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Resumen

Antecedentes: La atresia pulmonar con septum integro (APSI) es una cardiopatia
congénita poco frecuente. Sin embargo, si no recibe manejo oportunamente su
pronostico es fatal. Un mejor conocimiento de las caracteristicas morfolégicas
cardiacas de la APSI ha permitido una mejora significativa en las técnicas
quirdrgicas que requieren estos pacientes, y esto a su vez ha favorecido que se
logren tasas de sobrevida a 5 afios mayores al 80%. Existen pocos estudios
descriptivos en nifios mexicanos con APSI acerca de las caracteristicas clinicas,
morfolégicas cardiacas y el tipo de tratamiento. Objetivo: Describir las
caracteristicas clinicas, morfolégicas y tipo de tratamiento en los pacientes
pediatricos con atresia pulmonar con septum integro atendidos en la UMAE Hospital
de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo de estudio
2005-2015. Material y Métodos: Disefio transversal, descriptivo. Se realiz6 un
analisis descriptivo. Resultados: Un total de 82 pacientes con APSI atendidos
cumplieron los criterios de seleccion. La mayoria correspondieron a pacientes del
sexo femenino (59.8 %), recién nacidos a término (87.8 %). La mediana de peso al
momento de la primera evaluacion por nuestro servicio fue de 3kg. Un elevado
porcentaje de ellos (61%) tuvo un grado severo de insuficiencia tricuspidea, el
18.3% (n=15) present6 anomalia de Ebstein y en casi un 10% se reportd la
presencia de circulacién coronaria dependiente del ventriculo derecho. La media del
valor z del anillo tricuspideo (vzAT) fue de - 4.7 con una desviacién estandar (DE)
de £ 3.08 y el 81% de los pacientes (n=66) tuvo un vzAT menor a -2. El cateterismo
intervencionista se llevo a cabo en 44 pacientes (53.8%), siendo la maniobra de
Rashkind el procedimiento mas realizado (43.9%; n= 36). De los 82 pacientes, a 67
(81.7%) se les realizo fistula sistémico pulmonar (FSP), de los cuales 6 (7.1%)
tuvieron ademas paliacion biventricular, 5 (6%) cirugia uno y medio y a 29 pacientes
se les logro realizar cirugia de Glenn. Veintisiete (32.9%) pacientes solo quedaron
en FSP. Conclusiones: El presente estudio incluyd al mayor nUmero de pacientes
pediatricos mexicanos con APSI hasta el momento. Las caracteristicas clinicas,
morfologicas cardiacas y el tipo de tratamiento en estos pacientes fueron similares
a las reportadas en otros estudios nacionales e internacionales; excepto por la
mayor frecuencia que se observd de anomalia de Ebstein, la cual ha sido asociada
con un prondstico desfavorable. Se requiere de una mayor investigacion acerca de
esta patologia en nuestros pacientes, principalmente enfocada hacia el pronostico
mediante estudios de cohorte prospectivos que incluyan un mayor tamafio de
muestra y un seguimiento a corto, mediano y si es posible a largo plazo.

Palabras clave: atresia pulmonar, septum integro, cardiopatias congénitas



Marco tedrico

Generalidades

La atresia pulmonar con septum integro (APSI) es una cardiopatia congénita
ciandgena caracterizada por la obstruccion completa al flujo de salida del ventriculo
derecho con grados variables de hipoplasia ventricular derecha, de la valvula
tricispide y se asocia con anomalias de la circulacion coronaria. (1) De acuerdo a
la historia natural de la enfermedad, si éstos pacientes no reciben tratamiento,
invariablemente moriran. Actualmente, gracias al avance logrado en las técnicas de
cirugia cardiaca para el tratamiento de esta cardiopatia, la sobrevida de éstos
pacientes es de aproximadamente el 80% a 5 afios. (2, 3)

