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PROLOGO

El estudio y entendimiento de las cardiopatias congénitas y en especial, de la
atresia pulmonar con comunicacion interventricular muestra un panorama amplio en el
diagnostico y tratamiento quirdrgico actual, dicha comprension abarca desde aspectos
clinicos de imagen, anatomicos, quirdargicos y patolégicos, asi mismo de indole de morbi
mortalidad y de sobrevida. Los motivos que originaron la realizacion del presente
trabajo es por que este tipo de problemas congénitos estan apareciendo cada dia mas
y el contar con un diagnostico temprano tanto clinico como de imagen nos dan la
oportunidad de plantear cuales son los procedimientos para cada uno de los pacientes
con dicha alteracién congénita. Por esta razén y gracias al apoyo del Instituto Nacional
de Cardiologia y a su gran poblacién de pacientes congénitos se puede plantear una
posibilidad correctiva que durante afios era de dificil manejo, y que gracias a los avances
en el area de congénitos, en donde el Instituto es pionero, y de los avances en
anestesiologia y cuidados postoperatorios, actualmente a un gran nimero de pacientes

se le puede ofrecer una cirugia correctiva con una sobrevida adecuada.

José Lozano Orozco

México, DF. 2012
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Planteamiento del problema

¢,Cuales son los factores que influyen y que incrementan la sobrevida de los pacientes
con atresia pulmonar con comunicacion interventricular sometidos a correccion quirdargica

en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez’?
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JUSTIFICACION

El conocimiento del desarrollo embrionario de las conexiones del plexo arterial
intrapulmonar con el infundibulo del ventriculo derecho a través de la arteria pulmonar, de
los sextos arcos aérticos y de las arterias post branquiales por un lado y con la aorta
descendente a través de las colaterales aortopulmonares por el otro, constituye la base
fundamental para comprender las alteraciones de la circulacion pulmonar que se
presentan en esta cardiopatia (Mufioz. C. Luis, marzo, 2010). Esta malformacién cardiaca
extremadamente heterogénea se caracteriza por la ausencia de comunicacion entre el
ventriculo derecho y el tronco de la arteria pulmonar que es secundaria a una obstruccion
total localizada a nivel del infundibulo del ventriculo derecho y/o de la valvula pulmonar;
existe ademas una comunicacion interventricular infundibular posterior (subadrtica), que
puede ser biventricular o nacer completamente del ventriculo derecho.

Esta cardiopatia ha recibido mdultiples denominaciones: atresia pulmonar con
comunicacion interventricular, Fallot extremo, pseudo tronco arterioso, atresia pulmonar
con aorta biventricular, tronco aértico solitario, tronco comdn tipo IV y Unica via de salida
con atresia pulmonar. Esta nomenclatura variada ha surgido de los diversos enfoques en
el estudio de esta cardiopatia y su entorno anatémico el cuél se ha caracterizado por la
tendencia progresiva de la desaparicion de la conexién vascular entre el ventriculo
derecho y la circulacion arterial intrapulmonar.(Becker, A, Anderson 1998 ,London).

En este trabajo se describe este espectro y se establecen los diferentes tipos de
conexion ventriculo arterial que se presentan en esta malformacion cardiaca; ademas se
destaca la importancia de su anatomia quirargica, en particular las diferentes formas de la
circulacién arterial pulmonar y cuya determinacion diagnéstica es de fundamental
importancia para el tratamiento quirdrgico. De la variada nomenclatura se ha escogido el
término de tetralogia de Fallot con atresia pulmonar ya que es mas especifico que el de
atresia pulmonar con comunicacion interventricular, término que puede aplicarse a otras
cardiopatias diferentes a la del presente estudio.

La tetratologia de Fallot con atresia pulmonar y comunicacion interventricular es
una cardiopatia congénita con alto grado de dificultad diagndstica y de manejo quirdrgico
por las caracteristicas anatOmicas tan variada que presenta, de ahi la utilidad de la
clasificacion anatomica de Barbero Marcial para el diagnéstico y el abordaje quirdrgico

de esta compleja cardiopatia. (Ramirez M, Samuel. marzo 2010)
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Los resultados de este trabajo son de utilidad para el clinico, el hemodinamista y el
cirujano que deben conocer todas las variantes anatomicas en esta malformacion
congénita. Por otro lado se muestra la importancia que tiene el conocimiento embriolégico
para comprenderla y las peculiaridades del aspecto patoldgico. Asi que nos planteamos la
siguiente interrogante. ¢Cuales son los factores que influyen y que incrementan la
sobrevida de los pacientes con atresia pulmonar con comunicacion interventricular
sometidos a correccion quirurgica en el Instituto Nacional de Cardiologia “lgnacio
Chavez™?

11
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MAGNITUD.

Segun Zavala. S. Jimena, Ayala. R. José “Perfil clinico y epidemiolégico de los
nifios con cardiopatias congénitas atendidos en el Hospital infantil de Morelia” Febrero
2011. Morelia Mich. Mex. Las malformaciones congénitas en general representan en la
actualidad una alta incidencia en su presentacion. Entre el 3% y el 4% de todos los recién
nacidos que presentan una malformacion importante al nacer, las cardiopatia congénitas
mas frecuentes se presentan en el 0.5% al 1% de los nacidos vivos, por tanto se dice que
se produce una cardiopatia congénita aproximadamente en 8 de cada 1000 nacidos
vivos. Las cardiopatias congénitas son las malformaciones mas frecuentes, segun el
estudio de prevalencia de los 10 defectos mas frecuentes , con una incidencia que se ha
estimado entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos, siendo mas alta en los nacidos
muertos.

