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l. TITULO

Correlacion  entre la determinacion ecocardiografica vy
angiografica de la presién pulmonar en pacientes con defectos
del septum interatrial y su evolucion posterior al cierre

percutaneo.

Il. INTRODUCCION

Gracias a la medicina practicada en afos recientes los nifios con cardiopatias
congénitas (CC) actualmente pueden alcanzar la edad adulta, e incluso es tan
importante la prevalencia de este tipo de patologia que actualmente se estima que
el nimero de adultos con CC es mayor que el de nifios afectados?, lo cual puede
llegar a ser considerado una hazafia de la medicina, pero a la vez, plantea nuevos
retos y oportunidades para el desarrollo de tratamientos.

Los estados y las instituciones se enfrentan a un nuevo reto, estos pacientes han
dejado de ser casos especiales dentro de la medicina para convertirse en una
demanda continua de atencion, han generado la formacion de una nueva clase de
especialistas, el desarrollo de nuevas técnicas terapéuticas y guias de practica
clinica®>**, requieren mayores espacios de atencién y la revisién constante de los
tratamientos actuales, todo con la finalidad de brindar a los afectados una mayor y

mejor sobrevida.
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Los defectos del septum interatrial (DSA) son un tipo frecuente de cardiopatias
congénitas, con una prevalencia estimada de 1.6 a 1.8 por cada 1000 nacidos
vivos®. Representan el 13% de las cardiopatias congénitas solo después de la
aorta bivalva. Los portadores de este tipo de cardiopatias tienen un buen

pronéstico alcanzando la vida adulta en el 97% de los casos® ’.

1. MARCO TEORICO

El septum interatrial es una pared muscular la cual separa a la auricular derecha
de la auricula izquierda, las anomalias que se produzcan durante la formacién
embrionaria de esta pared y que permitan la comunicacion entre ambas camaras
cardiacas daran lugar a los diferentes tipos de comunicacion interauricular (CIA) o
también llamados defectos del septum interatrial (DSA).

Las consecuencias clinicas de la CIA dependen de la localizacion anatémica del

defecto, su tamafio y la presencia o ausencia de otras anomalias cardiacas.

1. Embriologia.
El desarrollo del septum interatrial inicia a las 5 semanas de gestacion,
inicialmente aparece el septum primun (SP) en la region media del techo del atrio
comun en forma de un pliegue sagital semilunar que crece en direccién de las
almohadillas endocérdicas del canal atrioventricular, entre ambas estructuras se
localiza el foramen primun (FP) a través del cual la sangre pasa de derecha a

izquierda (Fig. 1A)%.
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Este foramen se hace cada vez mas pequefio
a medida que desciende el SP hacia las
almohadillas atrioventriculares; en la parte
cefalica del SP aparecen mdultiples zonas de
apoptosis que al confluir forman el Foramen
Secundum (FS) (Fig. 1B). En este horizonte
se oblitera el FP al unirse el borde inferior del
SP con esas almohadillas que se han
fusionado entre si para formar el tabique
atrioventricular; el establecimiento del FS
asegura el paso de sangre de derecha a
izquierda. Al mismo tiempo aparece un
espacio

segundo tabique en el

interseptulovalvular  denominado  Septum
Secundum (SS); tiene forma semilunar con
dos ramas limbicas superior e inferior, esta
ultima se fusiona con las almohadillas
endocardicas atrioventriculares (Fig. 1C).
Este tabique es incompleto ya que presenta
un orificio de forma oval circunscrito por las
ramas limbicas, el cual ocupa un nivel inferior

con respecto al FS (Fig. 1D).

En la mayoria de los casos las ramas

limbicas se doblan y se unen frente a la desembocadura de la vena cava inferior,

EISV

VTN

/::/’
5

TAV

r| Septum Primum
[@ Septum Secundum

Figura 1. Etapas de la tabicacion interatrial. A) Obsérvese
en el atrio derecho la desembocadura del foramen
sinoatrial resguardado por las valvas izquierda (VISV) y
derecha (VDSV), la aparicion del septum primum y del
foramen primum. B) Apoptosis del septum primum que
origina al foramen secundum, la disminucion del foramen
primum (F1). C) Obsérvese la presencia del foramen
secundum (F2) la aparicion del septum secundum
constituido por las ramas limbicas superior (RLS) e inferior
(RLI) que circunscriben al orificio oval (Oo) y la
obliteracion del foramen primum vy la fusién de la valva
izquierda del seno venoso con el septum secundum. D)
Establecimiento definitivo del complejo septal interatrial.
Abreviaturas: EISV = espacio interseptulovalvular.
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lo que forma el anillo completo del orificio oval. En algunos corazones las dos
ramas limbicas permanecen sin unirse entre si lo que originan el anillo incompleto
del orificio oval. La valva izquierda del seno venoso se fusiona con la cara derecha
del SS. El SP y el SS se fusionan en la parte superior mientras que en la parte
inferior quedan separados y el SP constituye la valvula del orificio oval, que se
proyecta hacia el atrio izquierdo. El complejo septal interatrial funciona como un
mecanismo valvular que permite el paso de sangre de derecha a izquierda,
primero a través del orificio oval, luego por el espacio comprendido entre ambos
tabiques y finalmente por el FS. El borde de la rama limbica superior se denomina
crista dividens ya que separa la corriente sanguinea de la vena cava inferior en
dos, una altamente oxigenada proveniente de la placenta que pasa hacia el atrio
izquierdo a traves del orificio oval y del FS y la otra predominantemente venosa
gue pasa del atrio derecho al ventriculo derecho. En el nacimiento disminuye la
presion en el atrio derecho y aumenta en el atrio izquierdo, por lo que la parte
cefalica de la valvula del orificio oval (SP) es presionada contra el SS, y
posteriormente en un alto porcentaje de casos ambos tabiques se fusionan y los
atrios quedan completamente separados; este proceso ocurre en etapas variables
de la vida postnatal. Los bordes gruesos de las ramas limbicas del SS
circunscriben la depresidon denominada orificio o fosa oval cuyo piso esta
constituido por el SP.

Cuando la fusién de ambos tabiques interatriales no ocurre persiste la condicién
fetal denominada orificio oval permeable. Se han encontrado multiples zonas de
apoptosis durante la morfogénesis cardiaca, entre ellos una zona en el SP

destinada a formar el FS, este proceso esta programado genéticamente en tiempo

Pagina9



y espacio. Cuando la apoptosis se manifiesta ectépicamente en sitios donde
normalmente no ocurre, puede originarse una CIA.

Se han planteado dos mecanismos patogénicos que pueden estar involucrados en
la génesis de las comunicaciones interatriales apoptosis ectopica y ausencia o
retardo del crecimiento de los tabiques interatriales, esto gracias al andlisis de la
correspondencia entre los procesos embrionarios de la tabicacién atrial y las

caracteristicas anatomicas y topogréficas de cada defecto septal.

2. Clasificacion
Los diferentes tipos de DSA se clasifican segun su origen embriogénico anormal y
su localizacion:

e Ostium Secundum (OS)

e Ostium primun (OP)

e Seno venoso

e Seno coronario

a) Defecto del Septum Interatrial tipo Ostium Secundum
Este tipo de defectos es mas frecuente en el sexo femenino y representa el 70%
de todos los tipos de CIA® *°.
Se encuentra normalmente dentro de la fosa oval, puede originarse por la falta de
crecimiento del SS o una apoptosis excesiva del SP, son defectos que varian
mucho en tamafio y pueden ser Unicos 0 encontrarse fenestrados. La mayoria de

las veces este tipo de defectos se presentan aislados, pero pueden asociarse a
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otras anomalias genéticas que dan lugar
a anomalias congénitas cardiacas o
extracardiacas™.

El sindrome de Holt-Oram (corazén-
mano) es una enfermedad autosémica
dominante caracterizada por defectos de
las extremidades superiores y defectos
septales cardiacos, mas cominmente un
DSA tipo 0S™®  Pueden haber
alteraciones de la conduccion cardiaca,
incluyendo blogueo auriculo ventricular
completo. La prevalencia del sindrome
de Holt-Oram se estima en 0,95 por cada
100.000 nacimientos®?. Otros sindromes

congénitos en los que puede producirse

un ASD secundum incluyen el sindrome

Frontal view

Right septal view

A

Fossa
ovalis

Endocardial
cushion

B Septum primum

Septum secundum

Figura 2. A: Tabique interatrial normal. B. Defecto del septum
interatrial (DSA) tipo ostium Secundum. C: DSA tipo ostium
primun. D: DSA tipo seno venoso superior. Ver explicacion en el
texto.

de Noonan, sindrome de Treacher Collins y el sindrome de trombocitopenia y

aplasia de radios (TAR).

b) Defecto del septum interatrial tipo ostium primun

La CIA tipo ostium primun (OP) se desarrolla cuando el septum primum no se

fusiona con los cojines endocardicos, dejando un defecto en la base del tabique

interauricular que suele ser de gran tamafio. Este tipo de defectos representa el 15

a 20 por ciento de los DSA. Estos defectos se presentan rara vez de forma aislada
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y suelen asociarse a defectos del canal auriculo ventricular que incluyen
anomalias de las valvulas auriculo ventriculares y defectos del septum

interventricular.

c) Defecto del septum interatrial tipo seno venoso
Son defectos que se producen fuera del area de la fosa oval y que tienen
continuidad con la desembocadura de las venas cavas superior o inferior.

Representan el 5 a 10 por ciento de los DSA.

a. Defecto del septum interatrial tipo seno venoso superior.
Se encuentran en el tabique auricular inmediatamente caudal al orificio de la vena
cava superior. Se origina por ausencia de la parte mas alta de ambos tabiques
interatriales y tiene como limite superior al techo atrial. Comunica la porcion
sinusal del atrio derecho con la del atrio izquierdo, de ahi su nombre. Condiciona
el establecimiento de un drenaje venoso anémalo pulmonar parcial hacia el atrio

derecho.

b. Defecto del septum interatrial tipo seno venoso inferior.
Estan situados en el tabique auricular inmediatamente craneal al orificio de la vena
cava inferior. Son menos comunes, y se asocian a menudo con la conexion

an6mala parcial de las venas pulmonares derechas.
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Defecto del seno
Venoso superior

Limites del tabique
auricular verdadero

Defecto del tabique
auriculoventricular
(ostium primum)

Defecto
Ide la fosa oval

Defecto del seno
coronario

Defecto del seno
venoso inferior

Figura 3. Diferentes tipos de cortocircuito Interauricular. El defecto central es el tnico que se puede cerrar con un dispositivo oclusivo

d) Defecto del septum interatrial tipo seno coronario
En este tipo de DSA parte o la totalidad de la pared comun entre el seno coronario
y la auricula izquierda esta ausente. Representa menos del 1 por ciento de todos
los DSA. Muchos de estos pacientes también tienen una persistente vena cava

superior izquierda.

e) Atrio comun
Constituye la maxima expresion patolégica del defecto septal ya que estan
ausentes tanto el SP como el SS. Se considera atrio comun cuando falta mas del

50% de la superficie septal interatrial.
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f) Tipo mixto
Son amplios defectos septales que involucran a dos 0 mas zonas del tabique

interatrial.

g) Foramen Oval Permeable

El foramen oval permeable (FOP) también representa una comunicacion entre
ambas camaras atriales sin embargo, no se considera un DSA ya que en realidad
no existe tejido auricular faltante, es una anomalia que se puede encontrar en 25 a
30 por ciento de las personas posterior al nacimiento®.

Tipicamente varian de 1 a 10 mm de diametro. El cortocircuito interauricular no
puede ocurrir siempre que la presion de la auricula izquierda sea superior a la
presion de la auricula derecha y el remanente valvular del septum primum en el

foramen oval sea competente™.