La incidencia reportada de la APSI es de alrededor de 8x100, 000 recién nacidos
vivos y su prevalencia corresponde al 1-3% de todas las cardiopatias congénitas.
(4, 5) Su etiologia aun se desconoce, y la evidencia cientifica acerca del origen
genético de esta enfermedad aun es limitada y los resultados son controversiales.
(6, 7) Kitshe y Van Mierop postulan que es una enfermedad adquirida, mas que una
aberracion del desarrollo embrioldgico, refieren que el teratdgeno actia después de
gue ocurre la septacion cardiaca siendo muy diferente del mecanismo que produce
la atresia pulmonar con comunicacion interventricular, la accion precoz del
teratégeno, explica, ademas, porqué se ve comprometido el patron coronario.
Ademas, Kitche considera que la valvula pulmonar estuvo permeable en una etapa
de la vida embrionaria y que podria suponerse como causa un proceso inflamatorio.
Asi, el agente teratégeno “proceso inflamatorio” puede influir en el desarrollo del
ventriculo derecho con alteraciones del masculo cardiaco y de la formacion de la
valva septal, lo que explica la frecuente asociacion con la anomalia de Ebstein. (8)
Una de las teorias causales mas difundida tiene que ver con una alteracion del flujo
sanguineo fetal, lo que ha dado lugar a intervenciones en el periodo fetal tales como

la dilatacion de la valvula pulmonar. (9, 10)

Desde el punto de vista anatomico, la patologia implica afectacion al miocardio del

ventriculo derecho, la atresia pulmonar (AP) puede ser valvular (también llamada



“‘membranosa”) o muscular. Con respecto a la AP tipo valvular, es el mas frecuente
con el 75% de los casos, el anillo pulmonar suele ser pequefio, acompafado de
valvas fusionadas, mientras que el ventriculo derecho (VD) y el infundibulo se
encuentran bien desarrollados (6, 11) En el caso de la AP tipo muscular existe una
obliteracion del infundibulo y usualmente se acompafa de hipoplasia severa del VD,
anomalias de las arterias coronarias y su pronostico es menos favorable que la AP

de tipo valvular (12).

En cuanto a la morfologia del VD en pacientes con APSI, puede ser que se
encuentre desde una cavidad ventricular pequefia con paredes hipertroficas hasta
una cavidad que presenta una dilatacion importante, pero de paredes delgadas. En
pacientes sanos, el VD se compone de tres partes (motivo por el cual es
considerado como un VD “tripartita”): una porcién de entrada, una trabecular y una
porcion de salida. Importantemente, la mayoria (59-83%) de los pacientes con APSI
tendrd un VD tripartita; en otros casos sera bipartita (15-34%), constituido
solamente por una porcion de entrada y una de salida debido al crecimiento
excesivo y apical de la porcién trabecular; mientras que, una minoria de pacientes
con APSI (2-8%) tendran un VD unipartita severamente hipoplasico que solamente
tiene la porcion de entrada debido a la hipertrofia trabecular, apical e infundibular.
(4, 6)

La valvula tricuspide (VT) suele ser anormal. En general es hipoplasica y puede
encontrarse displasica, con estenosis y/o regurgitacion, asi como con alteraciones
en el nimero de sus cuerdas tendinosas o en la fijacion de éstas al ventriculo
derecho. También podria presentarse una agenesia local e incompleta de las
cuerdas tendinosas. En aproximadamente el 10% de los recién nacidos, el valor z
(vz) de la VT es menor a -5, y en el 50% de los pacientes es menor a -2.2. Se ha
descrito que el vz del tamafio de la VT se correlaciona con el tamafio del ventriculo
derecho en contraste con las dimensiones en neonatos con estenosis pulmonar
critica en quienes no se correlacionan. (13) Incluso, se han hecho correlaciones

entre el tamafio de la VT medido por vz y el tipo de VD en pacientes con APSI. A un



valor z de la valvula tricuspide de -4 se correlaciona con un ventriculo tipo unipartita,
mientras que un vz de la VT -2 a 0 se correlaciona con un ventriculo tripartita y en
aquellos pacientes con vz de la VT de -4 a -2 se ha reportado que existe una
hipoplasia del VD de grados variables. (14). Por otro lado, aunque es poco
frecuente, pero los pacientes con APSI pueden tener anomalia de Ebstein, la cual
suele estar presente en un 4-10% de los casos. La anomalia de Ebstein se asocia
con una insuficiencia tricuspidea muy severa debido a las malformaciones

caracteristicas de las valvas de la VT adosadas a la pared del VD. (15)

Entre las anormalidades de la circulacion coronaria, los llamados sinusoides
intramiocardicos se encuentran desde el periodo fetal y se observan hasta en un
70% de los pacientes. Pueden formarse también fistulas ventriculo—coronarias que
se definen como conexiones entre la arteria coronaria y los sinusoides,
presentandose en el 50-70% de los casos. (16-19) Aquellos pacientes con
hipoplasia severa de la VT y del VD estan mas propensos a tener fistulas. (20, 21)
Las fistulas ventriculo—coronarias pueden presentar estenosis o interrupciones.