La prevalencia de las cardiopatias, la cual también varia con la edad de la
poblacion estudiada, se estima en un 8 por 1000 del primer afio de vida y de un 12 por
1000 antes de los 16 afios. Alrededor del 25 - 30 % de los nifios con cardiopatia
congénita se presenta en el contexto de sindromes mal formativos o cromosopatias. La
mortalidad por esta causa ha caido considerablemente en los Ultimos afios gracias a los
avances en el diagnéstico, tratamiento quirargico y cuidado postoperatorio. Al mismo
tiempo la edad de fallecimiento ha aumentado, lo que supone un incremento de la
supervivencia. El incremento de la edad materna en los ultimos afios, junto con el
mencionado aumento en la supervivencia de los pacientes con cardiopatias congénitas,
muchos de los cuales llegaran a la edad adulta y tendrdn descendencia con el
consiguiente aumento de riesgo de recurrencia, puede suponer un aumento de la
prevalencia de las cardiopatias congénitas. Por lo tanto es importante conocer el nimero
total de pacientes afectados con cardiopatias congénitas no solamente las simples, si
no las complejas y saber de cada una de las variantes, lo que nos llevaria a plantearnos
las siguientes preguntas; ¢existen diferencias regionales dentro de nuestro pais que
aumente la incidencia, y su prevalencia?, ¢existen similitudes en relacién con los paises
Europeos, Estados Unidos y Canada?; por otro lado en relacién a la supervivencia de
estos paciente con cardiopatia congénita, para Hoffman y colaboradores quienes
reportaron en los Estados Unidos entre los aflos de 1940 y 2002 1.2 millones con
cardiopatias congénitas como sencillas y complejas con un porcentaje de supervivencia

de entre 75y 80% conforme los proceso diagndésticos, técnicas quirdrgicas, y manejo
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meédico las cuales mejoraron en la post guerra 'y fueron evolucionando. En la actualidad
la supervivencia global de los recién nacidos con cardiopatia congénita se sita entre el
85% ,segun el trabajo de Boneva vy col, en la cual describe una reduccion del 39% de la
mortalidad relacionada a cardiopatia congénita en el periodo de 1979 a 1997, lo que
representa una disminucion de 2.5 a 1.5 por 100,000 habitantes. Todo lo anterior confirma
lo estipulado por Zavala, con una atencidon oportuna y adecuada se incide de manera
evidente y palpable en la mortalidad de los pacientes con cardiopatia congénita y en
este caso en especial, en los pacientes con cardiopatia compleja.

TRASCENDENCIA.

El problema esencial de los pacientes con atresia pulmonar con comunicacion
interventricular es un aporte insuficiente de flujo a la circulacion pulmonar que suministran
de las arterias pulmonares nativas hacia la mayor parte del parénquima pulmonar. Las
diversas fuentes de suministro de sangre pulmonar se caracteriza por un suministro de
sangre hacia el parénquima pulmonar mediante arterias centrales o periféricas: esta es
su caracteristica morfolégica mas importante y hemodindmicamente significativa, lo que
complica el manejo de estas lesiones . Después de entender los aspectos macroscoépicos,
hemodindmicos de la circulacion sistémica y pulmonar, asi como identificar las lesiones
pulmonares mediante los estudios histolégicos de los vasos colaterales aortopulmonares,
muchos investigadores desarrollaron el concepto de arterias colaterales sistémicas las
cuales podrian funcionar como verdaderas arterias pulmonares si se conectan al
ventriculo derecho.

Mas recientemente, Reddy y cols. Introdujeron un enfoque nuevo, agresivo y muy
atractivo que consiste en la unifocalizacibn muy temprana (en nifios pequefios) en una
sola etapa de reparacién. Este enfoque radical ofrece las ventajas tedricas en el
establecimiento de una fisiologia cardiopulmonar relativamente normal durante la edad
temprana en la vida, eliminando la necesidad de derivaciones sistémico-pulmonares, el
uso de materiales protésicos y, por consiguiente, disminuyendo el nimero de cirugias
requeridas. Por otra parte, también se debe proteger contra el desarrollo de lesiones
obstructivas pulmonares vasculares, ya sea a través de colaterales o fistulas sistémico-
pulmonares por la pronta normalizacion hemodindmica. Sin embargo, hay que enfatizar
gue dichas colaterales pueden tener una deterioro natural, tal como Ilo expresa

Rabinovitch, la comprension de la fisiopatologia de estas arterias colaterales las cuales al
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incrementar la tension pulsatil, disminuir la hipoxia y aumentar la hiperoxia -la cual
parecen ser primera causa de ruptura de la lamina eléstica y la migracion de células
musculares lisas- que finalmente conduce a la estreches y finalmente la obstruccion de
las arterias colaterales, algo semejante al cierre normal del conducto arterioso. Sobre la
base de estas y otras consideraciones, parece que la enfermedad propia de la arteria
colateral es principalmente una consecuencia hemodinamica en lugar de una tendencia
intrinseca de los vasos colateral, hecho que no se puede negar y al cual se tiene que
luchar; por lo tanto la necesidad de utilizar injertos protésicos en estos pacientes con la
posibilidad de desarrollar estenosis sigue siendo una caracteristica preocupante de este
enfoque. El manejo de esta complicacion tardia puede implicar la reintervencion en
muchos pacientes. En la actualidad, los procedimientos estan experimentando con
resultados 6ptimos, pero, sin duda, esta complicacion puede aumentar la morbilidad en
este grupo de pacientes en el futuro.

Asi que el objetivo final del tratamiento quirdrgico de la atresia pulmonar con
comunicacién interventricular es crear un circuito pulmonar y sistémico sin obstrucciones
entre las principales arterias colaterales y aortopulmonares, evitando las anastomosis
separadas. La trascendencia del presente trabajo es demostrar nuestra preferencia a la
unifocalizacion que garantice el flujo pulmonar, ya sea con las arterias nativas
pulmonares o con los vasos colaterales aortopulmonares, y como consecuencia la
disminucién de la mortalidad, la cual se ha informado en las diferentes series en el 10,6%
de los casos, con un 80% de supervivencia a 3 afios. Teniendo en cuenta la complejidad
de esta lesion, la supervivencia a corto y medio es realmente impresionante. Sin embargo,
es poco alentadora en aquellos que sobrevivieron y que requieren ser reintervenidos para

completar la unifocalizacion.
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MARCO TEORICO.

El conocimiento del desarrollo embrionario de las conexiones del plexo arterial
intrapulmonar con el infundibulo del ventriculo derecho a través de la arteria pulmonar, de
los sextos arcos aérticos y de las arterias posbranquiales por un lado y con la aorta
descendente a través de las colaterales aortopulmonares por el otro, constituye la base
fundamental para comprender las alteraciones de la circulacion pulmonar que se
presentan en esta cardiopatia. Los resultados de este trabajo son de utilidad para el
clinico, el hemodinamista y el cirujano que deben conocer todas las variantes anatémicas
en esta malformacion congénita. Por otro lado se muestra la importancia que tiene el
conocimiento embriolégico para comprender la estructura anatémica de la misma que

explica la fisiopatologia y las peculiaridades del espectro patoldgico.

