120X

- UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA },/ @ -

DE MEXICO
FACULTAD DE MEDICINA

INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA
“IGNACIO CHAVEZ”

TITULO DE TESIS:
DEXTROISOMERISMO EVOLUCION CON Y SIN TRATAMIENTO
QUIRURGICO. EXPERIENCIA DE 20 ANOS.

| TESIS DE POSGRADO
PARA OBTENER EL TITUTLO DE:

ESPECIALISTA EN CARDIOLOGIA

PRESENTA:
DR HECTOR MANUEIAGARCIA GARCIA

ASESOR: o '
DRA IRMA MIRANDA CHAVEZ =~ [ re
TENS CON

FALLA DE ORIGEN

A 18 DE SEPTIEMBRE DEL 20012 _,



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



Dr Fause Attié Curi
Directot\General
Instituto Nacional de Carqiologia “Ignacio Chavez”

/
A ats

Dr José Fernando Guadalajara Boo
Director de Ensefianza
Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

Dra Irma Miranda Chavez
Adjunto del Servicio de Cardiopediatria
Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

Dr Héctor Manuel Garcia Garcia
Residente de tercer afio de cardiologia
Subjefe de Residentes
Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”

VIS OF ESPFL!AULACIOH
@IWSFUN OF £S3UI0S DE PUIGRADG
FACULTAD DE MFDISINA
U N, 4. M,

7



DEXTROISOMERISMO. EVOLUCION CON Y SIN TRATAMIENTO

QUIRURGICO. EXPERIENCIA DE 20 ANOS.
Introduccion

Ahora es bien reconocido que la conformacion normal del cuerpo es una
asimetria, con el lado derecho morfolégicamente distinto del izquierdo(9).
La falta de alineacion en el eje derecho-izquierdo(L/R) con los dos otros
ejes del cuerpo, ocurre en 1 en 8500 individUos. El isomerismo ocurre de
una falla en lograr la asimetria en el eje L/R (2). La embriologia para
explicar esto no ha sido bien delucidado, aungue se ha postulado una
alteracion en la embriogenesis en.Ia quinta semana del desarrolio(10), pero
reportes mas recientes concluyen que es una alteracion focal en la
lateralidad, que ocurre primariamente en el Horizonte Xlil de Streeter. Los
corazones que tienen isomerismo atrial son usualmente asociados a
malformaciones congénitas cardiacas complejas(1,5). Las lesiones
cardiacas incluyen drenaje venoso andémalo, el cual frecuentemente es

obstructivo, atrio comin, defecto septal atrioventricular completo,
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discordancia atrioventricular, obstruccion grave del tracto de salida o
atresia pulmonar (5). Muchas de esas tienen asplenia(1,5). La historia
natural de estos pacientes en la primer semana de vida muere un tercio de
ellos(5), se ha descrito sobrevida al afio de vida det 21% (6), la causa de la
muerte fueron anoxia y falla cardiaca(54%) seguidos por cirugia(20%) e
infeccion(10%). Estos pacientes fueron considerados inoperables, pero en
épocas recientes ha habido cambios en los resultados quirGrgicos (1). Mas
sin embargo un diagnostico mas preciso deberd de realizarse para
seleccionar un tratamiento mas apropiado(3), ya que la mejor manera de
realizar el diagnostico de dextrosiomerismo aun es controvertido(1), estos
corazones han tenido importantes controversias en cuanto la la
terminologia, diagndstico y manejo (18), e.n algunos casos se ha usado la
presencia de yuxtaposicion aortocava a nivel abdominal para el
diagnostico(5,7) y se corroboro a través de la cirugia, el cateterismo o la
necropsia; otros estudios comentan que la caracterizacic’)n de las orejuelas
es la forma mas precisa de caracterizar al dextroisomerismo, se han
realizado inyecciones directas de medio de contraste dentro de las

orejuelas en el cateterismo cardiaco, esto permite el diagnéstico directo,

© TESISCON |
FALLA DE ORIGEN




aunque esto se puede inferir a partir de conocer la anatomia bronquial (19).
El diagnéstico y la evaluacion de muchas de sus condiciones asociadas
dependen de estudios invasivos como la angiocardiografia, aunque
reportes recientes han sefialado a la resonancia magnética para el estudio
diagnostico de estos pacientes, tiene algunas ventajas.como valorar los
dos sistemas venosos el sistémico y el pulmonar, reconoce la
yuxtaposicion aortocava, determina la presencia de asplenia, estudia el
situs bronqﬁial, asi como reconoce otras anomalias viscerales(7). Aunque
esta lejos de ser el estudio ideal, ya que se requiere de sedacion, asi como
de monitoreo durante la realizacion de la misma(3), puede ser una
herramienta ~ complementaria en la  evaluacion de  estos
pacientes(7).También se ha reportado eI. diagnéstico prenatal definitivo del

dextroisomerismo con ecocardiografia (4).

Objetivo
Describir la historia natural y sus modificaciones con el tratamiento

quirdrgico.