Otras anomalias coronarias son la ausencia de la conexién aorto—coronaria.

En un 25% de los casos con APSI existe circulacion coronaria dependiente del
ventriculo derecho la cual se define como el flujo sanguineo coronario que es
parcialmente dependiente del flujo sanguineo proveniente de forma retrograda
desde el ventriculo derecho (3). Dicha circulacion se produce cuando existe una
fistula ventriculo — coronaria comunicada con una porcién estenética o atrética
coronaria, lo que impide la perfusiébn miocardica anterégrada. (19, 22) Siendo
importante el reconocer este tipo de alteracién coronaria ya que la descompresion
del ventriculo derecho puede dar lugar a un robo de flujo coronario, isquemia
miocardica y/o muerte subita. Las arterias coronarias reciben flujo sanguineo solo
del VD hipertenso, por lo tanto, la sangre proporciona menos cantidad de oxigeno
al miocardio (desoxigenada), lo cual podria conducir a una disfuncién ventricular a

largo plazo (4).



Fisiopatologia

La circulacion pulmonar esta dada principalmente a través del conducto arterioso y
en muy raras ocasiones por colaterales aortopulmonares. Por lo que debe existir un
foramen oval permeable (FOP) para permitir el cortocircuito de derecha a izquierda
y favorecer el gasto cardiaco, descomprimiendo la auricula derecha. Con el cierre
del conducto a los pocos dias de vida, la supervivencia ya no es posible. En aquellos
casos en los que existe insuficiencia tricuspidea limitada, la presion ventricular
derecha suele ser suprasistémica y llegar hasta 200 mmHg, no obstante, cuando
existe regurgitacion tricuspidea severa la presion del ventriculo derecho disminuye.
(23)

Cuadro clinico, hallazgos radiograficos y electrocardiograficos

En las primeras horas de vida extrauterina existe cianosis debido al cortocircuito
obligado de derecha a izquierda a nivel auricular.(4) Los recién nacidos pueden
presentar dificultad respiratoria que puede ir desde leve a severa. Sin embargo,
puede observarse un deterioro clinico subito con acidosis metabdlica severa,
hipoxemia, crisis convulsivas, choque cardiogénico, paro cardiaco y muerte en
aguellos pacientes en los que se cierre el conducto arterioso. Al respecto, se ha
mencionado que, si los pacientes con APSI no reciben tratamiento, el ~50% morira
dentro de las primeras 2 semanas de vida extrauterina y hasta el ~85% a los 6
meses de edad. (24, 25). Son caracteristicos la auscultacién de un segundo ruido
anico, soplo sistdlico por regurgitacion tricuspidea y la presencia de soplo continuo
o sistélico en 2do Ell, dado por la permeabilidad del conducto arterioso. Puede
encontrarse hepatomegalia congestiva, lo cual puede reflejar una inadecuada
comunicacioén interauricular (restrictiva) que se asocia con regurgitacion tricuspidea
severa (8). En la radiografia de térax lo méas frecuente es observar cardiomegalia
de grado variable por dilatacion de la auricula derecha que traduce una
comunicacién interauricular restrictiva. Dicha cardiomegalia suele ser mas
significativa cuando existe anomalia de Ebstein asociada. También puede ser que
ambos campos pulmonares se visualicen con menor densidad (oligohemia)

secundarios al flujo pulmonar disminuido. (24, 25)



