de edad - Limites de edad

Masculinos en general 3a m de 4d a 17a
Femeninos en general Sa 3m de 14d a 26a
Paliativos =
masculinos 2a 3m de 4d a t17a
femeninos 4a Sm de 144 a 17a
Correctivos =
masculinos 4a10m de 1m.a 1%a
femeninos 6a 5m de 4m a 26a

AEGARARALRARACRARAAARRAALRARARRARRARAARRANARARARRARRRARARRE
Nota: d = dias, m = meses, a = afios,

Los pacientes que primero se sometieron a cirugia pa-
liativa y luego a cirugia correctiva tuvieron un afio de di
ferencia entre la primera y la segunda cirugia,

Bl seguimiento fué de un afio y diez meses en promedio
para los 79 pacientes, siende un poco mayor para los casos
paliativos gue para los casos correctivos como se aprecia
en la Grdfica 5 -~ IV.

Los métodos que se emplean en el presente trabajo son
81 comparativo y &1 descriptivo. Este dltimo para remarcar
las diferencias morfolégicas de cada variedad::.de DCSVD y
sus diferentes frecuencias de presentacién. El primerc pa-
ra evidenciar las variedades mds complejas y las diferen-~
cias de morbimortalidad en cada grupo. Al final se discu--
ten las conclusiones del andlisis.

- 13 -



Les 79 pacientes 1a 10m

Las 42 cirugias paliativas 2a

'Las 44 cirugias correctivas la 8m

Y T 4

6 m 1a 18 m ’ 2 a

SEGUIMIENTO EN ANOS
GRAFICASA 5 - IV

Seguimiento de los pacientes y de los procedimientos
quirdrgicos en promedio.
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CAPITUL®O # 6

ANALISIS DEL GRUPO DE CIRUGTI -~

A S PALIATIVAS

Las cirugias paliativas que se realizaron en esta se-
rie fueron en total 42. En la Grdfica 5 - III se describe
en detalle la cantidad de pacientes masculinos y femeninos
y la Tabla 5 - II ilustra el promedic de edad para este ——
grupo de pacientes asi como los limites de edad. Estas 42
cirugiaé basicamente consistieron en fistulas para aumen--
tar el flujo sanguineo pulmonar y mejorar la oxigenacién -
de la sangre y constriccidn de las arterias pulmcnares (el
llamado "banding" en inglés) cuande habia hiperflujo e hi
pertensién pulmonar. La Tabla 6 - I describe como se halla
ban distribuidas estas 42 cirugias en la clasificacidén de
Lev.

TABLA 6 - I
eQreeere@eeRRRRRERRERAPRARRARACRARRCGRRRARCRRARAERARARRRRE

Distribucidn de los procedimientos paliativos para la
DCSVD de acuerdo a las variantes morfoldgicas que presenta
ban seguin la clasificacién de Lev.
fegeeeeeeerareQRRRARARRRAPRRRRACRRRARRRRANRARARARRAARRRRAR

TIPO A1 A2 B1 B2
b4 03 —-— 19 02
1 01 - 01 -
IIT - - 02 -
1v 01 _— 01 —
v 01 — 07 02
vi o1 - 01 -

geeeeeReReeeeARARAEARRARARRARAARRARRRARAARARRARRRRRRARRRARR
Total de cirugias paliativas, n = 42.
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De los 42 procedimientos quirtrgicos paliativos reali
zados, 29 eran del tipo de la fistula de Blalock-Taussig,
8 corxespondieron a constriccidén de la arteria pulmonar, 3
eran fistulas cavopulmonares bidireccionales y 2 eran fis-
tulas de Waterston. La distribucién de éstas segln la va--
riante morfolégica se describe en la Tabla 6 - II,

TABLA 6 - ITI

gaeearAeeleceReeReeAReRARARAGRARRARRRARARALARRARR AR ARERE
Tipo de cirugia paliativa realizada en cada variante

de la clasificacidén de Lev.