La atresia pulmonar con gran restriccion de la circulacion hacia los pulmones
provoca una reduccion en el nimero total de alvéolos y una disminucion en tamafio de los
mismos, pero no en numero de las arterias pulmonares pre acinares e intra acinares;
estos cambios se han atribuido a la disminucién del flujo sanguineo pulmonar. En base a
gue en el segundo afio de vida postnatal ocurre gran parte del desarrollo alveolar y de las
arterias intra acinares, se ha sugerido que la intervencion quirdrgica en edades tempranas
puede mejorar tanto el desarrollo alveolar como el crecimiento del lecho vascular
pulmonar. Para comprender la doble irrigacion de ambos pulmones, la que proviene del
ventriculo derecho por la arteria pulmonar y sus ramas, y la que surge de la aorta
descendente a través de las colaterales aortopulmonares, es necesario resumir el
desarrollo embrionario de la circulacion pulmonar. Los arcos adrticos son vasos
comunicantes que en el embrion conectan las aortas ventrales con las dorsales y estan
contenidos dentro de los arcos branquiales,?® éstos son estructuras mesenquimatosas
derivadas de las crestas neurales que rodean ventrolateralmente a la faringe primitiva.
Los sextos arcos aérticos que constituyen el par mas caudal estan cercanos a los
esbozos pulmonares y se conectan con la vasculatura pulmonar a través de la arteria pos
branquial que se forma a partir del horizonte XIIl de Streeter * (27 a 29 dias, 4 a 6mm)
cuando aparecen cumulos celulares de angioblastos entre los sextos arcos aérticos y los
esbozos pulmonares los cuales forman capilares en el horizonte XIV de Streeter *° (28-30
dias, 7 a 8 mm), éstos se fusionan y forman las arterias pos branquiales, las cuales se
unen con los sextos arcos aorticos y los dividen en una porcion medial que forma la parte
proximal de las ramas de la arteria pulmonar y otra distal que origina al conducto

15
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arterioso. La confluencia de las ramas de la arteria pulmonar se origina por la unién de los
dos sextos arcos adrticos (derecho e izquierdo) que embonan con la arteria pulmonar
resultante de la tabicacion del tronco—cono del corazén. Las arterias pos branquiales
originan las porciones distales de las ramas pulmonares que penetran a los respectivos
hilios de cada pulmoén. Los pulmones surgen de una evaginacion endodérmica de la
porcién caudal del piso de la faringe primitiva en el horizonte XII de Streeter (25-27 dias,
2.5 mm).** El esbozo laringotraqueopulmonar queda cubierto por una capa de
mesodermo esplacnico que origina a los tejidos cartilaginoso, conjuntivo fibroso y elastico,
musculo liso, vasos linfaticos y una extensa red de capilares que ulteriormente se
diferencian en venas, arterias pulmonares y bronquiales. Las arterias bronquiales
restringen su irrigacion para las necesidades nutricias del arbol respiratorio, mientras que
las pulmonares quedan circunscritas al intercambio de gases en el epitelio respiratorio.
Los esbozos pulmonares también desarrollan conexiones con pequefios vasos que
surgen de la aorta descendente los cuales se conectan con las arterias intrapulmonares a
nivel del hilio del pulmén, estos vasos se desarrollan y forman las colaterales
aortopulmonares cuando disminuye 0 esta ausente la circulacidbn proveniente del
ventriculo derecho hacia la arteria pulmonar y sus ramas. Cuando esta circulacién fluye
normalmente hacia los pulmones las colaterales aortopulmonares involucionan vy
desaparecen. El tronco cono del corazon embrionario constituye la continuacién cefélica
del ventriculo derecho, al tabicarse separa los canales adrtico y pulmonar a través de un
tabique de forma helicoidal. En la tetralogia de Fallot ocurre una tabicacién troncoconal
desigual a expensas de la arteria pulmonar, ésta queda estrecha y conectada con el
infundibulo del ventriculo derecho, mientras que la aorta nace de manera biventricular por
encima de la comunicacion interventricular. Pato genéticamente se ha considerado a la
tetralogia de Fallot con atresia pulmonar como la forma anatdmica mas severa de esta
cardiopatia;*™ debido a que la arteria pulmonar queda muy estrecha a nivel de la valvula
pulmonar los esbozos sigmoideos se desarrollan en un espacio muy reducido, lo que
favorece la fusion de las sigmoideas. En esta cardiopatia existen tres tipos de conexion
ventriculoarterial: concordante con modo imperforado, doble salida de ventriculo derecho
con modo imperforado y Unica via de salida por tronco aortico solitario cuando no existe la
estructura que representa a la arteria pulmonar; la otra cardiopatia que forma parte de la

Unica via de salida es el tronco comun.
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Como puede observarse en nuestros resultados, la tetralogia de Fallot con atresia
pulmonar se muestra con una gran variabilidad en la anatomia de las arterias pulmonares
y en el origen de la circulacién pulmonar. Se han propuesto varias clasificaciones en torno
a los diferentes tipos de circulacién pulmonar.® 3% Casi todas las clasificaciones
coinciden en dividir a las ramas de la arteria pulmonar en confluentes y no confluentes,
son confluentes cuando ambas presentan continuidad entre si, exista 0 no tronco de la
arteria pulmonar y no confluentes cuando cada una es irrigada por un conducto arterioso;
esta situacion puede combinarse con tronco pulmonar o con ausencia de éste. Cuando
estan ausentes tanto los conductos arteriosos como las ramas de la arteria pulmonar se
desarrollan las arterias colaterales aortopulmonares que surgen de la aorta descendente,
aunque se ha descrito su origen a partir de las arterias sistémicas del cuello y de las
arterias coronarias. Todas estas variantes anatdmicas complican los casos cuando la
circulacién pulmonar es multifocal (ramas pulmonares mas arterias colaterales sistémicas)

y no distribuye la sangre en forma simétrica y homogénea a todos los l6bulos pulmonares.