3. Fisiopatologia
La fisiopatologia de los defectos septales auriculares aislados depende de la
relacion de las resistencias pulmonares y sistémicas, la interdependencia entre los

ventriculos  derecho e izquierdo 'y el tamafio  del defecto.

a) Circulacion Fetal
La circulacion fetal estd constituida por dos circuitos paralelos, las circulaciones
pulmonar y sistémica, a diferencia de los circuitos en serie de la circulacion
posnatal normal. La sangre oxigenada vuelve de la placenta por la vena umbilical

y penetra en el sistema venoso portal. Un porcentaje variable de este flujo evita la
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microcirculacion hepatica y accede a la vena cava inferior a través del conducto
venoso. La sangre de la vena cava inferior procede del conducto venoso, las
venas hepéticas y el retorno venoso de la parte inferior del cuerpo y se desvia
parcialmente a través del foramen oval hacia la auricula izquierda. Casi toda la
sangre de la vena cava superior pasa directamente por la valvula tricispide y
llega al ventriculo derecho. La mayor parte de la sangre que llega al ventriculo
derecho evita los pulmones. que ofrecen una resistencia elevada y pasa por el
conducto arterioso a la aorta descendente. El flujo sanguineo pulmonar es
bastante reducido en el feto (7-10% del gasto cardiaco total) como consecuencia
de la elevada resistencia vascular pulmonar. El ventriculo derecho aporta
aproximadamente el 55% del gasto cardiaco fetal total, mientras que el ventriculo
izquierdo aporta el 45% restante. La mayor parte de la sangre que bombea el
ventriculo izquierdo irriga el cerebro y la parte superior del cuerpo, dirigiéndose
una cantidad menor de sangre hacia las arterias coronarias; el resto pasa por el
istmo aortico hacia la aorta descendente, donde se une a la importante corriente
procedente del conducto arterioso antes de dirigirse hacia la parte inferior del

cuerpo y regresar a la placenta™.

b) Efecto de las malformaciones cardiacas en el feto
Aunque el crecimiento somatico fetal puede ser normal, los efectos
hemodinamicos de muchas malformaciones cardiacas pueden alterar el desarrollo
y la estructura del corazon y la circulacién fetales. Las lesiones asociadas a
cortocircuitos izquierda-derecha como es el caso de la CIA no suelen influir

directamente en el desarrollo cardiaco fetal en la vida posnatal, situacién diferente
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a la insuficiencia de las valvulas AV ya que puede dar lugar a una dilatacién de las

cavidades, hidropesia y muerte fetal.

c) Cambios que se producen al nacer

La insuflacién de los pulmones con la primera inspiracion produce una reduccion
muy marcada de la resistencia vascular pulmonar. La disminucién de la presion
extravascular y el aumento del oxigeno alveolar cuando el liquido sale de los
pulmones y es sustituido por el aire dan lugar a vasodilatacién y reclutamiento
pulmonar.

Debido a ello, desciende la presion arterial pulmonar y aumenta
considerablemente el flujo sanguineo pulmonar, con lo que aumenta la presion en
la auricula izquierda y se cierra la valvula plegable del foramen oval. Por el
contrario, la resistencia vascular sistémica aumenta. Esto se debe a la
desaparicion de la circulacion placentaria, de baja resistencia, al cierre gradual del
conducto arterioso y al aumento brusco de la tension del oxigeno en la sangre
arterial. En los lactantes sanos nacidos a término, el conducto arterioso se contrae
intensamente al cabo de 10-15 h y se cierra funcionalmente a las 72 h,
aproximadamente, produciéndose posteriormente el cierre anatomico total al cabo
de varias semanas mediante un proceso de trombosis, proliferacion de la intima y
fibrosis. El conducto venoso, el conducto arterioso y el foramen oval constituyen
posibles puntos de paso para el flujo de la sangre tras el nacimiento. Las lesiones
gue producen sobrecarga de volumen o presién en la auricula derecha o izquierda
pueden distender el foramen oval e impedir el mecanismo de cierre de la valvula

plegable.
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d) Fisiologia Perinatal

Los pacientes con DSA presentan un incremento de la presién de la Al al nacer
gue se vuelve mayor que la presién de la AD, provocando una inversién del flujo
sanguineo de izquierda a derecha a traves del defecto. Inicialmente, el volumen de
sangre desviado de izquierda a derecha es pequefio porque el ventriculo derecho
es todavia de paredes relativamente gruesas, sin embargo con el paso del tiempo
se producira una remodelacién ventricular en respuesta a la disminucién de la
resistencia vascular pulmonar, con aumento de la complianza ventricular derecha
y consecuentemente disminucion de la presion en la AD. Como resultado, habra
un mayor flujo de sangre de izquierda a derecha a traves del defecto.

En algunos recién nacidos pueden presentar de forma transitoria cortocircuitos de
derecha a izquierda durante el ciclo cardiaco y respiratorio, dando lugar a cianosis
leve. En estos pacientes, hay una caida en la presion auricular izquierda en el
inicio de la contraccion ventricular debido a la relajacion auricular mas rapida en la
Al en comparacion con la AD. Durante la inspiracion, la disminucion en la presion
intratoracica trae como resultado un aumento del retorno venoso sistémico y una
disminucién en el retorno venoso pulmonar, disminucién de presion en la Al y el
aumento de la presion en la AD, lo que resulta en un flujo sanguineo de derecha a

izquierda.

e) Fisiologia Postnatal
Aunqgue los tipos de defectos y sus dimensiones son diferentes la fisiopatologia es
similar. En los pacientes con un DSA pequefio la presion auricular izquierda es

ligeramente mayor que la presion de la auricula derecha, lo que resulta en un flujo
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continuo de sangre oxigenada de izquierda a derecha a través del defecto. El
gradiente de presion entre las dos auriculas y la cantidad de flujo de derivacion
depende del tamafio del defecto y la distensibilidad relativa de los lados derecho e
izquierdo del corazén. El flujo de sangre de izquierda a derecha se presenta
principalmente en la sistole ventricular tardia y al principio de la diastole, con
algunos aumentos durante la sistole auricular. Incluso cuando las presiones
auriculares derecha e izquierda son iguales, como puede observarse en caso de
defectos grandes, el flujo de sangres de izquierda a derecha todavia se produce
debido a una mayor distensibilidad del ventriculo derecho en comparacion con el
ventriculo izquierdo. Todos los trastornos que reducen la distensibilidad del
ventriculo izquierdo (p. ej., hipertension arterial sistémica, miocardiopatias o infarto
de miocardio) o aumentan la presion de la auricula izquierda (estenosis e
insuficiencia mitral) tienden a potenciar el cortocircuito izquierda a derecha. La
existencia de fuerzas similares en el corazon derecho reduce el cortocircuito
izquierda a derecha y favorece el cortocircuito derecha a izquierda.

El flujo de sangre a través del DSA crea un circuito en paralelo a la circulaciéon
normal que involucra el paso de sangre a través de la auricula derecha, ventriculo
derecho, circulacion pulmonar, auricula izquierda y nuevamente a través del
defecto a la AD. Por lo tanto, el volumen del flujo de sangre en la circulacion
pulmonar es mayor que en la circulacion sistémica. En los pacientes con defectos
grandes el flujo pulmonar puede llegar a ser incluso tres veces mayor que el flujo
sistémico (Qp/Qs).El nuevo circuito en paralelo a través de la circulacion pulmonar
dilata las arterias pulmonares y las cavidades cardiacas derechas lo cual se hace

evidente en la radiografia de térax y la imagen ecocardiogréfica.
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La sobrecarga de volumen en el lado derecho es generalmente bien tolerado
durante afios. La insuficiencia cardiaca es inusual antes de los 30 afios, pero la
prevalencia aumenta sustancialmente en los pacientes de mayor edad a quienes
no se les realiza la correccion a tiempo del defecto.

Los DSA a menudo estan asociados con otras anomalias cardiacas congénitas,
aunque los defectos asociados son por lo general mas importante que la propia
ASD. En algunos casos los DSA contribuyen sustancialmente a la fisiologia de la
condicién permitiendo la sobrevida de los pacientes, es el caso de la transposicion
completa de las grandes arterias en la cual la CIA permite la mezcla entre las
circulaciones pulmonar y sistémica y el de la atresia de la valvula tricuspide donde

todo el gasto cardiaco pasa a través de la CIA.

4. Evolucion natural
Una CIA importante (relacion entre el flujo sanguineo por la arteria pulmonar y el
flujo sanguineo sistémico [Qp/Qs] >2:1) puede provocar insuficiencia cardiaca
congestiva y un crecimiento inadecuado en los lactantes o los nifios. Una CIA no
detectada con un cortocircuito significativo (Qp/Qs > 1,5:1) probablemente causara
sintomas con el paso del tiempo, en la adolescencia o la vida adulta; los pacientes
sintomaticos suelen experimentar una limitacion funcional progresiva conforme
van envejeciendo. El 30% de los pacientes manifiesta disnea de esfuerzo hacia la
tercera década de la vida, y mas del 75% lo hacen hacia la quinta década.
Aproximadamente un 10% de los pacientes desarrollan hacia los 40 afios de edad
arritmias supraventriculares (fibrilacién o flutter auricular) e insuficiencia cardiaca

derecha, que se van haciendo mas frecuentes al aumentar la edad. Pueden
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producirse embolias paraddjicas que provocan ataques isquémicos transitorios o
accidentes cerebrovasculares y hacen pensar en la posibilidad de este
diagnostico'®. Los pacientes también pueden desarrollar hipertensiéon pulmonar

tema que se discute mas adelante en este texto.

5. Manifestaciones clinicas

a) Nifos.
La mayoria de los nifios son asintomaticos y el diagnostico se establece tras el
descubrimiento de un soplo. En ocasiones, se produce un aumento del flujo
sanguineo pulmonar tan acusado que la insuficiencia cardiaca congestiva, las
infecciones toracicas recurrentes, las sibilancias cronicas o incluso la hipertension
pulmonar pueden obligar al cierre del defecto durante la lactancia. Una CIA puede
cerrarse espontaneamente durante el primer afio de vida. Incluso defectos
bastante considerables (>7 mm) diagnosticados en el periodo neonatal pueden
disminuir de tamafio y no precisar tratamiento posterior. Debido a ello, la
intervencion suele retrasarse en los nifios asintomaticos con CIA aislada, de
manera que se pueda proceder al cierre programado con un dispositivo oclusivo,

si fuera necesario.

b) Adultos
Los sintomas iniciales mas frecuentes en los adultos son la intolerancia al ejercicio

(disnea de esfuerzo y cansancio) y las palpitaciones (generalmente por aleteo
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los pacientes mayores puede ser una insuficiencia ventricular derecha. La
presencia de cianosis debe alertarnos ante la posibilidad de una inversién del
cortocircuito y un sindrome de Eisenmenger, la cianosis también puede producirse
por una valvula de Eustaquio prominente que dirige el flujo de la vena cava inferior
hacia la auricula izquierda a través de una CIA o con menor frecuencia, por una
CIA tipo seno venoso de la vena cava inferior.

Durante la exploracion se puede observar una onda V prominente de pulso venoso
yugular. Se puede percibir un impulso ventricular derecho hiperdindmico en el
borde esternal izquierdo al final de la espiracion o en la zona subxifoidea durante
la inspiracion profunda. Se puede palpar un tronco arterial pulmonar dilatado en el
segundo espacio intercostal izquierdo. El signo auscultatorio mas caracteristico de
la CIA es un desdoblamiento amplio, fijo y continuo durante todo el ciclo
respiratorio del segundo ruido, aunque no siempre se produce. Se puede auscultar
también un soplo sistélico rasposo, de intensidad variable pero habitualmente de
grado dos que se escucha mejor en el segundo espacio intercostal izquierdo, en la
parte inferior del borde esternal izquierdo puede apreciarse un retumbo
mesodiastélico como consecuencia de un aumento del flujo a través de la valvula
tricispide. Cuando se produce insuficiencia ventricular derecha es frecuente
percibir un soplo regurgitante tricuspideo que caracteristicamente incrementa con

la maniobra de Rivero Carballo.
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6. Diagnostico
El diagnostico requiere de la sospecha clinica y la confirmacion por un estudio
ecocardiografico. Los principales signos que sugieren la presencia de una CIA
incluyen auscultar el comportamiento caracteristico del segundo ruido y la
presencia de un soplo sistélico pulmonar. Es caracteristico el hallazgo de bloqueo
de rama derecha de grado intermedio o completo en el electrocardiograma. La

confirmacion del diagnéstico se completa con el estudio ecocardiografico.

a) Electrocardiograma.
Puede existir un ritmo sinusal o una fibrilacion auricular. El eje QRS suele
desviarse a la derecha. Puede haber ondas P negativas en las derivaciones
inferiores que indican la existencia de un marcapasos auricular bajo, que a
menudo se observa en los defectos del seno venoso del tipo de vena cava
superior, que se localizan en la zona del nodulo sinoauricular y limitan el
rendimiento del mismo. Puede aparecer un blogueo completo de rama derecha,
dependiendo de la edad. Las ondas R o R’ altas en V1, suelen indicar hipertensién

pulmonar.

b) Radiografia de torax.
Los signos radiolégicos clasicos son cardiomegalia (por dilatacién de la auricula y
el ventriculo derechos), dilatacién de las arterias pulmonares centrales con plétora
pulmonar (lo que indica un aumento del flujo pulmonar) y un botén adrtico

pequefio (o que refleja un estado crénico de gasto cardiaco reducido).
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c) Ecocardiograma.
a. Ecocardiografia transtoracica.