QeereleEARALeAReARERAARARRREARARAEERRARRRRRARCARRREARARER e

TIPO A, a, B, B,
T 3 BAN — 17 B-T 2 B-T
WAT
1 c-p
1T 1 BAN -— 1 B-T -
IIT - _— 2 B-T -
v 1 BAN - 1 waT —
v i BAN _— 4 B-T 2 B-T
2 c-p
1 BAN
vI 1 BAN — 1 B-T -

TOTAL = 29 B-T + 8 BAN + 3 C-P + 2 WAT = 42 cirugias.

QgeeReLeRERrARREeACAAERARRRRRRRLACLARARREVAR R AR AR ARRRAE

Nota: B-T = fistula de Blalock-Taussig' BAN = forniquete
pulmonar; C-P = fistula cavo pulmonar bidireccional:
WAT = fistula: de Waterston.

Como se observa en la Tabla 6 - IXI, el grueso de los
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pacientes de esta serie pertenecian a la variante IB! pues
este grupo por si solo constituyd el 45% del total de pa--
cientes. Es interesante ver que el subgrupo A1 en todos -
sus tipos tenia hipertensidn arterial pulmonar y a todos -
elles se les practicd constriccidn de la arteria pulmonar
como procedimiento paliativo; este hiperflujo estaba dado-
porque la arteria pulmonar ademds de recibir el flujo del
ventriculo derecho recibia el del izquierdo a través de la
CIV gue por no ser restrictiva pasaba un gran volumen al --
tronco de la arteria pulmonar al tiempo que este dltimo la
recibia de lleno por no haber estenosis pulmonaxr. El sub--
grupo Azno tuvo representantes en nuestra serie pero dada
la morfologia que tiene es de pensarse que su comportamien
to hemodindmico es muy parecido al subgrupo A1 Yy de haber
habido algin caso con esta morfologia seguramente hubiera
requerido de torniquete en la arteria pulmonar. El subgru-
po B1 estuve constituide por pacientes a los que se practi
cé fistulas porque todos ellos tenian hipoflujo pulmonar -
ya que al parecer la estenosis pulmonar los protegidé en —-
contra del hiperflujo, Tres casos se sometieron en este —-
subgrupo a fistula cavopulmonar bidireccional porque la es
tenosis pulmonar que tenian era muy severa y ademds del ti
po mixto incluyéndose la vdlvula pulmeonar, el tronco de la
arteria pulmonar y sus dos ramas principales cursando ade-
mids con una hipoplasia muy severa del ventriculo izguierdo
por lo gue funcionalmente se estaban comportando como cora
zones univentriculares; por cierto gue dos de ellos tenia
ademds canal A-V y se pensd en hacer este tipo de fistula
como primer paso de un Fontan (que se completaria en otro
tiempo)}. El dltimo subgrupo thuvo solamente fistula de —-
Blalock-Taussig ya que la estenosis pulmonar mds la CIV —--
restrictiva causaban un hipoflujo del drbol vascular pul--
monar que protegia de la hipertensién arterial pulmonar.
La mortalidad quirdrgica (primeros 30 dias de poste--
operatorio) fué de 9 casos {(21%) y la mortalidad tardia —-
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fué de 2 casos (4.78%). La distribucidn de los casos que fa
llecieron se ilustra en la Tabla 6 - III.

TABLA 6 - IIX
gopeeeAQPRcERAERRACARARRRRQENRRERRRRARARRRARARAREER R ARE
Distribucidén de la mortalidad segiin las variantes moxr
foldgicas en la serie de cirugias paliativas.
egeeeeeeoeeeerecaQeRRRARReRERRARCRARREARARARARRRRARALERRE
TIPO A

A B B

1 2 1 2
MO MT MQ MT MO MT Mg MT

I 01 00 —-_— e 02 00 01 00

b3 4 00 01 — - 00 00 — -
I _— - _— - 00 00 — -
Iv 00 00 —_—— == 00 00 -— -
v 00 00 -— - 04 01 00 00
VI 01 00 _— o 00 00 — e

gogeoeneceerceReERRReARQERGRAREARPRE RO CRRRRRRGRRARRRRRRE
Nota: MQ = muerte quiridrgica; MT = muerte tardia.