Ante la complejidad que presenta la circulacién pulmonar en esta cardiopatia
congénita, el diagndstico de la confluencia de las ramas pulmonares es un indicador del
estado anatomico de la circulacion pulmonar aunque no tiene utilidad para describir el
estado hemodinamico del paciente, por lo que es mejor describir dicha circulaciéon con los
términos unifocal y multifocal. La primera es aquella en la que todo el flujo pulmonar se
efectla a través de una sola estructura anatomica como puede ser un conducto arterioso ;
la segunda es la que se lleva cabo a través de varias estructuras anatdbmicas como el
conducto arterioso y una o varias colaterales sistémicas aortopulmonares; estas Ultimas
nacen de la aorta descendente, pueden variar en nimero de una a cinco, ser de pequefo
o gran calibre y conectarse con las arterias intrapulmonares a nivel de un I6bulo o de un
segmento broncopulmonar, generalmente son tortuosas y pueden presentar estenosis en
Su origen, en su trayecto o a nivel parenquimatoso donde se conectan con la circulacion
intrapulmonar. Las colaterales pequefias se aprecian mejor angiograficamente que por
inspeccién anatdbmica y son mas numerosas que las de grueso calibre, su trayecto es mas
tortuoso y su distribucion es subpleural; se ha pensado que estas pequefias colaterales
son adquiridas mas que originarias. En un tiempo se consider0 que las colaterales

aortopulmonares eran arterias bronquiales desarrolladas; actualmente la mayoria de los
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autores no lo consideran asi, son vasos de diferente origen, embriolégicamente se

desarrollan en etapas mas tempranas.

Dado que el concepto de unifocalizacion de colaterales pulmonares, como paso
previo a la reparacion en los pacientes con atresia pulmonar, el cual fue presentado por
Haworth y Macartney en 1980, dicho procedimiento a tenido multiples etapas las cuales
han sido propuestos por diversos autores para reparar estas lesiones tan complejas. Puga
y colaboradores en una de sus series, sobre 38 pacientes y junto con lyer y Mee'® en
forma simultanea describe su experiencia con 58 pacientes durante un periodo de 10
afios, asi como Sawatari y colaboradores revisaron los resultados de 16 pacientes
durante un periodo de 6 afios, estos autores reportan sus resultados que en su mayoria
se enfocan reconstruccion por etapas que consideraron decepcionantes, principalmente

debido a una alta morbilidad y mortalidad tardia.

Por otra parte, la mayoria de los centros utilizan el enfoque de mudltiples etapas
excluyendo a los nifios muy pequefios debido a su reducido tamafio y la necesidad de
injertos protésicos. En pacientes de edad avanzada, cuando la anastomosis vascular
directa no era posible, se utilizaron implantes protésicos muy liberalmente. Por desgracia,
la estenosis tardia de estas anastomosis de los injertos protésicos a las pequefas arterias
pulmonares se produjo con bastante frecuencia. Ademds, las colaterales sistémicos
pulmonares expuestas a periodos mas prolongados de presion sistémica y aumento de
flujo, tienden a desarrollar hiperplasia miointimal, conduciendo finalmente a lesiones

obstructivas pulmonares vasculares irreversibles.
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OBJETIVO GENERAL
Definir que el desarrollo embrionario de las conexiones del plexo arterial intrapulmonar
con el infundibulo del ventriculo derecho a través de la arteria pulmonar, de los sextos
arcos aodrticos y de las arterias postbranquiales por un lado y el identificar que con la
aorta descendente a través de las colaterales aortopulmonares por el otro; son la base
fundamental para la comprension de las alteraciones de la circulaciéon pulmonar que se

presentan en esta cardiopatia. Con lo que se identifican asi las bases para la correccion

quirargica.
OBJETIVOS PARTICULARES.

1.- Enumerar el total de pacientes Atresia pulmonar y comunicacién
interventricular , en el Instituto Nacional de Cardiologia “ Ignacio Chavez “ en
el periodo de 1990 a 2000.

2.-  Se identificaran a los candidatos para correccion quirdrgica justificando la
correccién dependiendo la clasificacién y el grado de alteraciéon anatémica.

3.-  Se jerarquizaran los criterios quirdrgicos para los diferentes tipos de
correccion.

4.-  Proponiendo que la importancia que tiene el conocimiento embriolégico para
la comprension de la estructura anatdbmica de la misma nos explica la
fisiopatologia y las peculiaridades del aspecto patolégico para la toma de
decision quirdrgica.

5.- Se describen y se analizan los resultados obtenidos y se determinaran

cuales son los factores que influyen en la sobrevida quirtrgica para los
pacientes con esta cardiopatia congénita compleja.
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HIPOTESIS
Los pacientes con atresia pulmonar y comunicacién interventricular con anatomia
pulmonar que no permita una correccion total, la unifocalizaciéon de la circulacion
pulmonar mejorara la sobrevida, siempre y cuando el flujo pulmonar sea adecuado y
balanceado. Por lo tanto, el conocimiento embriolégico es util para entender las
conexiones vasculares del ventriculo derecho con los derivados de los sextos arcos
aorticos, asi como de los vasos arteriales intrapulmonares y las colaterales

aortopulmonares.

HIPOTESIS NULA

La sobrevida no mejorara ni dependera del flujo pulmonar adecuado y balanceado en la
unifocalizacion, por lo que, independientemente de la anatomia pulmonar los pacientes
con atresia pulmonar y comunicacion interventricular, deberan ser corregidos en forma
definitiva. Por lo tanto, el conocimiento embriolégico no es un factor importante para la

sobrevida de estos pacientes.

VARIABLES.

Independientes

Las variables independientes, comprendera a partir de los segmentos broncopulmonares
gue estan irrigados a través de arterias pulmonares centrales,asi como de los vasos
confluentes,el calibre sea normal o ligeramente disminuido por hipoplasia, asi mismo las
arterias pulmonares centrales que tiene estenosis o0 no son confluentes. Los segmentos
broncopulmonares que se encuentran irrigados las arterias pulmonares y que reciben
flujo a través de colaterales aortopulmonares. Segmentos broncopulmonares reciben flujo

por colaterales aortopulmonares y sin arterias pulmonares centrales.
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Dependientes.