La ecocardiografia transtoracica (ECOTT) permite documentar el tipo y el tamafio
(didametro del defecto) de las comunicaciones, la direccion de los cortocircuitos y, a
veces, la existencia de un retorno venoso pulmonar anémalo. Se puede estimar la
importancia funcional del defecto evaluando el tamafio del ventriculo derecho,
confirmando la presencia o ausencia de sobrecarga de volumen del ventriculo
derecho (movimiento septal paraddjico) y calcular el cociente Qp/Qs. Se puede
medir indirectamente la presion arterial pulmonar a partir de la velocidad Doppler
del chorro de regurgitacion tricuspidea. La ecocardiografia transesofagica
(ECOTE) permite visualizar mejor el tabique interauricular, y normalmente hay que
recurrir a esta técnica cuando se contempla la posibilidad de cerrar el defecto con
un dispositivo percutaneo, en parte para confirmar que el drenaje venoso
pulmonar es normal. Puede emplearse la ecocardiografia intracardiaca en lugar
del ECOTE durante el cierre del dispositivo para facilitar su insercion acortando el
tiempo de radioscopia y de cirugia y evitando la necesidad de anestesia general.
Sin embargo dado que la sensibilidad de la ecocardiografia varia con la
tecnologia, ventanas acusticas y es dependiente de factores relacionados con el
operador y el paciente, los estudios ecocardiograficos pueden subdiagnosticar
esta patologia.

La ecocardiografia es la técnica de imagen de elecciéon para el diagnostico de una
CIA. La ecocardiografia transtoracica (ECOTT) suele ser definitiva en defectos tipo
OS y OP, mientras que la ecocardiografia transesofagica (ECOTE) puede ayudar

en el dimensionamiento de defectos, el diagnéstico de defectos del seno venoso
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de la vena cava superior o tipo vena cava inferior y en la evaluacion de las
anomalias congénitas asociadas, tales como el drenaje andémalo de venas
pulmonares.

El ECOTT debe incluir imadgenes de dos dimensiones y el estudio Doppler color,
con la adicion de contraste con solucion salina cuando sea necesario.
Indicios de la presencia de un DSA incluyen discontinuidad brusca del tabique y
ligero engrosamiento en su terminacion. La hipermovilidad del tabique, en
particular en asociacion con una discontinuidad brusca, también es sugestiva.
Dado que la imagen inicial del tabique interauricular puede no ser concluyente, se
debe buscar otra evidencia de DSA como la dilatacion del VD, la sobrecarga de
volumen y dilatacion de la arteria pulmonar.

El tabique interauricular es a menudo bien visto en la vista apical cuatro camaras,
sin embargo, se puede realizar un diagnostico erroneo si solo se realiza el estudio
2D en esta proyeccion, debido a la mala diferenciacion del tabique auricular
causada por la orientacion paralela del haz luminoso y a la disminucion del grosor
del tabique causado por la fosa oval.

El tabique interauricular a menudo se visualiza mejor en la vista subcostal en la
que el haz del ECOTT es casi perpendicular al tabique auricular'®. Sin embargo,
esta proyeccion puede ser dificil de obtener principalmente en los pacientes
obesos.

La adicion de imagenes Doppler de flujo en color puede confirmar la presencia de
un DSA, estimar el tamafio del defecto, indicar la direccion general de la corriente

a través del tabique interauricular y asi ayudar a determinar la viabilidad de cierre
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con dispositivo percutaneo o la evaluacion de la eficacia del cierre percutaneo o
quirargico.

Un cortocircuito de izquierda a derecha a través de un DSA en un paciente sin
hipertension pulmonar tipicamente muestra la aceleracion del flujo de baja
velocidad en la direccién de la derivacion y el flujo minimo en la direccion opuesta.
La anchura maxima del chorro de flujo de color a través del tabique interauricular
en la vista de la que se visualiza mejor se correlaciona bien con el tamafio de la
derivacion en el cateterismo. Una anchura del chorro superior a 15 mm pueden
distinguir a los pacientes con un cortocircuito mayor que 2:1 (una indicacion para
el cierre de la ASD) de aquellos con un shunt de menor tamafio *'.

Existen limitaciones para el uso de Doppler con flujo en color en el diagndstico de
los DSA. El espectro del color a través del tabique interauricular veces da la falsa
impresion de flujo a través de un DSA. El flujo a través del defecto se puede
perder si la velocidad de fotogramas es muy baja, ya que el flujo a través del DSA
puede ocurrir sélo durante una parte del ciclo cardiaco. Reducir el limite de puede
permitir la deteccién del flujo turbulento del cortocircuito.

Los defectos tipo seno venoso superior o inferior pueden no ser visualizados con
el ECOTT. Un defecto seno venoso es uno de los trastornos que debe
sospecharse en un paciente con dilatacion del corazén derecho y las
caracteristicas fisiologicas del cortocircuito pero sin evidencia manifiesta de un
DSA o un defecto septal ventricular en el ECOTT. Utilizar contraste salino agitado
o ECOTE pueden identificar a casi todos estos pacientes®®.

El Doppler pulsado permite el muestreo de las velocidades de flujo de sangre de

una region especifica de interés. Es particularmente Util para la evaluacion de los

Paginaz 5



flujos con velocidad relativamente baja y por lo tanto puede identificar el flujo a
través del septum auricular. Se utiliza para estimar de la relacion de flujo pulmonar
con el flujo sistémico (Qp/Qs).

El uso de contraste con solucion salina agitada es atil cuando mediante ecografia
2D o Doppler color el diagnostico de CIA no es concluyente, tras la inyeccion de la
solucién en una vena periférica en reposo y con una o mas maniobras (Valsalva o
tos) se puede confirmar el diagnéstico®.

Un cortocircuito interauricular de derecha a izquierda se puede detectar mediante
ecocardiografia de contraste en tres circunstancias:

e Con un DSA no complicado con shunt neto de izquierda a derecha, cuando
el flujo se invierte temporalmente con aumentos transitorios de la presion en
la AD en_comparacion con la Al (maniobra de valsalva o tos) o brevemente
durante el inicio de la contraccion ventricular izquierda.

e CIA complicada con hipertension pulmonar severa con inversion del
cortocircuito a través de la CIA.

e Con un foramen oval permeable, sin 0 con cortocircuito de izquierda a
derecha, por la elevacion transitoria de la presion de la auricula derecha por
encima de la presion de la auricula izquierda.

El contraste negativo en la auricula derecha es un signo sensible y algo

inespecifico de cortocircuito interauricular de izquierda a derecha.
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b. Ecocardiograma transesofagico
El ecocardiograma transesofagico es superior al ECOTT para obtener imagenes
del tabique interauricular y las venas pulmonares y se utiliza a menudo cuando el
diagnéstico definitivo no se realiz6 por ECOTT debido a los hallazgos
indeterminados o imagenes técnicamente éptimas. EI ECOTE es muy preciso para
el diagnostico de todos los tipos de defectos septales en manos de un operador
con experiencia. Es particularmente til para la deteccion de defectos del seno
Venoso.
Cuando se realiza con flujo Doppler color (con o sin un estudio de contraste), el
ECOTE puede detectar cortocircuitos de derecha a izquierda cuando hay inversion
transitoria del flujo a través de la CIA, cuando se aumenta la presion en el lado
derecho (maniobra de valsalva) o brevemente durante el inicio de la contraccion
ventricular izquierda. Es mas sensible que la ECOTT para la deteccion del
contraste negativo en la AD por el flujo sanguineo de izquierda a derecha. Es
capaz de detectar el flujo a través de multiples trastornos del espectro silente.
La estimacion del tamafio del defecto utilizando el didmetro del chorro de flujo
Doppler color en ECOTE o imagen tridimensional del tabique auricular, se
correlaciona con los hallazgos quirtrgicos*® **
La ecocardiografia tridimensional puede facilitar el dimensionamiento preciso de
los DSA y proporcionar informacién que puede ser importante para el tratamiento
(por ejemplo, cierre transcatéter), asi como la forma del defecto y su relacion con
la banda limbica superior e inferior de la auricula, la raiz de la aorta y las valvulas

auriculoventriculares.
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c. Evaluacion de la sobrecarga hemodinamica sobre el ventriculo
derecho.

Una vez que la CIA ha sido identificada, el lado derecho del coraz6n debe ser
evaluado para identificar la presencia de dilatacién de la AD o una sobrecarga
hemodindmica en el ventriculo derecho (VD), ya que la sobrecarga de volumen
sobre el VD constituye la principal indicacién para el cierre de la CIAZ *. En la
evaluacién no invasiva, la sobrecarga de volumen en el VD se sugiere por
dilatacion VD con aplanamiento diastolico del tabique interventricular. Las arterias
pulmonares también pueden estar dilatadas. La ecocardiografia es el principal
medio para la evaluacion del tamafo y la funcion del VD. Si el ecocardiograma
resulta suboptimo en la evaluacion de la funcion ventricular se puede utilizar la

RMC o la tomografia computarizada para este fin.

d. Estimacion de la presion pulmonar por ecocardiografia
Este método se basa en la ley de conservacion de la energia de Newton, que
establece que la cantidad total de energia en un sistema cerrado ha de
permanecer constante. Asi, al aplicar a las mediciones del flujo sanguineo, la
velocidad del flujo a través de un orificio ha de aumentar a medida que disminuye
el area del orificio. En un sistema pulsatil puede perderse alguna cantidad de
energia debido a la inercia cuando la sangre acelera y desacelera. Ademas,
también es posible que se pierda cierta cantidad de energia en forma de calor
como resultado de la friccion viscosa. Estas relaciones fueron descritas

matematicamente por Bernoulli en la ecuacion que lleva su nombre?.

AP = Yop (V57 — v;°) + pf (dv/dt) X ds+ R(w)
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La ecuaciéon de Bernoulli simplificada se ha validado en numerosas situaciones
clinicas y se correlaciona bien con mediciones invasivas directas. En esta
ecuacion se basa la técnica estimar las presiones intracardiacas asi como la

presion sistdlica pulmonar?®.

AP = 4v°

Hay que tener en cuenta las posibles fuentes de error y, siempre que sea posible,
hay que evitarlas. La mayoria de los errores son de caracter técnico y tienen como
resultado una subestimacion del verdadero gradiente de presion. El ejemplo méas
frecuente ocurre cuando el haz de ultrasonido no puede ser alineado
correctamente con la direccion del flujo sanguineo. El valor correcto es el mas alto
registrado en diferentes proyecciones. La calidad de la imagen también influye en
la precision de la determinacion del gradiente. El ajuste de una ganancia
adecuada, la alineacion optima del haz y la busqueda meticulosa y exhaustiva de
la mejor imagen son factores necesarios para medir con exactitud los gradientes
de presion.