De la anterior Tabla se desprende que el torniquete a
la arteria pulmonar tiene alta mortalidad en esta patolo--
gia al menos, pues murid practicamente la mitad de los pa--
cientes a quienes se realizé. Por contraste los pacientes
que se sometieron a fistulas sistemico pulmonares murieron
uno de cada cinco y la mayorfia de éstos estaban ubicados
en la variante VBl gue tiene alto grado de complejidad por
tener otras patologias cardiacas complejas asociadas.

Las fistulas de Waterston corresponden a dos casos en
los que se quizo hacer el tratamiento correctivo porque se

‘pensé en el preoperatorio que tenfan otras variantes de la
DCSVD pero al identificar distinta variedad en el transope
ratorio y ya abierto el torax por esternotomia se decidié
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hacer por esta via una fistula de Waterston.

De las fistulas cavo pulmonares murieron dos de las
tres, como es de suponerse porque el corazdn univentricu--
lar con severa hipoplasia del ventriculo izquierdo conlle-
va un riesgo adicional, no por la dificultad de la técnica
quirdrgica sino por la gravedad de la patologia.

Todas las 11 muertes fueron ocacionadas por insufi--
ciencia c¢ardfaca refractaria al tratamiento intensivo far-
macologico. Dicha falla cardiaca fué practicamente del la-
do derecho que era el que tenia la masa funcional predomi-
nante. No hubo complicaciones de tipo respiratorio que es-—
tuvieran involucradas como causas de muerte.

De los 31 pacientes que sobrevivieron 6 casos hicie--
ron sindrome de bajo gasto cardiaco que respondié a medi--
das farmacoldgicas, 1 caso hizo insuficiencia renal aguda
secundaria a bajo gasto cardiaco que respondid a didlisis
peritoneal vy a 1 caso se le trombosd la fistula de Blalock
Taussig a los dos meses y medio de realizada, siendo nece-
sario practicarle otra contralateral y corresponde al caso
al gue se practicaron dos cirugias paliativas (ver Tabla
6 - IV).

TABLA 6 - IV
GRAREARARAACALALRARARAARALRRRRECERRRAAARRARRALRRARARRARRRRA
Complicacidnes no mortales en la serie de cirugfas pa
liativas en el postoperateoric inmediato.
SLEERREARRAARALRAARALRAAALARRRARLRRARRRARARRRRRRARARARRRRE

casos
* Bajo Gasto Cardiaco 6
* Insuficiencia renal aguda 1
* Trombésis de la fistula 1
Libres de complicaciones postquirdrgicas 23

€reeceeeeceReRARRRARRRRARARRARARARRRRARRARRRARRGRRRERRRRRR
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CAPITULO # 7
ANALISIS DEL GRUPO DE CIRUG.I--
A 'S CORRECTIVAS

Este grupo incluyd 44 pacientes en total, 38 de ellos
fueron sometidos a cirugia correctiva de primera intencidn
¥ los 6 restantes primero se sometieron a cirugia paliati-
va y luego a cirugfa correctiva (con un afo de diferencia
entre las dos). La distribucidn de estos pacientes por se-
xo se haya representada en la Grdfica 5§ - III, apreciendo-
se que en este grupo hubo dos varones por cada mujer. En
lo que respecta a la edad promedio del grupo, ésta era de
5 afios y medio con los limites de edad sefialados en la Ta-
bla 5 - II. La Grdfica 7 -~ I ilustra que el proﬁedio de e-
dad para los pacientes masculinos era casi un tercio menor
que para los pacientes femeninos al momento del acto guiw-
rlirgico correctiveo, El segquimiento para los sobrevivientes
del grupo fu€ en promedio de 1 afic y 8 meses como se ve en

+la Grdfica 5 - IV.
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6 "
0
(g 5 1 4a 10m
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c 4 A
]
L~
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2 4
1 1
- masculinos femeninos

GRAFICA 7 -1
Promedio de edad de los pacientes que se sometieron a
cirugia correctiva para la DCSVD segin el sexo.
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La distribucidén de los 44 pacientes del grupo segin -
la variante morfoldgica a que pertenecian de acuerdo a la
clasificacidn de Lev se describe en la Tabla 7 - I.