Las variables dependientes que se tendran que valorar y que dependeran de la
anatomia de los segmentos broncopulmonares con los flujos de las arteria pulmonares o
con colaterales, y que de ello dependera el tipo de correccion paliativa o correctiva seran
la edad de aparicion de los sintomas y del diagndstico, asi como la edad del paciente al
realizar el tipo de cirugia correctiva o paliativa. Asimismo se valorara el tipo de cirugia
realizada ya sea:

1. Fistula sistémica pulmonar por medio de injerto tubo de gore-tex (Blalock-Taussig
modificada).

2. Unifocalizacion del flujo pulmonar. Este procedimiento va dirigido a dar un flujo
pulmonar completo, adecuado y uniforme a todos los segmento pulmonares .Cirugia
correctiva por medio de tres técnicas:

a. Ventriculotomia derecha, ampliando tracto de salida y por medio de un tubo
valvado se conecta al tronco de la arteria pulmonar (técnica de Rastelli).

b. Ventriculotomia derecha, ampliando tracto de salida y por medio de parche de
pericardio se conecta al tronco de la arteria pulmonar (técnica de Barbero).

c. Seccion de aorta y la pulmonar, al filo superior de la ventriculotomia derecha,
formando el piso de la union ventriculo derecho con la arteria pulmonar colocado un
parche encima de la ventriculotomia derecha conformado el techo de la via de salida
del ventriculo derecho, asi como una valva monocuspide en dicha via de salida

(técnica de Lecompte).Asi como de la sobrevida y la mortalidad de cada paciente
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INTRODUCCION

La atresia pulmonar con comunicacion interventricular es una malformacion
cardiaca compleja y extremadamente heterogénea que se caracteriza por la ausencia de
comunicacion entre el ventriculo derecho y el tronco de la arteria pulmonar. @ Esta falta
de comunicacion es secundaria a una obstruccion total localizada a nivel del infundibulo
del ventriculo derecho o de la valvula pulmonar, la cual es atrésica o rudimentaria. Existe
ademas, una comunicacion ventricular subadrtica amplia y la aorta se encuentra
cabalgada.

Lo que hace especial a esta cardiopatia congénita es lo variado que puede ser el
aporte sanguineo pulmonar. La atresia puede involucrar las arterias pulmonares de
manera proximal, distal o difusa. La determinacion de la confluencia de las arterias
pulmonares es una de la consideracion clinica mas importante a realizar para la decision
quirargica. En los pacientes con arterias pulmonares confluentes y que tienen un flujo a
través de un conducto arterioso la irrigacibn de los 20 segmentos pulmonares es
completa. El 80 % de los pacientes con arterias pulmonares no confluentes tienen una
distribucion incompleta pulmonar y en aproximadamente una tercera parte de ellos irrigan
menos de 10 segmentos pulmonares. Los segmentos pulmonares que nho estan
conectados a las arterias pulmonares centrales, habitualmente, son irrigados por
colaterales aortopulmonares. El conducto arterioso y las colaterales aortopulmonares
pueden coexistir en el mismo paciente pero excepcionalmente lo hacen en el mismo lecho
pulmonar. @7 El tratamiento quiriirgico se sustenta en un andlisis exhaustivo de las
caracteristicas del flujo de cada uno de los segmentos pulmonares lo que permite
establecer una estrategia terapéutica. El tipo de estudio a realizar es un estudio
retrospectivo y prospectivo, y cuyo objeto de la presente publicacion es mostrar los
resultados quirdrgicos obtenidos, en nuestra Instituciéon, en el manejo quirdrgico de la

atresia pulmonar con comunicacion interventricular.
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MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expediente clinicos de todos los pacientes con diagnéstico de
atresia pulmonar con comunicacion interventricular que fueron sometidos a algun tipo de
procedimiento quirdrgico, paliativo o correctivo, en el departamento de Cardiologia
Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”’ durante el periodo
comprendido entre enero de 1990 a enero del 2000.

Identificados los pacientes se concentraron los datos en una ficha de recoleccion y
posteriormente se incluyeron en la clasificacion anatdmica de Barbero-Marcial:

Grupo A: Comprende casos en quienes todos los segmentos broncopulmonares

estan irrigados a través de arterias pulmonares centrales. Se dividen en dos

subgrupos: A;, cuando los vasos son confluentes y tiene calibre normal o

ligeramente disminuido por hipoplasia, y A, cuando las arterias pulmonares

centrales tiene estenosis 0 no son confluentes.

Grupo B: Cuando los segmentos broncopulmonares estan irrigados por ramas de

las arterias pulmonares y otros reciben flujo a través de colaterales

aortopulmonares.

Grupo C: Todos los segmentos broncopulmonares reciben flujos por colaterales

aortopulmonares y no existen arterias pulmonares centrales.

Al ser clasificados en sus respectivos grupos anatomicos se procedié a determinar el

tipo de cirugia practicada:

1. Fistula sistémica pulmonar por medio de injerto tubo de gore-tex (Blalock-Taussig
modificada).

2. Unifocalizacion del flujo pulmonar, que consistié en la reparacion de la arborizaciéon
pulmonar inapropiada, por la presencia de colaterales aortopulmonares que irrigan
diferentes segmentos pulmonares. Este procedimiento va dirigido a dar un flujo
pulmonar completo, adecuado y uniforme a todos los segmento pulmonares por
medio de ligar la colaterales desde su origen en la aorta, para luego conectarlas a la
rama de la arteria pulmonar y asi establecer un solo aporte sanguineo. Esta técnica
se aplico en los pacientes de los grupos By C.