Las imagenes Doppler son muy utiles para estimar la presion pulmonar. Han de
evaluarse tanto el flujo pulmonar como la velocidad de la insuficiencia tricuspide.
En los sujetos normales, el flujo por la véalvula pulmonar tiene un contorno
simétrico con una velocidad maxima a mitad de la sistole. A medida que aumenta
la presion pulmonar, la velocidad maxima se produce precozmente en sistole y
muchas veces hay marcadas incisuras telesistolicas. Puede medirse el tiempo de

aceleracion (tiempo desde el inicio hasta la velocidad maxima del flujo), de la
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presion en la arteria pulmonar. Cuanto mas corto sea el tiempo de aceleracion,
mayor sera la presion en la arteria pulmonar®.

Con la ecuacién de Bernoulli es posible realizar una determinacion mas directa de
la presion ventricular derecha cuantificando la velocidad del chorro de insuficiencia
tricispide y sumando el gradiente sistélico entre el ventriculo derecho y la auricula

derecha, se determina la PSVD a partir de la ecuacion:

PSVD =4 (IT\‘(~*1()(‘i(lztd)2 + P'U)

Donde ITvelocidad es la velocidad maxima del chorro de insuficiencia tricispide
(m/s) y PAD es una estimacion de la presion auricular derecha.

Como la presion sistolica del ventriculo derecho (PSVD) y la presion sistolica en la
arteria pulmonar (PSAP) son similares, en ausencia de estenosis pulmonar, este
es un método sencillo y preciso para cuantificar la presencia y la gravedad de la
hipertension pulmonar. La mayoria de los pacientes con una presion elevada en el
corazon derecho tendran algun grado de insuficiencia tricuspide, y es posible
obtener una medida exacta de la velocidad del chorro de la insuficiencia tricaspide
en varios planos. Para completar la ecuacion puede estimarse la presion auricular
derecha, una estimacidon razonable en los pacientes con una presion del corazén
derecho normal o ligeramente elevada es de aproximadamente 5 mmHg. Un modo
atil de estimar esta presion es la visualizacion de la vena cava inferior. Si se
observa el grado de dilatacion y la variabilidad respiratoria en el diametro de esta
vena, puede estimarse la presion auricular derecha con una precision razonable.
Si el vaso tiene un tamafio normal y se colapsa en respuesta a una pequefia

inspiracion, la presion es inferior a 10 mmHg. Una presién auricular derecha
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medianamente alta (10-15 mmHg) se asocia a una vena cava inferior normal o
ligeramente dilatada que no cambia con la inspiracion. Una vena cava inferior
dilatada (> 2,5 cm) y sin respuesta a la inspiracién indica una presién auricular
derecha superior a 15 mmHg?°.

La hipertensién pulmonar (HP) por ecocardiografia se clasifica como ausente si la
PSAP estimada es menor a 40mmHg, HP leve cuando la PSAP se estima entre
40 a 499mmHg, moderada con PSAP 50 a 59 mmHg y grave con un valor de PSAP
mayor a 60mmHg?*.

La sobrecarga de presion del ventriculo derecho consecuencia de la hipertension
pulmonar provoca una hipertrofia de la pared libre y del tabique interventricular, lo
gue se debe a un aumento de las trabeculaciones de las paredes del ventriculo
derecho. En los adultos, el grosor normal de la pared del ventriculo derecho es de
3,4 mm = 0,8 mm. Existe una correlacion aproximada entre el grado de hipertrofia
ventricular derecha y la gravedad de la hipertension pulmonar.

La sobrecarga de presion del ventriculo derecho también produce una distorsion
de la forma y el movimiento del tabique interventricular. El aplanamiento del
tabique interventricular es el resultado de un gradiente de presion anémalo entre
los ventriculos izquierdo y derecho. En el corazon normal, la forma redonda del
ventriculo izquierdo se mantiene durante todo el ciclo cardiaco, reflejo de la mayor
presién dentro de la cavidad ventricular izquierda (y del gradiente de presion
transeptal instantaneo). Cuando aumenta la presién ventricular derecha, esta
curvatura normal del tabique se altera y este aparece aplanado y desplazado
hacia el ventriculo izquierdo. Cuanto mayor sea el aumento de la presion sistélica

del ventriculo derecho, mayor sera el cambio en la posicion del tabique hacia la
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cavidad ventricular izquierda. Una caracteristica distintiva de la sobrecarga de
presion del ventriculo derecho es la persistencia de la distorsién del tabique
durante todo el ciclo cardiaco, es decir, tanto en sistole como en diastole.

En la mayoria de los casos, los gradientes de presién obtenidos con Doppler se
comparan con los datos del cateterismo cardiaco. Cuando hay diferencias, su
posible explicacion suele ser evidente. Es importante recordar que el Doppler mide
el gradiente instantaneo maximo, mientras que los datos del cateterismo suelen
expresar el gradiente pico a pico, que en general es menor. Otra posible fuente de
discrepancia es la naturaleza no simultanea de los estudios.

Los gradientes valvulares son dinamicos y pueden variar considerablemente como
resultado de los cambios en el estado del volumen, la frecuencia cardiaca, la
presion arterial y la contractilidad. Si los datos del Doppler y los del cateterismo no
se registran al mismo tiempo, es de prever que habra diferencias.

La informacion de la velocidad debe tener sentido. Cuando los datos anatomicos
son incompatibles con los datos del Doppler, hay que buscar una explicacion.

El CTT rara vez esta indicado con fines de diagndstico en los pacientes con CIA.
Sin embargo, para los pacientes con DSA e hipertensién pulmonar severa, se
recomienda el cateterismo cardiaco en un centro con experiencia en el manejo de

cardiopatias congénitas® *.

e. Estimacion del Qp/Qs.
La estimacion del flujo sanguineo pulmonar en relacion con el flujo sanguineo
sistémico (Qp/Qs) no se requiere generalmente para determinar la necesidad de

cerrar el defecto septal auricular (ASD) en el adulto. ElI Qp/Qs puede ser estimado
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mediante CTT, RMC y ecocardiografia Doppler. La relacion Qp/Qs se puede
estimar de forma no invasiva con Doppler pulsado. Aunque algunos estudios han
demostrado una buena concordancia con el cateterismo cardiaco invasivo®, el
calculo del Qp/Qs por ECOTT tiene valor limitado dada la dificultad para medir el

diametro del tracto de salida del ventriculo derecho.

d) Cateterismo cardiaco
El cateterismo cardiaco (CTT) rara vez es necesario para el diagnostico de los
DSA ya que la evaluacion utlizando medios no invasivos generalmente es
concluyente. El diagnéstico de una CIA mediante CTT requiere la toma de
muestras del contenido de oxigeno en la vena cava inferior, la vena cava superior,
la auricula derecha, ventriculo derecho y la arteria pulmonar; un salto oximétrico
en la saturacion de oxigeno es indicativo de un cortocircuito de izquierda a
derecha. La angiografia intracavitaria rara vez es necesaria para identificar un
DSA. Cuando se realiza, se visualiza de forma directa el flujo sanguineo de
izquierda a derecha a través de un DSA, esto se logra mediante una inyeccion de
contraste en las afueras del orificio de la vena pulmonar superior derecha en la
proyeccién oblicua anterior izquierda con angulacion craneal. Con esta vista el
DSA tipo OS se visualiza en el medio del tabique auricular y los defectos tipo seno
venosa superior o inferior se ven en la superficie superior e inferior del tabique
auricular, respectivamente. A continuacion se describe la secuencia de diagnostico

para un cortocircuito de izquierda a derecha:
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. Realizar una carrera oximétrica. Se realiza la medicién de la saturacién

de oxigeno en la vena cava inferior (VCI), la vena cava superior (VCS),
auricula derecha (AD), ventriculo derecho (VD) y la arteria pulmonar
(AP). La posicion precisa del catéter durante este procedimiento es
esencial. Con los resultados se calcula la saturacién de oxigeno venosa
mixta (MVOZ2)

e MVO2 =[(3 x SatO2 en VCS) + (SatO2 en VCI] /4
. La saturacién de oxigeno arterial sistémica (SaO2) se mide por analisis
de gases en sangre arterial o por oximetria de pulso.
Se determina el consumo de oxigeno (0O2), esta evaluacion se debe
basar en la medicién directa, en lugar de utilizar un valor calculado.
. Se obtiene la concentracion de hemoglobina (Hb) en la sangre del
paciente a partir de un conteo sanguineo completo o el analisis de
gases en sangre.
. Se calcula el flujo sanguineo sistémico (Qs), a partir de la ecuacion de
Fick:

e Qs = (consumo de O2) + (13.4 x [Hb] x [SatO2 - MVO2))
El flujo sanguineo pulmonar (Qp) también se calcula a partir de la
ecuacion de Fick:

e Qp = (consumo 0O2) + (13.4 x [Hb] x [SatO2 venoso pulmonar -

SatO2 AP])

. Este calculo requiere un valor para la saturacion de O2 venosa

pulmonar, que no se suele medir directamente. Si la SatO2 esta por
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encima de 95 por ciento, se puede utilizar como una aproximacion de la
medicién de la saturacién venosa pulmonar. Si la SatO2 es inferior a 95
por ciento, un cortocircuito de derecha-izquierda puede estar presente y
debe ser excluida por ecocardiografia de contraste u otros medios. Si la
SatO2 de menos del 95 por ciento no se debe a un cortocircuito de
derecha a izquierda (por ejemplo, debido a enfermedad pulmonar
cronica) se debe utilizar como la estimacion precisa de la saturacion de
02 venosa pulmonar. Si un shunt de derecha-izquierda esta presente,
se utiliza un valor supuesto de 98 por ciento para la saturacion de O2
venoso pulmonar.

h. La relacion Qp/Qs y el volumen se determinan a partir de los resultados
de los calculos de Qp y Qs. Si no hay evidencia de un shunt derecha-
izquierda asociado, el volumen de la desviacion de izquierda a derecha
se determina como Qp - Qs. Se requieren calculos mas complejos para
determinar el volumen del cortocircuito en presencia de un flujo

bidireccional.

e) Resonancia magnética cardiaca e imagen por tomografia computada.

La resonancia magnética cardiaca (RMC) y la tomografia computada (TC)
pueden determinar la ubicacion y el tamafio de los DSA, direccion del flujo del
cortocircuito y detectar el drenaje andmalo de las venas pulmonares. Pueden

ser utiles cuando el diagndstico ecocardiografico no ha sido posible.
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7. Defectos del septum interatrial e hipertensién pulmonar.

La existencia de un DSA condiciona un cortocircuito en la circulacion sistémica
gue produce una sobrecarga de volumen a las cdmaras derechas del corazén asi
como un incremento en el flujo sanguineo a través de la circulacion pulmonar. La
exposicion crénica de la vasculatura pulmonar a un flujo sanguineo incrementado
en los pacientes con DSA puede producir hipertrofia de la capa media,
proliferacién de la intima, fibrosis, lesiones plexiformes y arteritis necrotizante,
cambios histologicos que se presentan en las arterias y arteriolas pulmonares y
gue conduce a una disminucion en la luz vascular y al desarrollo de hipertension
arterial pulmonar (HAP). A pesar de que estos defectos estan presentes desde el
nacimiento no todos los pacientes con DSA desarrollan HAP de manera uniforme,
los factores que predisponen al desarrollo de HAP no se han establecido de forma
concluyente, sin embargo, se han descrito distintos tipos de asociaciones como
factores predisponentes a HAP. Aunque ya se ha descrito el descenso de la
presién pulmonar posterior al cierre del defecto aun existe un grupo de pacientes
gue no presentan disminucidon de las presiones pulmonares a pesar del
tratamiento® %2,

El termino hipertension pulmonar (HP) hace referencia a una definicion
hemodinamica definida como la medicion en reposo y mediante cateterismo
cardiaco de una presion arterial pulmonar media (PAPm) mayor de 25mmHg?*. La
definicion de hipertension arterial pulmonar (HAP) o hipertension precapilar
requiere a su vez la presencia de una presién de enclavamiento pulmonar o

presién en cufia (PEP) menor de 15mmHg y resistencias vasculares pulmonares
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(RVP) mayores a 3 unidades Wood (UW). La hipertension pulmonar es la
expresion final de mdaltiples patologias cardiacas, pulmonares y sistémicas
actualmente agrupadas dentro de cinco grupos de acuerdo a su fisiopatologia y

modo de tratamiento (Tabla 1)%.