Material y métodos

Identificacion de los pacientes y definiciones. La manera de realizar el
diagnostico de dextroisomerismo aun es dificil. Muchos de ellos tiene
yuxtaposicion aortocava demostrado por cateterismo o ecocardiografia, asi
como morfologia derecha de las orejuelas. En los pacientes sometidos a
tratamiento quirdrgico el diagnéstico se corroboré al momento de la cirugia.
Atrio com(n, se considerd en ausencia de ostium primun y secundum vy
solamente un pequefo vestigio fue encontrado. Corazén univentricular fue
considerado cuando se identificd una sola camara ventricular, o bien
cuando el septum interventricular era muy pequefio, de morfologia derecha,
izquierda o indeterrminada segun fue el caso. Unica salida nos referimos
cuando la conexidn ventriculoarterial fue una, como por ejemplo en la
atresia pulmonar. Conexion an{)mala de venas pulmonares se considero
cuando, las cuatro venas no drenan en el atrio situado a la izquierda, el
diagnostico de obstruccion fue basado sobre criterios clinicos, radiograficos
.y ecocardiograficos. Una caracteristica importante de estos pacientes es la
presencia de asplenia, que muchas veces es sugerido por la presencia de

cuerpos de inclusion eritrocitarios en un extendido sanguineo periférico,
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llamados cuerpos de Howell-Jolly, aunque este puede estar presente de
manera fransitoria en recién nacidos normales, asi como en ofras
patologias, el diagnostico de asplenia fue complementado en algunos

casos por gamagrama hepatoesplenico.

Resultados

En el Instituto Nacional de Cardiolgia "lgnacio Chavez", se revisaron 83
expedientes con dextroisomerismo en el periodo comprendido entre enero
de 1981 a agosto de 2001. De los casos estudiados 45(54%) fueron
hombres y 38(46%) mujeres. La edad al diagndstico fue, desde 1 dia hasta
13 afos. Por grupos de edad: 37% fueron menores de 1 mes; 39% de 1 a
12 meses, 19% de 1 a 5 afios; 5% mayores de 5 afios. Las
manifestaciones clinicas: 44% Crisis de hipoxia y el 99% con diversos
grados de cianosis, la edad de presentacion de la cianosis: Menores de 24
hs 49(60%) pacientes; de 24hs a 1 mes 22(27%) casos; de 1m a 6m
8(27%) casos; de 6m a 1 aiio-1(1%) paciente y mayores de 1 aio 2(2%)
pacientes. El grado de cianosis fue dividido en 3 grados, al momento del

diagnostico 13(16%) pacientes tenian cianosis grado |, grado Il 54(66%)
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pacientes, 15(18%) pacientes grado Ill. La edad a la cual los pacientes
presentaron crisis de hipoxia: 4(11%) pacientes en sus primeras 24 hs de
vida; de 24hs a 1 mes 9(24%) pacientes; de 1 mes a seis meses 17(46%)
pacientes; De 6 meses a 1 afio 3(8%) y mayor de 1 afio 4(11%). En
32(38%) pacientes se refieren datos de insuficiencia cardiaca. En la
radiografia del corazon se encontré : Flujo pulmonar normal en 13 (16%),
aumentado en 6(7%) y disminuido en 50(60%) pacientes y no se realiz6 en
4 pacientes. La posicion del corazén en la radiografia 51(61%) pacientes
tenia levocardia, 4 (5%) y 24(29%) dextrocardia. El grado de cardiomegalia
en 29 pacientes se refiere sin cardiomegalia (35%); En 26(31%) fue grado
l, grado 1 15(18%), grado Il 8(10%) y en 5 casos no se refiere. Las
lesiones que acompaiaron el dextroisomerismo fueron: Atrio comun en
27(32.5%); comunicacion interatrial tipo ostium secundum en 5(6%),
21(25%) ostium primum y 1(1.5%) foramen oval. Un 67% tenia defecto de
la tabicacion atrioventricular; 27% de los cuales tenia insuficiencia de la
valvula comin; 15(8%) doble entrada al ventriculo izquierdo; En 28(33%)
doble entrada al ventriculo derecho; 3(3.6%) ausencia de conexién

atrioventricular derecha; 2(2.4%) ausencia de conexion atrioventricular
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izquierda. La conexidn ventriculo vascular: 7 (8.4%) es concordante, 5(6%)
discordante, de los cuales el 40% tuvo estenosis pulmonar, 26(31%) Gnica
salida, 35(41%) doble camara de salida del ventriculo derecho, de los que
el 71% tenia estenosis pulmonar. De todo el grupo el 34% tenia conexién
anémala de venas pulmonares, 3 parcial-que representa el 10% de las
conexiones andmalas que se encontraron, 25 se refieren como totales que
representan el 90%, de estos ultimos se refieren como supracardiacos
10(40%),-7 intracardiacos (28%) y ofros 8(32%) infracardiacos y no se
réfiere ningun caso como obstructivo. Se encontré un caso con tronco
comdn 35(42%) pacientes tenian yuxtaposicién aortocava En 40(48%)
cuerpos de Howell-Jolly positivos y a 23(28%) se les realiz6 gamagrama
hepatoesplenico y en 15(18%) se reporté asplenia. Fueron sometidos a
tratamiento quirirgico 37 pacientes, la edad a la fecha quirGrgica por
grupos de edad fue: Menores de 1 mes 2(5.4%), 13(35%) de 1m a 6m,

7(19%) de 6m a 12 y mayores de 1 afio 15(40%).