3. Cirugia correctiva por medio de tres técnicas:

a. Ventriculotomia derecha, ampliando tracto de salida y por medio de un tubo
valvado se conecta al tronco de la arteria pulmonar (técnica de Rastelli).
b. Ventriculotomia derecha, ampliando tracto de salida y por medio de parche de

23



RESULTADOS QUIRURGICOS EN EL MANEJO DE LA
ATRESIA PULMONAR CON COMUNICACION INTERVENTRICULAR.

pericardio se conecta al tronco de la arteria pulmonar (técnica de Barbero).

c. La aorta y la pulmonar se seccionan, el segmento proximal de la arteria pulmonar
es suturado y el tronco distal es ampliado, con una incision anterior vertical. La aorta
es reposicionada por atras de la bifurcacion de la arteria pulmonar y reconstruida. La
parte posterior del segmento distal de la arteria pulmonar es anastomosada al filo
superior de la ventriculotomia derecha, formando el piso de la union ventriculo
derecho con la arteria pulmonar y es colocado un parche encima de la
ventriculotomia derecha conformado el techo de la via de salida del ventriculo
derecho, asi como una valva monocuspide en dicha via de salida (técnica de

Lecompte).
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RESULTADOS Y ANALISIS DE RESULTADOS

En los dltimos 10 afios un total de 29 pacientes con diagnostico de atresia
pulmonar con comunicacion interventricular fueron sometidos a una cirugia paliativa o
correctiva, 15 corresponden al grupo A, 13 al grupo By 1 al grupo C (tablas 1-4).

En el grupo A; a 10 de los pacientes (83%) se les realizé su primera cirugia a los
17 meses en promedio, el paciente que a edad més temprana se le colocé la fistula fue
de 7 dias. En 4 pacientes se realizd correccion total (35%), en dos como su primera
opcion quirargica, el primero a lo 13 meses por medio de técnica de Barbero y el segundo
con técnica de Lecompt; al tercero se le realiz6 una fistula sistémico pulmonar a los 7
meses, evolucionado adecuadamente hasta los tres afios en que se realizd correccion
total por medio de técnica de Rastelli y el cuarto se conoce a los 9 afios por crisis de
hipoxia y con caracter urgente se coloca una fistula de Blalock -Taussig modificada con
gore-tex y un mes después es sometido a correccion total por medio de técnica de
Rastelli, momento en el que fallece.

En el subgrupo A, hubo un total de 3 pacientes, como primera opcién quirdrgica se
realizd una fistula de Blalock-Taussig, con edad promedio de 9 meses. A un paciente de
7 meses de edad se le realiz6 correccidn total con técnica de Lecompt con evolucion
adecuada. Otro paciente fallecié durante la colocacion de la fistula sistémica pulmonar y
ampliacion de la rama derecha de la arteria pulmonar.

En el grupo B se incluyeron 13 pacientes, como primera opcién quirdrgica se
realiz6 la unifocalizacién del flujo pulmonar de los 3 a 6 meses en promedio. En 9
pacientes en el lado derecho y en 4 el izquierdo. Se realizé en 7 pacientes una segunda
unifocalizacion a los 7 afios en promedio, 5 en el lado derecho y 2 en el izquierdo. Dos
pacientes fueron llevados a correccion total, el primero a los 5 afios, por medio de
reconstruccién de la rama izquierda y anstomosis del ventriculo derecho a las ramas
pulmonares con un tubo de valvado (técnica de Rastelli) con evoluciéon adecuada. El
segundo a los 8 afios se realiz6 anastomosis del ventriculo derecho con ramas
pulmonares mediante un tubo valvado (técnica de Rastelli) y fallecié en el postoperatorio
por disfuncion ventricular derecha. La mortalidad en este grupo fue del 7 %. El resto de lo
pacientes ha presentado una evolucion favorable, con seguimiento por consulta externa.

Del grupo C hubo un paciente del mes de vida, se determiné la presencia de
colaterales aortopulmonares que alimentaban la totalidad de los segmentos pulmonares,
por lo que se realiz6 la unifocalizacion de flujo pulmonar bilateral a los 6 meses.
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El paciente evoluciona adecuadamente y a los 3 afios se completa su correccion
total, por medio de reconstruccion de ambas ramas con tubos de gore-tex, para ser
anastomosadas al ventriculo derecho por medio de un tubo valvado con técnica de

Rastelli, con evolucion satisfactoria.
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DISCUSION

Dentro de las etiologias que determinan la atresia pulmonar con comunicacion
interventricular destaca la delecion de la region 11.2 del brazo largo del cromosoma 22
denominada microdelecion 22g11.2 que abarca los fenotipos previamente descritos como
sindrome de DiGeorge y cardiovelofacial y el contacto con solventes de los padres o la
deficiencia de 4cido félico. *"®

La atresia pulmonar con comunicacion interventricular es una de la cardiopatias
congénitas con alto grado de dificultad diagnostica y de manejo quirdrgico, por las
caracteristicas patolégicas que presenta, como es su tan variada irrigacion de los
segmentos pulmonares, ¢*? de ahi lo conveniente de la clasificacién anatémica de
Barbero-Marcial para el abordaje diagnéstico y quirargico de esta cardiopatia compleja.
(19

El abastecimiento sanguineo sistémico a los pulmonares puede provenir de una
sola fuente o ser multifocal cuando hay varias vias de aporte sanguineo. ElI conducto
arterioso es habitualmente unilateral y se asocia a presencia de arterias pulmonares en
mas de 80% de los casos y es estendtica en un 35 a 50% de lo pacientes. Las
colaterales emergen de la aorta toracica, menos frecuente de las arterias coronarias o
abdominales. En un 60% de los pacientes las colaterales presentan estenosis localizada
en los sitios de emergencia en la aorta o en la anastomosis intrapulmonar. ® Dado la
hipoperfusion de algunos segmentos broncopulmonares con la hiperperfusion de otros, el
lecho pulmonar vascular puede presentar una amplia variedad de lesiones
histopatolégicas que van desde la trombosis in situ hasta la enfermedad hipertensiva
vascular pulmonar.