1. Hipertensién Arterial Pulmonar 3. HP asociada a enfermedades pulmonares y/o
1.1. HAP idiopética hipaxemia.
3.1. EPOC

1.2. HAP heredable

1.2.1. BMPR2

1.2.2. ALK-1, ENG, SMAD9, CAV1, KCNK3
1.2.3. Desconocido

3.2. Enfermedad pulmonar intersticial.

3.3. Enfermedades pulmonares de patrén mixto
obstructiva /restrictiva.

3.4. Desordenes del suefio
1.3. Inducida por drogas o toxinas

1.4. Asociada a:

1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccién por VIH

1.4.3. Hipertensidn portal

1.4.4. Cardiopatias congénitas

3.5. Desordenes por hipoventilacion alveolar.
3.6. Exposicién crénica a grandes alturas.
3.7. Enfermedades pulmonares en desarrollo.

4, HP tromboembolica crénica

5. HP por mecanismos multifactoriales poco claros
5.1. Desordenes hematolégicos: Anemia
hemolitica cronica, desordenes mieloproliferativos,
esplenectomia.

1.4.5. Esquistosomiasis
1" Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o
hemangiomatosis pulmonar.

1" HP persistente del recién nacido (HPPRN) 5.2. Enfermedades sistémicas: Sarcoidosis,

histiocitosis pulmonar, linfalgioleiomiomatosis.

2 HP causada per cardlepatia lzquierda 5.3. Enfermedades metabdlicas: Enfermedad por
2.1. Disfuncién sistélica del V1. depdsitos de glicégeno, enfermedad de Gaucher,
2.2. Disfuncidn diastolica del Vi desordenes tiroideos.
2.3. Enfermedad Valvular 5.4. Otros: Obstruccién tumoral, fibrosis de
2.4. Obstruccién adquirida o congénita al Flujo de mediastino, enfermedad renal crénica, HP
entrada o salida del VIy cardiomiopatias congénitas. segmentaria.

Tabla 1. Clasificacion de la Hipertensién Pulmonar.

Las cardiopatias congénitas relacionadas con defectos interatriales que
predisponen al desarrollo de HP se encuentran englobadas dentro del grupo uno.
El desarrollo de HAP en este grupo de pacientes es producido como ya fue
descrito por cambios histopatologicos en la vasculatura pulmonar. Actualmente se
clasifica a la HAP relacionada a cardiopatias congénitas (CC) dentro de cuatro
grupos (Tabla 2)*. La expresion clinica maxima de la HP en los pacientes con

CIA, la constituye el sindrome de Eisenmenger.
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Hipertensién Arterial Pulmonar Asociada a Cardiopatias Congénitas

1. Sindrome de Eisenmenger.
Incluye todos los cortocircuitos sistémico-pulmonares causados por defectos que llevan a un
aumento grave de la RVP que resulta en un cortocircuito inverso bidireccional. Puede haber
cianosis y eritrocitosis con afeccion a varios 6rganos.
2. Cortocircuitos de Izquierda a derecha.

* Corregibles

* No corregibles
Incluye defectos moderados a importantes; las RVP se encuentran moderadamente elevadas pero
aun predomina el cortocircuito sistémico-pulmonar, no hay cianosis.
3. HAP con CCn simultanea.
Marcada elevacion de RVP en presencia de defectos pequefios, la clinica es similar a la HAP
idiopatica. El cierre del defecto esta contraindicado.
4. HAP posquirargica
La CCn se ha reparado pero la HAP persiste inmediatamente después de la cirugia o se desarrolla
meses 0 afios después en ausencia de lesiones residuales hemodindmicamente importantes.

Tabla 2. Clasificacion de la Hipertension Pulmonar asociada a cardiopatias congénitas

Se estima que 10% de los adultos con CC desarrollaran HAP y que son aquellas
La presencia de HAP condiciona una menor sobrevida asi como el desarrollo de
multiples comorbilidades que deterioran la calidad de vida de los pacientes.

Los pacientes también pueden desarrollar hipertensién pulmonar a una edad
temprana, aunque probablemente esto no sea tan frecuente como se creia
originalmente®.

Si la hipertension pulmonar es grave en pacientes jovenes hay que buscar un
segundo diagnostico causal. La esperanza de vida es claramente menor, aunque
no tanto como se decia en los primeros trabajos publicados, ya que en ellos sdlo
se recogian los casos de pacientes con comunicaciones interauriculares

importantes.
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8. Cierre del defecto

La mayoria de los DSA de menos de 8 mm de diametro se cierran
espontaneamente en los bebés. Sin embargo, el cierre espontaneo es raro en
nifios y adultos.

En el caso de los nifios asintomaticos, la decision de intervenir se basa en la
presencia de una dilatacion del corazon derecho y una CIA significativa (>5mm)
sin que existan signos de cierre espontaneo. Actualmente no se suelen medir las
fracciones del cortocircuito, que se reservan para los casos limitrofes. No es
necesario cerrar las comunicaciones interauriculares hemodinamicamente
insignificantes (Qp/Qs< 1,5), con la posible excepcidon de los pacientes mayores
en los que hay que intentar prevenir embolias paradojicas tras un accidente
cerebrovascular.

El aumento del cortocircuito de izquierda a derecha con la edad en los DSA
moderados o grandes aumenta la probabilidad de desarrollar sintomas. Se estima
gue la mayoria de los pacientes con CIA y QP/QS mayor de 2:1 seran
sintomaticos y requieren el cierre del defecto antes de los 40 afios. Sin embargo la
edad del inicio de los sintomas es variable y los pacientes pueden requerir la
correccion a edades mayores. El aumento de tamafio del defecto también tiene
implicaciones importantes para el tratamiento, ya que existe la posibilidad de que
la ampliacion del DSA no permita el tratamiento percutdneo en una etapa

avanzada de la enfermedad.
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a) Indicaciones de cierre de CIA.

La principal indicacion de cierre de la CIA es la presencia de un cortocircuito
significativo (generalmente Qp/Qs>1.5) segun lo evidenciado por la sobrecarga
volumétrica del corazdén derecho con o sin sintomas (intolerancia al ejercicio,
fatiga, disnea, insuficiencia cardiaca, embolia paradodjica, arritmias) especialmente
si se pueden cerrar con un dispositivo oclusivo.

Los defectos mas grandes imponen una mayor carga hemodinamica en el
ventriculo derecho en comparacién a los defectos pequefios y por lo tanto
presentan una justificacion mas convincente para su reparacion. Las guias de
practica clinica de la ACC/AHA 2008 en sus directrices para cardiopatias
congénitas del adulto recomiendan el cierre quirtrgico o percutaneo de la CIA en
pacientes con dilatacion ventriculo atrial derecha con o sin sintomas®. Del mismo
modo, las directrices de la Sociedad Cardiovascular Canadiense 2009 y la
Sociedad Europea de Cardiologia 2010 recomiendan el cierre de CIA en
presencia de sobrecarga de volumen del ventriculo derecho® 3.

Anteriormente, el estandar clinico generalmente aceptado para la reparacion de un
DSA era la magnitud del cortocircuito, definido por la relacién de flujo pulmonar y
sistémico (Qp/Qs). En ausencia de hipertension pulmonar, el Qp/Qs esta
estrechamente ligado al tamafio de la CIA% Aunque el estandar de oro para la
medicién del Qp/Qs es el CTT cardiaco, el calculo de la relacion Qp/Qs no es
necesario para determinar si un paciente debe ser tratado con cierre de la CIA y el
cateterismo cardiaco no estéa indicado de rutina antes del cierre del DSA. Como ya

fue descrito, el ecocardiograma Doppler puede estimar el Qp/Qs.
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Un Qp/Qs >2:1 es una indicacion bien establecida®’ para realizar el cierre de una
CIA, sin embargo muchos autores han abogado por umbrales inferiores de 1,7:1
o incluso 1,5:1%, la evidencia actual no es suficiente para identificar el Qp/Qs
minimo necesario para indicar el cierre del defecto.

El cierre espontaneo de una CIA en nifios y adultos es inusual, al contrario, el
tamafio del defecto y el flujo del cortocircuito puede aumentar con el tiempo™®.
Como resultado, los pacientes asintomaticos que no cumplen los criterios estandar
para el cierre del defecto en un momento determinado pueden hacerlo en un
momento posterior. Por esta razén, el seguimiento clinico y la ecocardiografia se

deben realizar tipicamente cada dos o tres afos.

a. Manifestaciones clinicas

Muchos pacientes con DSA son asintomaticos por largo tiempo. Las
manifestaciones clinicas que pueden desarrollar los pacientes con DSA
incluyen intolerancia al ejercicio, fatiga, disnea, arritmias e insuficiencia
cardiaca manifiesta. La embolia paradojica es un riesgo potencial,
independientemente del tamafo del defecto. Las taquiarritmias auriculares,
particularmente la fibrilacion auricular y el Flutter auricular ocurren en
aproximadamente 20 por ciento de los pacientes adultos con DSA y suelen ser
el sintoma inicial. Sin embargo, la presencia sola de estas arritmias no es
indicacion para el cierre del defecto ya que la incidencia no se ve reducida de

forma significativa después de la cirugia.
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b. Embolia paraddjica
Los pacientes con FOP o, con menor frecuencia, aquellos con una CIA con un
shunt derecha-izquierda estdn en riesgo de presentar un accidente
cerebrovascular debido a la embolizacion paraddjica. La inversion del cortocircuito
de derecha a izquierda se produce en algunos pacientes en reposo y en otros
durante los aumentos transitorios en la presion en el lado derecho (por ejemplo,
con una maniobra de Valsalva o tos). Ademas, el flujo de derecha a izquierda
puede ser persistente en presencia de hipertension pulmonar severa. De acuerdo
a las directrices de la AHA/ACC 2008, el cierre de una CIA es razonable en
presencia de una embolia paraddjica, aunque los datos son limitados. El papel del
cierre del defecto en comparacion con la terapia médica para la prevencion de
accidentes cerebrovasculares recurrentes en pacientes con foramen oval

permeable no esté bien definido®: *°.

c. Ortodesoxia-platipnea.
El sindrome ortodesoxia-platipnea es un trastorno poco frecuente que se
caracteriza tanto por la desaturacion arterial (ortodesoxia) y disnea (platipnea) en
posicion vertical con una mejoria en la posicion supina. El cierre del defecto segun
las guias ACC/AHA 2008 es razonable cuando se ha documentado ortodesoxia-

platipnea®.

d. Hipertension pulmonar
Se puede recomendar el cierre en los pacientes con hipertension pulmonar

(presion arterial pulmonar >2/3 de la presion arterial sistémica, o resistencia
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arteriolar pulmonar >2/3 de la resistencia arteriolar sistémica) si existe un
cortocircuito izquierda-derecha neto de 1,5:1 como minimo, indicios de reactividad
arterial pulmonar cuando se administra un vasodilatador pulmonar (p. ej., oxigeno
u oxido nitrico).

La hipertension pulmonar fija severa, definida como la resistencia vascular
pulmonar superior a 1200 dinas cm/seg-5/m2 o 15 unidades Wood (rango normal
<120 dinas cm/seg-5/m2 o 1,5 unidades Wood) identifican a un grupo de
pacientes con supervivencia reducida, independientemente del modo de la terapia.
En esta situacion el mantener un DSA permeable proporciona un mecanismo para
descomprimir el ventriculo derecho y esto puede ser ventajoso.
El sindrome de hipertension pulmonar y cortocircuito de derecha a izquierda
(sindrome de Eisenmenger) presenta una serie de problemas clinicos, incluyendo
la trombosis, hemorragias, aumento del riesgo de mortalidad fetal y materna
durante el embarazo y la consideracion de un trasplante de pulmén o corazon y
pulmén.

Recientemente se revisaron los criterios actuales para cierre de los DSA

relacionados a CCn que son los que a continuacién se exponen (Tabla 3)°.