TABLA 7 -1
QREUIRAREPRALRRRARARLAACARRRARERARARRARRRLORGRARRRARRRRRRARRR
Distribucidn de los pacientes gue se sometieron a ci-
rugia correctiva para DCSVD segin la variante morfoldgica
en la clasificacidn de Lev.
feereeeAARRRARRARRCRARARPARRARRAGELERARARLARARAR AR A PR RE

TIPO a A, B, B,
I 03 02 19 02
I 05 —_— 03 -
11T 03 - 02 -
v - - - -
v 01 01 01 02

vI - - - -

£deaQeeneeereeRARRRLALRRARRRACRRRAARALR LR RRRRRARRRR AR
Total de procedimientos correctivos, n = 44,

Para cada variante morfoldgica existen diferentes pro
cedimientos quirdrgicos, pero la comprensidn de los mismos
se dificulta porque cada variante morfoldgica tiene patolo
gias agregadas que modifican el procedimiento quirtdrgico -
primario., La Tabla 7 -II ilustra los procedimientos quirdr
gicos que se llevaron a cabo en cada variante morfoldgica.
Se aprecia en esta Tabla que el tipo mds convencional de -
correccidén de DCSVD corresponde al tipo I pues implica so-
lo cerrar la CIV dejando la aorta del lado izquierdo y am-
pliar el infundibulc si hubiera esténosis. Los tipos mds -
complicados de corregir son el tipo II y el V. El tipo II
porque implica cerrar la €IV dejando la pulmonar del lado
izquierde como si fuera una TGA ( Transposicién de las —-
Grandes Arterias) y después hacer una correccién anatémica
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TABLA 7-1II.
Procedimientos quirdrgicos primarios que se realizdron para cirugia correctiva en los pa--
cientes con DCSVD y 8u distribucién segin la clasificacidn de Lev.

TIPO A.l Az B'I BZ
I 3 A inf 2 A inf 16 A inf 2 A inf
+ p.CIV + p.C1V +19 p.CIV
2 V-Pu
3 no A inf
11 5 Jat + 3 Jat + |
A inf + A inf +
p.CIV p.CIV
111 3 A inf 2 Ras i
+ p.CIV 1 V-no
v
v 1A inf 1A inf 1 A inf 2 Fon
+ p.CIV + p.CIV + p.CIV
+ pl.Mi + pl.Mi + pl.Mi
vI

Abreviaturas: A inf = ampliacién del infundibulo con parche. p.CIV = cierre de CIV con par
che. Jat = Proced. de Jatene. Fon = Proced. de Fontan. Ras = Proced. de Rastelli. pl.Mi =
plastia mitral con cierre de canal A-V. V-Pu = aplic. vdlvula pulmonar. V-Ao = aplic. vdl-
vula aortica.



- gz ~

TABLA 7 - 1II
Patologias intracardiacas o pericardiacas asociadas a la DCSVD en la serie de cirugi-
as correctivas y su distribucién de acuerdo a la clasificacién de Lev.

TIPO A1 AZ BI BZ
I 2 CIA 0 . 10 CIA 1 PCA o
1 CSI 2 EsPu
2 DI 1 CrCr
I 5 TGA —-— 3 TGA —
3 cIa . 2 CIA
1 PCA 1 PCA
IIX 1 PCA - 1 TGA [
1 InAo
w -— _— — —
v 1 Cav 1 CAV 1 cav 1 CIa
1 CIA 1 CIa 1 CIA 2 pca
1 CSI 2 A-T
v — -— — —

Patologias agregadas, n = 49.

Abreviaturas: CIA = comunicacidn interauricular. CSI = vena cava superior izq. PCA = per--
sistencia del conducto arterioso. TGA = transposicién de grandes arterias. EsPu = esteno--
sis pulmonar. CrCr = Cris Cros. DI = dextroisomerismo. CAV canal A-V. A-T = atresia tricus
pidea.



del tipo de la reconexidn arterial o técnica de Jatene. -~
El tipo V porque involucra correcciones simultdneas de - -
otras cardiopatias congénitas ciandgenas; entre éstas las-
mis frecuentes son el Canal A-V y la Conexién Andmala To--
tal o Parcial de Venas Pulmonares, cada una de las cuales

lleva por si sola su propia alta morbimortalidad.