El grado de hipoplasia esta en relacion con el flujo a través del conducto y del
namero de colaterales aortopulmonares. Los pacientes con esta cardiopatia pueden
presentar manifestaciones clinicas desde el periodo neonatal. La cianosis es el signo mas
pronunciado y, de no haber colaterales aortopulmonares, el cierre del conducto arterioso
producira una hipoxemia severa. En aquellos pacientes en los que en el periodo neonatal
no presentan una hipoxemia severa, ya sea porque el conducto arterioso permanece
abierto o por existir colaterales aortopulmonares, presentardn, en el periodo de la
lactancia, cianosis y fatiga progresiva, manifestacion que esta en relacion directa al
mayor o menor flujo pulmonar y al crecimiento y actividad del nifio. El manejo médico

siempre es dificil y obliga a un tratamiento quirtirgico temprano. ©° 13
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Por el espectro de presentacion de esta cardiopatia principalmente a lo referente al
arbol pulmonar y sus flujos sanguineos tributarios, el determinar el mejor abordaje
quirdrgico para efectuar un tratamiento es dificil y debe de ser individualizado. (4619)

La terapéutica quirdrgica depende del tipo de lesiones, en los sujetos con ramas
pulmonares confluentes y de buen calibre la correccion quirlrgica se establece
restaurando la continuidad entre el ventriculo derecho y el arbol bronquial pulmonar con
un tubo valvado y cerrando la comunicacion interventricular, los resultados de la
intervencidn suelen ser buenos. No sucede asi cuando hay una hipoplasia arterial
moderada o existe una alteracion en la arborizacidbn pulmonar, circunstancia que
requieren de una cirugia paliativa previa, mediante la creacién de una fistula sistémico-
pulmonar, posteriormente se procede a la correccion total en dos o tres tiempos

quirdrgicos. 1929

Cuando la hipoplasia de las arterias pulmonares es severa, la
correccion total no es posible y es necesaria una operacion preliminar paliativa que
estimule el desarrollo de las ramas pulmonares. La fistula de Blalock Taussig modificada
con injerto de gore-tex se ha convertido en el procedimiento mas utilizado con este fin, ya
gue proporciona un flujo pulmonar adecuado, estimula el desarrollo de las arterias
pulmonares y es excepcional que ocasione distorsion o estenosis, como ocurre con las
fistulas tipo Waterston o Potts.

En los pacientes con arterias pulmonares no confluentes el manejo quirdrgico esta
enfocado a mejorar el flujo pulmonar con una fistula sistémico pulmonar y restablecer la
confluencia de las arterias pulmonares centrales, para un segundo tiempo quirdrgico
colocar un tubo valvado entre el ventriculo derecho y el arbol pulmonar.

La mayoria de los pacientes en el grupo A tuvieron una anatomia Optima para la
correccion total, en nuestro grupo de pacientes a 35 % se les realizé correccion total. En 4
fue la primera opcidn quirdrgica y a uno se le realizé primero fistula de Blalock-Taussig a
los 7 meses y luego la correccion total a los 3 afos. Durante el primer afio de vida en 3
pacientes fue realizada la correccion. Dos pacientes fallecieron en este grupo
constituyendo el 6 % de la poblacion analizada. El primero del grupo A; fue un paciente
gue se recibid en el servicio de cardiologia pediatrica a los 11 meses con una anatomia
favorable para la correccion total, por lo que a los 13 meses de edad se realiza la cirugia
evolucionando favorablemente en el postoperatorio inmediato, complicandose 2 semanas
después con un proceso infeccioso que lo llevo a la muerte consecutivo a choque séptico.

El segundo caso paciente de 1 afio con ramas pulmonares confluentes pero estenoticas,
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por lo que se realiza una primera cirugia para reconstruir la rama derecha y colocar una
fistula de Blalock-Taussig. EI paciente fallece en el postoperatorio; cabe mencionar que
dentro del grupo A los pacientes clasificados dentro del grupo A, son lo de més dificil
manejo y por la dificultad técnica para reparar la rama pulmonar estenética durante el
procedimiento quirdrgico. Aunque en la actualidad es posible y preferible resolver la
estenosis de las ramas pulmonares por medio de cateterismo intervencionista, con la
colocacion de mallas endovasculares (stents) procedimiento ya realizado en varios
pacientes del servicio.

El grupo B se caracteriza por presentar algunos segmentos irrigados por
colaterales aortopulmonares, lo que hace que sean mas complejas y heterogéneas las
anomalias requiriendo varias intervenciones quirdrgicas antes de la correccién total la cual
consiste en conectar las ramas pulmonares ya unifocalizadas al ventriculo derecho y que
se realiza, habitualmente, entre los 2 y 5 afios. ® En los pacientes de nuestro reporte
las edades van de 1 mes de vida hasta los 12 afos, siendo la mayoria pacientes menores
de 2 afios, razdén por la cual so6lo se han realizado 3 correcciones totales en este grupo.
Se han llevado a cabo 1.5 procedimientos por paciente, realizandoles a todos por lo
menos un procedimiento de unifocalizacién. Es importante mencionar que no todos los
pacientes se les realiza la correccion total, puesto que la anatomia de muchos no lo
permite, imposibilitando la reconstruccion de la ramas pulmonares para unirlas con el
ventriculo derecho, sin embargo la unifocalizacién brinda al paciente un flujo pulmonar
balanceado, evitando las complicaciones de lo pacientes que no son operados como es el
flujo aumentado o disminuido a determinados segmentos pulmonares. ¢22%

En este grupo falleci6 un paciente, a los 8 afios, a quien se le realizd
unifocalizacion bilateral del flujo pulmonar, y al mes la correccion total por medio de
ventriculotomia y colocacion de un tubo valvado desde el ventriculo derecho hasta las
ramas (técnica de Rastelli). Dentro de las complicaciones reportadas en este grupo, la
ventriculotomia y la dificultad técnica para conectar las ramas unifocalizadas, son la causa
de mala evolucion postquirdrgica. Por una parte la insuficiencia ventricular derecha por la
ventriculotomia y ampliacion del tracto de salida y por otra las estenosis de rama
pulmonar por la unifocalizacion son el principal motivo de la mala evolucién

postquirdrgica.
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En el grupo C, como se recordara, se caracteriza por no tener arterias pulmonares
centrales y ser los segmentos pulmonares irrigados por colaterales aortopulmonares, su
correccioén total depende de la existencia de ramas intraparenquimatosas adecuadas. En
nuestro grupo estudiado hubo un paciente que se conocié en el primer mes de vida, se
realizd unifocalizacion bilateral a los 6 meses y a los tres afios la correccion total, con
evolucion favorable. Cuando las condiciones anatémicas del paciente no permiten la
correccion total al igual que en el grupo B, la unifocalizacién permite un flujo pulmonar

balanceado y con mejor evolucién del paciente. (%®

CONCLUSIONES

Durante el presente trabajo y con los resultados y las variables analizadas,
podemos concluir los siguientes puntos, y con lo cual nuestra hipoétesis se confirma,
dichas conclusiones son
1. El manejo quirargico de la Atresia pulmonar con comunicacién interventricular continta

siendo muy complejo.