IRVP (UW/m®) RVP (UW) Correccion

>8 > 4.6 No

Tabla 3. Criterios hemodinamicos de cierre de CIA.
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b) Cierre de los defectos del septum interauricular con dispositivos
percutaneos

El cierre percutaneo de los DSA tipo SS se ha convertido en el tratamiento de
elecciobn dado su alto porcentaje de éxito (95%), eficacia que se equipara al
tratamiento quirGrgico®' y su pronéstico favorable dado que las complicaciones
severas ocurren en menos de 1% de los casos?.
El cierre con dispositivos oclusivos tiene las mismas indicaciones que el cierre
quirdrgico, pero los criterios de seleccion son mas estrictos. Dependiendo del
dispositivo, esta técnica se puede utilizar inicamente en pacientes con una CIA
con un defecto a nivel de la fosa oval (CIA tipo ostium secundum) con un diametro
distendido inferior a 40 mm y unos rebordes adecuados que permitan afianzar
firmemente el dispositivo oclusivo. Un drenaje venoso pulmonar anémalo o la
proximidad del defecto a las valvulas AV, el seno coronario o el drenaje venoso
sisttmico suelen impedir el uso de esta técnica. El cierre representa una
intervencion segura y eficaz en manos experimentadas; permite mejorar el estado
funcional de los pacientes sintomaticos y la capacidad para realizar esfuerzos en
los pacientes asintomaticos y sintomaticos. El seguimiento a mediano plazo ha
demostrado que el cierre de los DSA con dispositivo puede ser seguro y efectivo
con mejoria de la funcion del ventriculo derecho® y menor tasa de complicaciones
que la cirugia®.
Dentro de los dispositivos disponibles para el cierre percutaneo se encuentran los
oclusores septales tipo Amplatzer y el Sistema de Oclusion CardioSEAL septal.
Una modificacién del dispositivo CardioSEAL, llamado el dispositivo STARFlex,

esta disponible en Europa.
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El tratamiento antiplaquetario (aspirina y clopidogrel) se da durante al menos seis

meses para proteger contra la formacién de trombos en todos los pacientes que

34,35

reciben un dispositivo de cierre percutaneo

Superior rim

a. Requisitos anatomicos.
El cierre percutdneo sélo es aplicable a DSA tipo OS y no debe ser utilizado en
pacientes con defectos tipo seno venoso, ostium primum o seno coronario. La
lesién ideal para el cierre percutaneo se considera que es un defecto de menos de
30 mm de diametro con un borde de tejido alrededor del defecto de al menos 5

mm, para evitar la obstruccion del seno coronario, las venas pulmonares
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derechas, venas cavas, o valvulas auriculoventriculares. Mas de un dispositivo
puede ser insertado para cerrar multiples defectos.

Rara vez, una CIA tipo OS se asocia con una conexion venosa pulmonar anémala
parcial, sin embargo de presentarse esta asociacion el cierre percutaneo no seria
factible ya que el cortocircuito de izquierda a derecha persistiria por el drenaje
pulmonar anémalo después de la colocacion del dispositivo. Por lo tanto, antes del
cierre percutaneo, se debe realizar una busqueda de las venas pulmonares, en
particular si la dilatacibn de las cavidades derechas del corazén son
desproporcionadas al tamafo del defecto.

El uso de la ECOTE o ecocardiografia intracardiaca (EIC) pueden facilitar el
despliegue de los dispositivos de cierre percutaneos. La medicién del tamafio y la
ubicacion de la CIA por ECOTE puede ayudar a seleccionar el dispositivo
apropiado. El uso de la ecocardiografia en dos y tres dimensiones es
especialmente util cuando se insertan varios dispositivos para cerrar multiples
trastornos.

La EIC tiene las siguientes ventajas en comparacion con ETE. No requiere
intubacién endotraqueal o anestesia general; permite la monitorizacién continua
durante el procedimiento y puede acortar la duracién del procedimiento®.
Ecocardiografia 3D permite la visualizacion directa y completa de la CIA, de modo
gue el area del defecto puede ser estimado y la anatomia de todo el tabique
interauricular se puede definir. Esta informacién 3D facilita el despliegue 6ptimo y

colocacién de todo tipo de dispositivos de cierre inter-auricular.
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b. Resultados

Los estudios clinicos han descrito resultados favorables en la gran mayoria de los
pacientes tratados con cierre percutaneo®’ *® % | a tasa total de oclusién ASD a
los tres meses fue del 99 por ciento. El cierre del defecto se asocia con una
reduccién en el volumen auricular y mejoria en la funcidén ventricular derecha e
izquierda®. Estos resultados con el dispositivo Amplatzer persisten durante el
seguimiento a largo plazo.

El cierre percutaneo de la CIA mejora la capacidad funcional, incluso en pacientes

asintomaticos*.

c. Cierre percutaneo en pacientes con hipertension pulmonar

Como se sefalé anteriormente, la hipertensién pulmonar fija severa se considera
una contraindicacion para la reparacion quirdrgica de la CIA. Sin embargo, los
avances en el tratamiento médico de los pacientes con enfermedad vascular
pulmonar, junto con el desarrollo de técnicas de cierre percutaneo puede hacer
gue el cierre de CIA sea factible en este entorno. Se ha sugerido que los pacientes
con un cortocircuito de izquierda a derecha, una resistencia vascular pulmonar de
menos de 800 a 960 dinas seg/cm-5/m2 (10 a 12 unidades Wood) y una
saturacion sistémica de oxigeno arterial en reposo = 90 ciento podrian
beneficiarse de cierre de la CIA.

La eficacia potencial del cierre percutaneo se ha demostrado en un informe de 29
pacientes con DSA tipo OS y una presion pico de referencia en la arteria pulmonar
> 40 mmHg (media 65 mmHg) en los que se implantd un dispositivo Amplatzer %

La oclusién completa del defecto se logr6 en 28 pacientes (97 por ciento).
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Inmediatamente después del procedimiento, la presion arterial pulmonar media se
redujo a 54 mmHg; a una media de 21 meses siguidé disminuyendo, hasta 31
mmHg. No hubo complicaciones del procedimiento. El estado funcional fue
mejorado después del procedimiento y se mantuvo por 21 meses. Seis de doce
pacientes con fibrilacion auricular al inicio del estudio recuperaron el ritmo sinusal

mediante descarga.

d. Comparacion con la cirugia
Los escasos datos que comparan el cierre quirargico y percutaneo de una CIA tipo
ostium secundum sugieren que la tasa de éxito del procedimiento es comparable o
tal vez mejor con la cirugia, pero que la tasa de complicaciones y la duracion de la
estancia hospitalaria se pueden reducir con el abordaje percutaneo. Es probable
gue el cierre percutaneo remplace al cierre quirdrgico en muchos pacientes,
especialmente en los pacientes de edad avanzada y otros con riesgos quirdrgicos
significativos. Las complicaciones asociadas con el cierre percutaneo incluyen
embolizacion del dispositivo, la mala posicion, arritmias (generalmente fibrilacion
auricular pero también se incluye la muerte subita), y la erosion o perforacion del
dispositivo. Existen otras complicaciones que son menos frecuentes (bloque
auriculoventricular, derrame pericéardico, la formacion de trombos en la orejuela de
la auricula izquierda, la diseccion de la vena iliaca, hematoma de la ingle). La
perforacion cardiaca, se puede presentarse como hemopericardio, derrame
pericardico, colapso cardiovascular o muerte subita, es una complicacién poco

frecuente del dispositivo Amplatzer®.
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Aunque es rara, la muerte subita puede ocurrir después de la implantacion del
dispositivo percutaneo*?. Una posible complicacién a largo plazo es la erosion del
dispositivo, el cual se estima que ocurre en el 0,1 por ciento de los casos®.
Factores de riesgo de erosion del dispositivo incluyen un anillo adrtico deficiente,

borde superior de deficiente y un dispositivo de gran tamafio.

c) Cierre de los defectos del septum interauricular por cirugia
El cierre con dispositivos oclusivos no esta indicado en los pacientes con defectos
tipo seno venoso o tipo OP, asi como defectos tipo OS con una anatomia
inapropiada. Para el cierre quirdrgico de las CIA se puede realizar una sutura
primaria o utilizar un parche pericardico o sintético. La intervencion se suele
practicar a través de una esternotomia en la linea media, pero a los pacientes
preocupados por los resultados estéticos se les debe informar sobre la posibilidad
de un abordaje inframamario o una minitoracotomia para acceder a las CIA tipicas
tipo ostium secundum. La mortalidad quirdrgica en los adultos con hipertension
pulmonar no debe superar el 1%. El cierre quirurgico de una CIA mejora el estado
funcional y la capacidad para realizar ejercicio en los pacientes sintomaticos y
aumenta la supervivencia (aunque no suele normalizarla) y mejora o suprime la
insuficiencia cardiaca congestiva, especialmente cuando los pacientes se someten
a esta intervencion a una edad temprana. Sin embargo, el cierre quirdrgico de una
CIA en la vida adulta no previene la fibrilacion o aleteo auricular o los accidentes
cerebrovasculares, especialmente cuando los pacientes tienen mas de 40 afios al

momento de operarse. No se conocen bien los efectos de una intervencion
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concomitante de Cox/Maze en los pacientes con antecedentes de aleteo o flutter

fibrilacion auricular®.

d) Seguimiento.
La mayoria de los nifios con un defecto aislado tipo OS pueden ser atendidos por
su médico de familia seis meses después de haberse confirmado el cierre
completo, ya sea quirdrgico o mediante un dispositivo oclusivo. No necesitan
ninguna precaucién especial ni profilaxis contra la endocarditis. Los pacientes con
defectos del seno venoso pueden desarrollar estenosis de la vena cava o la vena
pulmonar y deben someterse a revisiones periodicas. Se debe proceder a un
seguimiento cardiologico a largo plazo de los pacientes adultos que se han
sometido a una reparacion quirdrgica o con un dispositivo oclusivo, los pacientes
con arritmias auriculares antes o después de la cirugia y los pacientes con

disfuncion ventricular®.

V. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La hipertension pulmonar (HP) es una complicacion frecuente en los pacientes
portadores de defectos del septum interatrial (DSA), sin embargo, pocos estudios
han evaluado la evolucion posterior a la correccion percutdnea del defecto en
. . s 22 . . . , . . e . .« s
pacientes con esta complicacion“. Si bien el diagndstico definitivo de hipertension
pulmonar se realiza mediante cateterismo cardiaco, el ecocardiograma al ser un
método no invasivo se utiliza ampliamente en el diagnéstico, y seguimiento de
estos pacientes. El cateterismo (CTT) cardiaco esta indicado para evaluar a

pacientes con HP severa, y no como estudio de diagndstico habitual. Existe un
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namero limitado de estudios que han evaluado la correlacién entre la medicién de
las presiones pulmonares por ECOTT y el CTT cardiaco y especificamente en
pacientes con DSA son escasos. Por otra parte la evolucion de las presiones
pulmonares en pacientes con cierre percutaneo de DSA no ha sido evaluada

Es por eso que en este estudio pretendemos conocer la correlacion que existe
entre el ECOTT y el CTT en el diagnéstico y evaluacién de la gravedad de HP y la
utilidad del ecocardiograma durante el seguimiento de los pacientes tratados

mediante cierre percutdneo de los DSA en la préctica clinica habitual.

V. JUSTIFICACION

Para pacientes con CIA e HAP la decision sobre el beneficio que brinda el cierre
del DSA y la seguridad de la intervencion aun sigue siendo un reto clinico. Los
criterios actualmente propuestos para el cierre de un DSA son recomendaciones
realizadas por grupos de expertos sin que se haya definido de forma concluyente
su beneficio y su margen de seguridad® * *. Los factores que contribuyen a la
persistencia, inicio o incremento de la HAP posterior a la correccion de los DSA
aun no se conocen del todo y la informacion a este respecto sigue siendo escasa
e inconclusa. Hasta la actualidad la informacion deriva de series de casos con
poco numero de pacientes y escasos estudios prospectivos que aun no son
definitivos, es por eso que la realizacion de este estudio cobra importancia ya que
ayudara a aportar conocimiento que permitira mejorar las decisiones clinicas,
proponer el tiempo adecuado para la intervencion, permita reconocer a los
pacientes que verdaderamente se beneficia del tratamiento, identificar a aquellos

sujetos con riesgo alto de efectos adversos y mal prondstico y evaluar si el
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ecocardiograma es un méetodo de seguimiento adecuado a largo plazo o identificar
si existen pacientes que probablemente se beneficiarian de un nuevo estudio con

cateterismo cardiaco.