La Tabla 7 - III muestra las patologias agregadas in-
tracardiacas o pericardiacas que tenia cada variante morfo
18gica y que también fueron corregidas quirdrgicamente al
tiempo de la coreccidn primaria de la DCSVD.

La mortalidad quirdrgica global fué del 25% de los ca
sos y la mortalidad tardia global fué del 9%. Es decir 11
muertes quirdrgicas en los primeros 30 dias de postoperato
rio y 4 muertes después de este lapso de tiempo. En la Ta-
bla 7 - IV se halla desglosada la mortalidad de la serie..

TABLA 7 ~ IV

CRRQPRRAARARRARAARPRARRARARARRARARARANRARARAARRRRARARARRARRRR
Mortalidad quirvdrgica y tardia de los procedimientos
correctivos para la DCSVD y su distribucién de acuerdo a -
la clasificacidn de Lev.
.€@QReRERAEAREALIERRACARRERAEALEORELRELARAGRRERAQRERRERERE

TIPO . A, A, B, B, MORT
MQ MT MQ MT MQ MT MQ MT

T 00 o0 01 00 03 01 01 00 19%

II 04 00 -—~ — 00 01 — - 50%

IEI 00 00 - - 01 01 _— 20%
v — - — e e e —— -

v 00 01t 00 00 00 00 .01 00 20%

vI — - —— wa - - -— -

€@goeeeceoeeenrereerQeeeeAecRAgREnRORRRARARARRARACRRRARARR
Nota: MQ = muerte guirdrgica total = 25%
MT = muerte tardia total = 9%
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Lag Tablas 7 - Vy 7 — VI muestran los materiales que
se usaron en alglinas de las partes primarias del procedi--
miento correctivo y de ninguna manera estuvieron correla--
cionédas con la causa de muerte.

TABLA T~V )
fPeepepeReeeReRRRRARREEARARARRARACRARARRRRRRARRARPRARARARE
Materiales que se usaron en el cierre de la CIV
eeeeeeeeearRerRPReRRARARARPRARARRRARRPRRRARERAQRCRRARARA.
) Nimero de casos

* Teflén : 17
* pPericardio bovino . 16
* Pericardio autdlogo con glutarladehido 5
'* Dacrdén 3
* Politetrafluoretileno o3

total = 44

@@@@@B@@@@@é@@@@@@@@@@@@@@@@E@@@@@@@@@@@@@@@@@@QE@@@@@@E@@

TABLA 7 - VI
CReefeQrrRRARARRRRARARRARRRRRRARRARARRRRRRARRRRARARRRRARRR
Materiales con los que se amplid el infundibulo pulmg
nar cuando fué necesario.
f@eegepeeeeeReERARAREERRRRARRRARAARARRARARAARRRARARRARARRA
Nimero de casos

* Teflén [+]
®* Pericardio bovino 25
* pericardio autdlogo con glntaraldehldo 5
'}Dacron 4.
* Politetrafluoretileno 3

total = 37

@e@@@@e@@@@@@e@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@@e
Los pacientes que sobreviven hasta el momento actual

son 29 y las complicaciones no mortales que han presentado
son: CIV residual en 3 pacientes (10%) pero dgue no han te-
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nido compromiso hemodindmico hasta la fecha por lo que no
. se ha considerado necesaria una reintervencién gquirdrgica,
Bloqueo A-V completo secundario a lesidn del sistéma de -

conduccién del corazén en el acto quirirgico 3 casos (10%)
y fueron sometidos a una intervencidén guiridrgica posterior
aplicandoseles marcapaso epicardico definitivo (Tabla 7 -

VIiI.

TABLA 7 - VII
eoePeRAeeReARPREAAARABARGEARRAAARACARRRELRARRARRACACAR R .
Complicaciones no mortales de los pacientes que fue—-
ron sometidos a ciruéias correctivas para la DCSVD.
@oegEeeeNeACRERERRARACRAREAARACARRANRRRCRARRARRRRRRERRR R

casos
* Comunicacidn interventricular residual 3 (108)
* Bloqueo A~V completo 3 (10%)

[aeletaetae e ek pepdeT e efefefetletpe fefeel e apefeffefefed eefedeRe el Tt efelcfe e feXe e ted o e e

Por dltimo es importante sefialar que en los pacientes
que sobrevivieron si hube una mejoria importante de su cla
se funcional dela New York Heart Associatiéon como se ilus-

' tra en la Tabla 7 - VIII.