2. El clasificar a los pacientes de acuerdo a las caracteristicas morfolégicas de ésta
malformacion, permite un mejor entendimiento de la evolucién y comparar resultados
quirdrgicos de diversos grupos.

3. Los resultados quirtrgicos del grupo analizado son similares a los referidos en la
literatura mundial.

4. La Unifocalizacion completa de todos los casos que requirieron la reparacion
intracardiaca de la AP con CIV; la cual puede llevarse a cabo con éxito, y de bajo
riesgo. Este enfoque ofrece una opcién quirdrgica conveniente en pacientes
seleccionados, con un bajo riesgo temprano y 6ptimos resultados intermedios.

5. Segun Reddy y sus colegas, la unifocalization ofrece la mejor oportunidad de alcanzar
la mayoria y la totalidad de los objetivos y principios anatomo-fisiolégicos. Aunque la
supervivencia a corto y mediano plazo ha sido realmente favorable, con esta filosofia
de tratamiento, la necesidad de re intervenciones tardias en las arterias pulmonares ha
sido decepcionante.

6. Un factor importante es la presion final del ventriculo derecho, que incide de manera
definitiva en el resultado del tratamiento quirdrgico en este grupo de pacientes, lo que
indirectamente refleja tanto el nimero de segmentos pulmonares incorporados por

unifocalization y el estado de la microvasculatura pulmonar dentro de esos segmentos.
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PIES DE FIGURAS.

FIGURA 1 (A, B). Atresia pulmonar con comunicacion interventricular tipo A; Los
segmentos  broncopulmonares estan conectados a las arterias
pulmonares correspondientes que son confluentes o hipoplasicas en

algun segmento de sus ramas.

FIGURA 2 (A,B). Atresia pulmonar con comunicacion interventricular tipo A, Los
segmentos broncopulmonares estan conectados a las arterias
pulmonares pero sus ramas pulmonares estan estenoticas o no son

confluentes.
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»

FIGURA 3 (A, B). Atresia pulmonar con comunicacion interventricular tipo B. Los
segmentos broncopulmonares estan alimentados por ramas

pulmonares y colaterales aortopulmonares.

FIGURA 4 (A, B). Atresia pulmonar con comunicacion interventricular tipo C. Los
segmentos pulmonares estan alimentados exclusivamente por

colaterales aortopulmonares.

33



RESULTADOS QUIRURGICOS EN EL MANEJO DE LA

ATRESIA PULMONAR CON COMUNICACION INTERVENTRICULAR.

TABLA
Tabla No. | TIPO A;
EDAD | EDAD TIPO DE EDAD TIPO DE EVOLUCION
DE |CIRUGIA] CORRECCION |CIRUGI] CORRECCION
INGRE A
SO
4 7 meses Fistula de B-T 3 afios Total (técnica Satisfactoria
meses Barbero)
8 8 meses Fistula de B-T Satisfactoria
meses
4 dias | 7 dias Fistula de B-T Satisfactoria
4 4 meses Fistula de B-T Satisfactoria
meses
5 5 meses | Fistula Waterston Satisfactoria
meses
1 mes |10 meses| Técnica Lecompt Satisfactoria
9 afios | 9 afios Fistula B-T 9 afos Total (técnica Satisfactoria
Rastelli)
20 dias| 22 dias Fistula B-T Satisfactoria
7 8 meses Fistula B-T Satisfactoria
meses
11 |13 meses| Total (técnica de Fallecio-
meses Rastelli) Sepsis
10 afnos] 10 anos Fistula B-T Satisfactoria
2 2 meses Fistula B-T Satisfactoria

meses

B-T: Blalock-Taussig
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Tabla No. Il  TIPO A,
EDAD | EDAD TIPO DE EDAD TIPO DE EVOLUCION
INGRES|CIRUGIA] CORRECCION |CIRUGI] CORRECCION
O A
1 afio |18 meses Fistula B-T+ Fallecio
ampliacion de rama postoperatorio
derecha
6 meses|] 6 meses Fistula de B-T 7 Total (técnica de Satisfactoria
izquierda meses Lecompt)
3 meses| 3 meses Fistula de B-T Satisfactoria
izquierda
B-T: Blalock-Taussig
Tabla No. Ill TIPO B
EDAD EDAD TIPO DE EDAD TIPO DE EVOLUCION
INGRE |CIRUGIA] CORRECCION |[CIRUGI] CORRECCION
SO A
12 afos] 13 afos Unifocalizacion |14 afos|] Unifocalizaciéon Satisfactoria
derecha izquierda
9 afos | 10 afios Unifocalizacion Satisfactoria
derecha
4 anos | 4 afos Unifocalizacion 6 anos Unifocalizacion Satisfactoria
derecha izquierda
6 afos | 6 afios Unifocalizacion Satisfactoria
izquierda
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3 6 meses Unifocalizacion 1 ano Unifocalizacién Correccion 5
meses derecha izquierda afos
4 6 meses Unifocalizacion Satisfactoria
meses derecha
6 anos | 6 afios Unifocalizacion 8 anos Unifocalizacion Satisfactoria
derecha izquierda
21 2 anos Unifocalizacion Satisfactoria
meses Bilateral
15 |15 meses] Unifocalizacion 2 anos Unifocalizacion Satisfactoria
meses derecha izquierda
1 mes |13 meses| Unifocalizacion 2 anos Unifocalizacién Satisfactoria
izquierda derecha
6 afnos | 14 afos Unifocalizacion |16 aflos] Unifocalizaciéon Satisfactoria
derecha izquierda
9 11 meses| Unifocalizacién Satisfactoria
meses izquierda
17 8 afios Unifocalizacion 8 afios | Total (técnica tipo Fallecio
meses Bilateral Rastelli)
Tabla No. IV TIPO C
EDAD | EDAD TIPO DE EDAD TIPO DE EVOLUCIO
INGRE| CIRUGIA CORRECCION CIRUGI| CORRECCION N
SO A
1 mes | 6 meses Unifocalizacion 3 afnos | Correccion total |Satisfactoria
Bilateral
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