Grafica 1. Pacientes sometidos a tratamiento quirtirgico.,

E No operados ElOperados

A 33(89%) se les realizd fistula sistémico pulmonar, a 2(5.4%) se les
realizo derivacion cavo pulmonar, a 1 (2.7%) bandaje de la arteria pulmonar

y a otro cierre de ClAy CIV.,

FSP DCVP Bandaje de AP Cierre de CIA
y CIV 'i

FSP: Fistula sistémico pulmonar. DCVP: Derivacidn cavopulmonar. AP: Arteria pulmonar. CiA:

Comunicacion interatrial, ClY: Comunicacion inferventricular.
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Las indicaciones cirugia fueron crisis de hipoxia, limitacion fisica

importante. 15(18%) pacientes estuvieron con prostaglandinas. De estos

pacientes permanecen vivos a 37 meses en promedio de efectuada la

cirugia el 656%. Del grupo que se vigild la historia natural el 39% fallecio en

promedio a los 19 meses de efectuado el diagnostico. En 18(60%)

pacientes la causa de la defuncion se consider6 cardiovascular, en 1 (3%)

relacionado a la cirugia e infeccion en 11(37%).

Grafica 2. Causas de muerte

Cardiovascular
Infeccion
B Relacionado a cirugia

Discusion

La presencia de conexidn andmala de venas pulmonares (CAVP) obstruida

es el factor de riesgo mayor, para la sobrevida después de la cirugia

paliativa de cardiopatias complejas asociadas a dextroisomerismo. Por lo
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que un punto crucial en la evaluacién preoperatoria de estos pacientes es
la deteccion de obstruccién. A este respecto se considera que el
ecocardiograma puede reconocer todos los casos con CAVP cuando esta
presente en situs solitus e inversus, mas asociados a isomerismo es menos
confiable, y hay quienes considéran que la angiografia provee la mejor
visualizacion del retorno venoso (11). La dilatacion farmacolégica del
conducto arterioso con prostaglandinas desenmascara la obstruccién al
drenaje del retorno venoso pulmonar en pacientes neonatos con
dextroisomerismo, fue infroducida por Freedom en 1978(12), algunos
centros recomiendan wusarla de rutina en los pacientes con
dextroisomerismo en los que el flujo pulmonar es dependiente del conducto
arterioso (11). Reafirmando lo previo se la mortalidad temprana de los
pacientes con CAVP es alta y la muerte tardia es un riesgo continuo(16).
En nuestros pacientes no se repbrtaron en los estudios diagnosticos
obstruccion del retorno venoso pulmonar, tal vez por la consideracion de
que casi todas las CAVP infracardiacas son obstructivas. Otra de las
técnicas quirlrgicas que se han realizado en estos pacientes es el

procedimiento de Fontan modificado, Humes et al en un estudio en 1988
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comenta que los pacientes con asplenia, tiene incremento en la moftalidad,
no justificada por infeccion, sin conocer la explicacion de esta tendencia,
mas sin embargo, menciona que de los datos clinicos del pacientes la
preséncia de insuficiencia de la valvula AV com(n es un signo ominoso
(13), ademas de que su presencia predispone a un deterioro abrupto
después de la realizacion de una fistula sistémico pulmonar, por lo que la
presencia de la insuficiencia valvular no unicamente limita la posibilidad de
cirugia, si no también incrementa la mortalidad(15) y la insuficiencia
valvular se ha correlacidnado con la funcién ventricular. De aquellas series
en que se vigilé la historia natural de la enfermedad la CAVP y la atresia
pulmonar fueron catalogadas con factores de riesgo para mortalidad
temprana(17), de Ios‘que se ha sometido a tratamiento cjuirﬂrgico las
causas mas frecuentes de muerte postoperatorias son el hecho de no
haber detectado la presencia de CAVP, obstruccion a este nivel, no
correccion de la valvula AV comin o insuficiencia aortica(14).

-Esta revision tiene varias limitaciones, ya que es retrospectiva, los datos
obtenidos son limitados a la revision de los expedientes y los criterios

diagndsticos no fueron muy bien estandarizados, sobre todo en cuanto a la
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CAVP, pero muestra que existe una tendencia a la disminucién de la
mortalidad de los pacientes operados, pese a que en los primeros afios de
donde inicia esta revisidn los pacientes fueron sometidos a tratamiento

quirdirgico en menor proporcion a los pacientes que los tiempos actuales.

Conclusiones

El dextroisomerismo comprende una gama de variaciones en su
presentacion. En el grupo estudiado las manifestaciones clinicas de
deterioro que se presentaron a edades tempranas obligaron al tratamiento
quirargico paliativo logrando con ello modificar la historia naturél de la

enfermedad.

Referencias
1. Hashmi A, Abu-Sulaiman R,McCrindle BW et al. Management and
outcomes of right afrial isomerism: A 26-year experience. J Am Coll

Cardiol 1998;31(5):1120-6.
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