TABLA 7 - VIII
egeeeeReecenePrUeReRERORERARRREPERPERRRCRARARCRRARRRARRER
Clase funcional de la NYHA en el momento preoperato--
rio y en el postoperatorio de los pacientes sometidos a ci
rugfa correctiva para la DCSVD.
gaeeeeegageegageceeeeceaRRReRRRRRRRRECRRERAARARRARRRARERRRE
PREOPERATORIO  POSTOPERATORIO

Clase I 0 11
Clase 1II .0 12
‘Clase III . 16 6
Clase IV 13 0

eeecpeeeceeeeeEeRRReeQeeeaREeeRRRERRedeRERaRERceReeeReReer
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CAPITULO % 8
CONCLUSIONES

Como’ se aprecia en el andlisis que he hecho de la se-
rie en los capitulos precedentes, la DCSVD es un complejo
laberinto de mezclas morfoldgicas que aparecen caprichosa-
mente en cada corazdn que tiene esta entidad y obligan al
cirujano a hacer gala de toda su argucia técnica en la rea.
lizacidén del acto quirdrgico. ]

" LLama la atencién poderosamente que la mortalidad pa-
ra los procedimientos paliativos fue muy similar a la de
los procedimientos correctivos, por lo que al menos para
esta patologia no pareciera representar un beneficio adi-
cional el practicar primero el procedimiento paliative si-
no atacar la enfermedad desde un principio con el procedi-
miento correctivo, politica esta que coincide con la adop-
tada en la Gltima decada por la mayoria de los hospitales
que tratan esté enfermedad.

Al revisar la casuistica de las cirugfas paliativas
aparece inmediatamente a la vista el hecho de que el Torni
quete a la Arteria Pulmonar debe guedar proscrito como tra
tamiento temporal o definitivo para la DCSVD pues la morta
lidad guirirgica de este procedimiento rebasa con mucho la
mortalidad alcanzada con la histeria natural de la enferme
dad sin que reciban ningin tratamiento y es también mucho
mis alta que si se realiza el procedimiénto correctivo de
primera intencién. Con reséecto a las fistulas sistemico--
pulmonares se puede decir que los gobrevivientes pudieron
llegar en un estado'pulmonar vascular aceptable a cirugia
correctiva, perc que en la prdctica no parecié tener mucha
ventaja sobre los que no la tenian si bien las caracteris-
ticas cualitativas de los grupos no pueden ser compakadas.

Por sujpartevla casuistica de las cirugias correcti--
vas nos muestra que alginos tipos de DCSVD como lo es el
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tipo I, tienen una forma relativamente sencilla de manejo
y bastante estandarizada por 1o que podria decirse que es-
te tipo y el III son de relativo buen prondstico si se com
paran con el tipo IXI por ejemple, que es ¢l llamado Tau--
ssig-Bing ya que en éste la dificultad técnica del reim--
plante de coronarias muy pequefias y con nacimiento andémale
asi como el prolongade tiempo de circulacidn extracorporea
traen como consecuencia un pobre prondstico para estos pa-
cientes que como se ve en esta serie conlleva una mortali-
dad operatoria de cerca del 50%., El tipo V es otro que tie
ne mal prondstico por la conincidencia de patologias com--
plejas en un mismo corazdn. Las técnicas quirdrgicas co--
rrectivas para esta variante po estan muy estandarizadas y
se basan mds en la experiencia de cada cirujano.

Para estas Gltimas variantes solo el transplante car-
diopiiimonar pedfd solucionar de una manera aceptable el
problema de la alta morbimortalidad quiridrgica, cuando se
haya perfeccionado.

Por fortuna la forma mis frecuente de la DCSVD es con
mucho la IB‘que es una de las mds sencillas; la mitad de
los pacientes con DCSVD se hallan en este grupo.
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