VI. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales es la correlacién que existe entre la ecocardiografia y el cateterismo
cardiaco en la evaluacion de las presiones pulmonares en pacientes portadores de

un DSA que son tratados mediante cierre percutaneo del cortocircuito?

VIl. HIPOTESIS

1. Hipdtesis nula.
No existe correlacion entre los valores ecocardiograficos y los obtenidos por
cateterismo cardiaco durante el diagnostico y estratificacion de hipertension

pulmonar en pacientes portadores de DSA.

2. Hipotesis alterna.
Las variables ecocardiograficas se correlacionan de forma adecuada con los
valores del CTT cardiaco al realizar el diagnostico y estratificacién de hipertension

pulmonar en pacientes portadores de DSA.
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VIII.

OBJETIVOS

1. Primario:

Evaluar la correlacion que existe entre el ecocardiogram y el cateterismo cardiaco

como herramienta de diagnostico y estratificacion de hipertensién pulmonar en

pacientes portadores de un DSA en quienes se realiz6 la correccidén percutanea

del cortocircuito.

2. Secundarios

2.1

2.2.

2.3.

Evaluar la utlidad del ecocardiograma como herramienta de
seguimiento en los pacientes en quienes se realizO la correccidon

percutanea del DSA.

Evaluar los parametros clinicos y hemodinamicos que se relacionan con
la severidad de la hipertension pulmonar en pacientes en quienes se

realizo la correccion percutanea del DSA.

Conocer la frecuencia de HAP en pacientes con DSA en quienes se

realizd correccion percutanea o quirurgica del DSA.
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IX. METODOLOGIA GENERAL.

1. Tipo y disefo del estudio.
Se realizard un estudio retrolectivo, observacional, comparativo y longitudinal para
evaluar la correlacién que existe entre el ecocardiogramacon y el cateterismo
cardiaco al evaluar la severidad de la hipertension pulmonar en pacientes en

quienes se realiz6 cierre percutaneo de un DSA.

2. Universo de Poblacion
Pacientes con diagnostico de DSA atendidos en el Instituto Nacional de

Cardiologia “Ignacio Chavez”.

3. Poblacion elegible.
Pacientes mayores de 18 afios con DSA en quienes se realizd correccion
percutanea del defecto en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez” en

el periodo comprendido de enero de 2003 a diciembre de 2013.

4. Criterios de seleccion
4.1. De inclusion: Todos los individuos mayores de 18 afios con
diagnostico de DSA tipo ostium secundum, en quienes se realizo

correccidn percutanea del defecto interatrial.

4.2. De exclusion: Pacientes con cardiopatias congénitas asociadas,

pacientes en quienes se realizd la correccion de de otra cardiopatia
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congénita de manera simultidnea, pacientes con contraindicacion
para el cierre del defecto de acuerdo a las guias de tratamiento
actuales, pacientes en quienes ya se habia realizado cierre del
defecto quirdrgico o percutaneo previamente, pacientes con otras
causas de HAP identificable incluyendo cardiopatia izquierda, FEVI <
50%, seropositividad para VIH, tromboembolia pulmonar,
enfermedades pulmonares intersticiales, enfermedad pulmonar
obstructiva crénica, hipertension portal, apnea obstructiva del suefio,
dependencia de oxigeno o0 pacientes con expediente clinico

incompleto.

5. Conformacion de la muestra

Se realizara una revision exhaustiva del expediente clinico en el periodo pre y
posterior al cierre del defecto de la tabicacion interatrial en aquellos paciente que
cumplan los criterios de inclusion, se recopilaran los datos hemodinamicos
derivados del cateterismo cardiaco previo al cierre del defecto y los resultados del
ecocardiograma previo al procedimiento y el ultimo realizado durante el
seguimiento, se obtendran también el resto de variables que se sefialan a
continuacién. La persistencia de la HAP sera definida de acuerdo a los datos

ecocardiograficos obtenidos durante el seguimiento de los pacientes..

Pagina5 5



6. Variables a estudiar

En la tabla que se presenta a continuacion se citan las variables utilizadas para la

realizacion del analisis del estudio asi como su definicidn, tipo de variable y

definicion operacional (Tabla 4).

Variable

Edad

Genero

Peso

Talla

PMAD

PSAP

PMAP

PDVD

Gasto
pulmonar
total
Gasto
sistémico

Resistencia
pulmonar
total

Qp/Qs

Tamafno de
CIA

Tamano de

Definicién
Afios cumplidos
Sexo al que pertenece una persona
Peso en kilogramos

Talla medida en centimetros

Presién media de la adricula derecha,
medicion directa durante el cateterismo
cardiaco, expresada en mmHg.

Presion sistélica de la arteria pulmonar,
medicién directa durante el cateterismo
cardiaco, expresada en mmHg.

Presion media de la arteria pulmonar,
calculada con los valores obtenidos de la
medicion directa de la PSAP y la PDAP,
expresada en mmHg.

Presion diastélica del ventriculo derecho,
medicién directa durante el cateterismo
cardiaco, expresada en mmHg.

Gasto pulmonar obtenido mediante el método
de Fick en el laboratorio de hemodinamica,
expresado en litros/minuto.

Gasto cardiaco sistémico obtenido mediante el
método de Fick en el laboratorio de
hemodinamica, expresado en litros/minuto.
Resistencia pulonares totales, valor obtenido
en el laboratorio de hemodinamica, expresada
en dinas/segundo/cm-5

Conciente entre el flujo sanguineo sistémico y
el flujo sanguineo pulmonar, calculado en el
laboratorio de hemodinamica.

Diametro del la comunicacion interauricular,
determinada por medicion directa. Valor
expresado en milimetros

Tamabho del dispositivo colocado, valor en

Definicion

operacional
Valor numérico

1: Hombre

2: Mujer
Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Valor numérico

Tipo de
variable
Cuantitativa

discreta
Dicotémica

Cuantitativa
discreta
Cuantitativa
discreta

Cuantitativa

discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta
Cuantitativa

discreta

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
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dispositivo. milimetros. discreta

PSAP Presion sistélica de la arteria pulmonar Valor numérico  Cuantitativa
calculada por la ecuacion de Bernoulli y continua
expresada en mmHg. Valor obtenido del
expediente clinico.

PMAP Valor calculado con a partir de la PSAP Valor numérico  Cuantitativa
(PMAP= 0.6 x PSAP + 2), expresado en continua

mmHg.

Presion sistdlica de la arteria pulmonar

Valor numérico

Cuantitativa

calculada a partir del jet de insuficiencia continua
tricuspidea mediante la ecuacion de Bernoulli y

expresada en mmHg. Valor obtenido del

expediente clinico.

PMAP Valor calculado con a partir de la PSAP Valor numérico  Cuantitativa
(PMAP= 0.6 x PSAP + 2), expresado en continua
mmHg. Valor obtenido del expediente clinico.

FEVI Fraccién de expulsion del ventriculo izquierdo,  Valor numérico  Cuantitativa
calculada mediante ecocardiograma y continua
expresada en porcentaje. Valor obtenido del
expediente clinico.

TAPSE Medicién hecha por ecocardiografia en modo Valor numérico  Cuantitativa
My representa la distancia que se mueve el continua

anillo tricuspideo desde el final de la diastole
hasta el final de la sistole. Se expresa en mm.
Valor obtenido del expediente clinico.

Tabla 4. Definicién de las variables

X. Analisis estadistico

Las variables categéricas nhominales seran presentadas mediante frecuencia. Las
variables numéricas se presentaran como media * DE o media y rangos
intercuatiles segun su distribucion, la cual se determirard con la prueba de
Kolmogorov Smirnov. La comparacién entre grupos (con o sin hipertension
pulmonar) se realizara con la prueba t de student para muestras independientes
en caso de variables continuas o Chi cuadrada o prueba exacta de Fisher para

variables categoricas. Se considerara como estadisticamente significativo un valor

de P < 0.05.
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XI. Resultados

Durante el periodo comprendido de enero de 2003 a diciembre de 2013 se

llevaron a cabo en el departamento de hemodindmica del servicio de cardiopatias

congénitas del Instituto Nacional de
Cardiologia Ignacio Chavez un total
de 289 procedimientos de cierres
percutaneos de CIA en pacientes
adultos, de los cuales en 5 pacientes
no se encontré registro de las
presiones pulmonares por lo cual
fueron eliminados del analisis. De los
284 pacientes restantes, en 45 no se
encontré registro de ecocardiograma
previo al procedimiento por lo que
también fueron eliminados del
analisis. En la tabla 5 se muestran
las caracteristicas demograficas y las

variables hemodindmicas de estos

pacientes estudios.

Caracteristicas basales de los sujetos

estudiados.

Caracteristicas
Total de pacientes (n)
Mujeres, n (%)

Edad en afios

Peso (kg)

Talla (cm)

PMAD (mmHg)

PSAP (mmHg)

PMAP (mmHg)

PDVD (mmHg)

Gasto pulmonar total
(I/min)

Gasto sistemico (I/min)
Resistencia pulmonar total
Qp/Qs

Tamafio de CIA (mm)
Tamafio de dispositivo

(mm)

PSAP (mmHg)
PMAP (mmHg)

Valores
239
196 (82)

38.49 (26 - 49)
64.84 (56.5 - 71)
159 (153 - 164)

6 (4 - 8)

39.1 (30 - 45)
23.2 (16 - 28)
8 (6 - 10)

15.76 (7.72 — 13.16)

5.86 (3.63 -5.69)
186 (130.4 — 279.96)
2.48 (1.83 — 2.82)
21.7 (18 - 25)

28.4 (24 - 32)

49.2 (38 - 57)
32 (25.18 — 36.77)

Tabla 5. Distribucién no normal, las variables continuas se

encuentran resumidas por mediana y rangos intercuantiles

(Percentil 25y 75).
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Con los datos de los 239 pacientes restantes se realizo el andlisis de correlacion,
donde se comparo la PSAP obtenida por el ecocarograma basal y la medida
durante el cateterismo cardiaco el dia de la intervencion. También se realizé un
analisis de correlacion entre la presién media de la pulmonar calculada a partir de
la PSAP del ecocardiograma basal y la PMAP determinada por medio de CTT
cardiaco el dia del cierre del defecto. Se encontré una correlacibn moderada para

ambos casos (Grafica 1y 2).

PMAP calculada a partir del ECOTT basal.
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Por ultimo se realizé un andlisis de la correlacion de la presion pulmonar medida
determinada en el laboratorio de hemodinamica antes del cierre percutaneo en los
239 pacientes y se comparo con otras variables hemodinamicas y demograficas.
Se encontr6 una correlacibn moderada entre la severidad de la hipertension
pulmonar y la edad de los pacientes (Rho 0.53; p<0.001), se obtuvo también
significancia estadistica entre la presién pulmonar y el tamafio del defecto pero la
correlaciéon fue menor (Rho 0.41; p<0.001). No se encontré correlacién al

comparar las resistencias pulmonares indexadas y la magnitud del Qp/Qs (Tabla

6).

T T T T T T T T
20 30 40 50 60 70 80 90

PSAP ecocardiograma (mmHg)

T
100
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120

Grafico 2. Correlacion entre la PSAP calculada en el laboratorio de hemodinamica y la

PSAP medida en el ECOTT basal.
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Correlacidn entre la magnitud de la PMAP y otras variables demogréficas y hemodinamicas.

. Tamarfio CIA Resistencias pulmonares totales
Edad (afios) Qp/Qs i
(mm) indexadas
Rho= 0.53 Rho= 0.41 Rho=0.14 Rho=0.18
p <0.001 p<0.001 p =0.031 p=0.04

Para conocer si la correlacion entre las cifras de PSAP calculada por ECOTT y los
valores obtenidos durante la medicion en el laboratorio de hemodinamica son
sistematicos o debidos al azar, se realizé analisis grafico de Bland y Altman con un
limite de acuerdo al 95% en los 239 pacientes que contaban con ambos estudios
previo al cierre del cortocircuito. El analisis demostré que la diferencia observada
entre ambos métodos es de 10mmHg, que corresponde a una sobreestimacion de
los valores calculados mediante ECOTT respecto a los obtenidos por CTT
cardiaco. Sin embargo los limites de acuerdo del 95% tienen una gran variabilidad,
con valores estimados por ECOTT que van de +35mmHG hasta -15mmHg

(Grafico 3.)
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De los 239 pacientes en quienes se realizo el analisis inicial, solo en 96 pacientes
se logré recabar un estudio ecocardiografico completo durante el seguimiento.
Las caracteristicas de estos pacientes se muestran en la tabla 7.
Los 93 pacientes fueron clasificados como de acuerdo a las cifras de PSAP como
se muestra acontinuacion:

1. Sin Hipertension pulmonar con PSAP < 40mmHG

2. Hipertensién pulmonar

o Leve 40 —49mmHg

o Moderada 50 — 59mmHg
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Con el valor de la PSAP obtenida en
el estudio ECOTT se célculo la PMAP

mediante la siguiente formula:

PMAP = 0.6 x PSAP + 2

De acuerdo a estos valores se
clasifico a 17 pacientes sin
hipertensién pulmonar (18.83%), 33
pacientes con HP leve (35.5%), 16
pacientes con HP moderada (17.2%) y
a 27 pacientes con HP severa (29%),

estos resultados se muestran en la

tabla 8.

Caracteristicas basales.

Caracteristicas Valores
Pacientes (n) 93
Mujeres, n (%) 81 (87)
Edad en afios 35 (24 -54)

Peso (kg) 63 (55.5-71)
Talla (cm) 156 (151 - 163)

Valores del Cateterismo Cardiaco

Presion media AD

6 (4.5-8)
(mmHg)
Presion diastélica de
8 (6 - 10)
VD (mmHg)
PSAP en el cateterismo
36 (30 - 50)
(mmHg)
PMAP en el cateterismo
22 (16 - 30)
(mmHg)
Presion media Al
7(5-9)

(mmHg)

Gasto pulmonar total
(I/min)

Gasto sistémico (I/min)

10.12 (8.18 — 13.82)

4.56 (3.68 — 5.62)

Resistencia pulmonar 186.11 (118.92 —

total 321.99)
Qp/Qs 2.33 (1.88 — 2.96)
Tamario de CIA (mm) 23+ 6

Ecocardiograma basal
PSAP (mmHg) 52.23 (42 - 61)

33.86 (27.62 —
PMAP (mmHg)
39.21)
Ecocardiograma seguimiento

PSAP (mmHg) 31.50 £ 9.75
PMAP (mmHg) 21.21+5.9
FEVI (%) 56 (58 - 65)
TAPSE (mm) 22 (20 - 24)

Tabla 7. Los valores con distribucion normal se expresan con media y
desviacion estandar, los valores con distribucién no normal se expresan en
mediana con rango intercuantil al 25y 75%.
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Al comparar ambos grupos de acuerdo a los grados de severidad de HP, se
observo una reduccion significativa (p<0.001) entre los valores de PSAP

obtenidos por el ECOTT de seguimiento respecto al valor basal (Grafico 4).

100

a0

G0

40

Media+-2 DT

20

Grafico 4. Grafico que compara la media +2 deviaciones estandar de los valores de PSAP
calculados en el ECOTT basal y durante el seguimiento. Los valores tuvieron una distribucion

normal.

PSAP (mmHg) Ecocardiograma inicial PSAP (mmHg) Ecocardiograma control

El analisis de los datos permiti6 demostrar que a mayor severidad de la HP en el
ECOTT inicial, mayor era la magnitud del descenso en las cifras de PSAP en el
ECOTT de control, como se puede ver en la tabla 8, durante el seguimiento no se

identificaron pacientes con HP severa y un total de 75 pacientes (80.6%)
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presentaron cifras de PSAP menores a 40mmhg, lo que coloca a 58 pacientes

fuera de los rangos de HP respecto a su ECOTT inicial.

ECO Basal ECO Control

Sin HP, n (%) 17 (18.83) 75 (80.6)
Leve, n (%) 33 (35.5) 13 (1)
Moderada, n (%) 16 (17.2) 5 (5.4)
Severa, n (%) 27 (29) 0
Total 93 93

Tabla 8. Severidad de la Hipertension pulmonar por ECOTT.

Los pacientes con HP leve presentaron undescenso margina de 9.96 = 3.91
mmHg, aquellos con HP moderada de 12.37 £ 5.46 mmHG y los pacientes con HP
severa tuvieron una disminucion de 20.49 £ 9 mmHg (Tabla 9), siendo este ultimo

grupo el que mayor reduccion presento en las cifras de la PSAP (Grafico 5).

Nivel de reduccién en las cifras de PSAP por grupos.

Sin HP HP leve HP Moderada HP Severa
Pacientes n(%) 19 (20.4) 33 (35.4) 17 (18.27) 27 (29)
Reduccion de la 3.916 + 4.381 9.96 + 3.91 12.37 + 5.46 20.49+9

PSAP (mmHgQ)
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Media +-2 DT Diferencia de la PMAP (mmHg)
Ecocardiograma basal - Control

Grafico 5. Reduccion de la PSAP en el ECOTT de seguimiento de acuerdo a los grupos

de severidad de la HP.

=40 40- 49 50 - 59 =59

Grupos de la PSAP (mmHg) Ecocardiograma basal.

XIll.  Discusion

En el grupo de 239 pacientes estudiados de forma inicial se calculo una
prevalencia de 35.6% de hipertensiéon pulmonar de acuerdo a las cifras de la
presion media pulmonar calculadas en el CTT previo al cierre del defecto, esta
cifra es mayor que la reportada en estudios similares donde la prevalencia de HP
se encuentra entre el 7 y el 27%*“°.

Si bien la correlacion entre el ECOTT y el CTT cardiaco fue significativa
estadisticamente el andlisis de correlacion fue moderado de acuerdo a las cifras

de PSAP calculada por ambos métodos (p < 0.001, Rho = 0.53), se deben

entender las limitaciones que este estudio presenta debido a su caracter
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retrospectivo, sin embargo los resultados son comparables a los descritos en
series de pacientes similares de caracter retrospectivo y prospectivo * 4°. El
analisis de la correlacion muestra que el ECOTT en general sobre estima la cifras
de PSAP obtenidas por CTT en 10mmHg, sin embargo el acuerdo al 95% de
Bland y Altman mostro que el rango de variacion del ECOTT respecto al CTT
cardiaco es de alrededor de 50 mmHg (de +35mmHg a -15mmHG), estas
diferencias pueden explicarse debido a que el estudio Doppler mide el gradiente
instantdneo maximo, mientras que los datos del cateterismo suelen expresar el
gradiente pico a pico, que en general es menor.

Otra posible fuente de discrepancia es el tiempo en el que se realizaron ambos
estudios, ya que las mediciones no fueron simultaneas. El gradiente tricuspideo
puede variar considerablemente como resultado de los cambios en el estado del
volumen, la frecuencia cardiaca, la presion arterial y la contractilidad. Si los datos
del Doppler y los del cateterismo no se registran al mismo tiempo, se espera que
existan diferencias.

Dadas las circunstancias sefialadas previamente es aconsejable tomar con
precaucion una cifra aislada de PSAP medida por ECOTT, ya que para la correcta
interpretacion de los datos esta cifra debera tener sentido y acompafarse de otras
manifestaciones de HP como serian los cambios hemodinamicos provocados por
la sobrecarga de presiéon en el ventriculo derecho, al sentido inverso cuando los
datos Doppler son menores a los esperados por los cambios anatémicos

observados sobre las camaras cardiacas derechas el analisis deberia ser

meticuloso y corregir las posibles causas de error durante la medicion.
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El andlisis de correlacién entre las de la magnitud de la PMAP arrojo como
variables con significancia estadistica a la edad y el tamafio del defecto, con una
correlacion moderada, destaca que los valores de Qp/Qs no presentan correlacion
con la severidad de la HP, lo cual apoya las recomendacion actual de tratar a los
pacientes que presenten sobrecarga de volumen del VD independientemente de la
magnitud del Qp/Qs* *.

En el analisis por grupos, se clasifico a los 93 pacientes con ECO basal y aquellos
gue contaban con ECOTT en cuatro grupos, sin HP, con HP leve, moderada y
severa, esta clasificacion fue tomada de estudios previos. La mediana de tiempo
entre el primer ECOTT vy el control fue de 2 afios (1a 4 afios). La diferencia de
PSAP calculada entre el ECOTT basal y el ECOTT de seguimiento resultd
estadisticamente significativa (<0.001). En el analisis por grupos fue evidente que
a mayor magnitud en el ECOTT basal mayor fue el grado de descenso de la PSAP
en el ECOTT de control con una media de 9.96mmHg + 3.91 en el grupo de HP
leve,

12.37+ 5.46 para el grupo de HP moderada y 20.49mmHg %9 para los pacientes
catalogados como con HO severa. Debido a esta magnitud en la reduccion en las
cifras de PSAP no se encontraron pacientes con HP severa durante el
seguimiento y se catalogaron menos pacientes en el grupo de HP moderada y
severa, con un incremento en el nimero de pacientes sin hipertension pulmonar
(Tabla 8). Estos hallazgos son similares a los descritos en otras series4***’, pero
contrastan de forma importante con trabajos recientes que de forma prospectiva
demostraron una mayor reduccién en la magnitud de la presion pulmonar en

pacientes con menor severidad de la HP y una disminucién marginal en aquellos
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con PSAP moderada a severa®, sin embargo en este estudio realizado por
Humenberger y colaboradores, se excluyeron del andlisis a los pacientes con HP
severa.

Si bien este estudio demuestra que los pacientes aun con HP severa pueden tener
una franca mejoria sobre las cifras de PSAP durante el seguimiento, dados los
hallazgos contradictorios de series analizadas con anterioridad y el caracter
retrospectivo de este trabajo no es posible ser categoricos respecto al grado de
reversibilidad que presenta la HP en los pacientes con DSA posterior al cierre. Sin
embargo hay que sefialar que la poblacion aqui analizada es una serie con alta
prevalencia de HP (35.6%), mayor a la descrita en trabajos previos y aunque
nuestros resultados pudieran sonar contradictorios respecto a la severidad de la
HP, son similares a los descritos previamente por otros autores. Otro punto en
contra de los resultados aqui presentados es la forma en la que se evalud la
severidad de la HP durante el seguimiento, a pesar de que nuestros resultados
demuestran una correlacion moderada entre los valores de PSAP determinados
por ECOTT y el CTT y que esto concuerda con otras series, el estandar de oro
para la medicion de las presiones pulmonar e intracavitarias es el CTT cardiaco.
Sin embargo el CTT cardiaco no es un estudio que se realice de forma rutinaria
durante el seguimiento de estos pacientes y si lo es el ECOTT, por lo cual, cobra
importancia la adecuada interpretacion y concordancia de los hallazgos
ecocardiograficos y siempre se debe buscar la correlaciéon entre los datos

anatémicos y la severidad de la PSAP calcula.
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Xlll.  Conclusiones.

La medicion de la PSAP medida por ECOTT tiene una correlacion moderada con
los valores calculados por CTT cardiaco.

El seguimiento mediante ecocardiografia de los pacientes con HP posterior al
cierre del defecto en los pacientes portadores de CIA pudiera no ser adecuado
para todos los pacientes y deberé individualizarse la necesidad de un nuevo CTT.
El cierre percutaneo de los DSA pareciera mejorar la magnitud de la HP aun en
pacientes con HP severa, sin embargo aun no se puede ser concluyente dada la
calidad de la evidencia y son necesarios estudios prospectivos con un mayor

numero de pacientes para apoyar esta afirmacion.
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