El patron electrocardiogréfico va a depender del tamafio de las cavidades derechas
y del grado de la insuficiencia tricuspidea, con ritmo sinusal y un PR normal, en la
mayoria de los casos el AQRS se encuentra entre 60 y 90 grados, las alteraciones
del complejo QRS muestran cierta relacion con las caracteristicas anatomicas de la
lesion; en caso de hipoplasia marcada del ventriculo derecho, es comun que el
registro de las derivaciones precordiales muestre predominio de las fuerzas
ventriculares izquierdas sobre el ventriculo derecho inscribiéendose morfologia Rs
enV1y R o Rsen V2. (25) Por otra parte, cuando el VD esta dilatado, se observan
fuerzas ventriculares derechas en precordiales derechas, aisladas o asociadas a
hipertrofia de ventriculo izquierdo. En pacientes con sinusoides se han reportado
datos de infarto (26).

Ecocardiograma

Desde la semana 18-20 de gestacion se puede identificar mediante ecocardiografia
fetal una obstruccion al flujo de salida del VD por lo que su realizacion en esta etapa
es importante tanto para determinar en donde debe nacer el bebé como para
planear su traslado de manera oportuna a un hospital de tercer nivel de atencién en
donde exista el personal con la experiencia en el manejo de cardiopatias congénitas
complejas. (27-29) Posterior al nacimiento el ecocardiograma permitird confirmar la
APSI y cuantificar el tipo y tamafio del VD, de los anillos tricuspideo y mitral (valor
z), la relacion véalvula tricaspide: valvula mitral, asi como el grado de disfuncion de
la VT. Se debera medir el tamafio de la comunicacion interauricular (CIA), si ésta es
restrictiva (<3mm y/o con gradiente transCIA = 2 mmHg) o no, tomando en cuenta
también si existe dilatacion de las venas hepaticas y la desviacion del septum
interauricular a la izquierda. Adicionalmente, el ecocardiograma permite hacer
mediciones de areas y volumenes ventriculares, evaluar el flujo de la arteria
pulmonar, localizar el sitio de obstruccion y determinar el tamafio y la confluencia
de las ramas pulmonares ademas de la alimentacion de éstas por el conducto

arterioso, buscar la presencia de sinusoides y de circulacion ventriculo—coronaria.

(27-29)
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Cateterismo cardiaco

En la actualidad, se realiza cateterismo cardiaco (CC) cuando existe duda
diagnoéstica por ecocardiograma y/o en aquellos pacientes que requieren algun
procedimiento intervencionista, particularmente es Gtil cuando se desea definir la
presencia de fistulas coronarias y valorar si el paciente es o no un candidato para
llevar a cabo descompresion ventricular derecha. Entre las principales indicaciones
de CC se encuentran la presencia de CIA restrictiva para realizar procedimiento de
Rashkind, la colocacion de stent en el conducto arterioso y la realizacion de
valvulotomia pulmonar. Recientemente, se ha recurrido a la colocacién de stent con
el proposito de mantener abierto el conducto arterioso con la ventaja, ademés de
evitar el procedimiento quirdrgico, prevenir asi la distorsion de las arterias
pulmonares (19, 22, 30, 31). Después del procedimiento inicial esta indicado realizar
cateterismo diagndstico con el fin de evaluar si son candidatos a realizar el siguiente
paso en su tratamiento, ya sea correctivo o paliativo con cirugia de Glenn, o
procedimiento “uno y medio”. Deben valorarse los criterios hemodinamicos para
poder tomar dicha decision, los cuales son: presion media de la arteria pulmonar
menor a 15 mmHg, presion telediastolica del ventriculo izquierdo menor a 12 mmHg,
indice de Mc Goon mayor a 2, indice de Nakata mayor a 250 mm2/m2, resistencias

vasculares pulmonares menor a 2 UW (32)

Tratamiento

Debido a la variedad en la morfologia de la APSI no existe un abordaje quirdrgico
“‘estandar o universal’. Dentro del tratamiento inicial se debe otorgar apoyo
cardiorrespiratorio a los pacientes que lo requieran, tales como neonatos con
insuficiencia respiratoria, hipotension, mala perfusion, acidosis e hipotermia. Estas
medidas incluyen asistencia respiratoria, por ejemplo, oxigeno suplementario,
ventilacibn mecanica, agentes inotrépicos y correccion de acidosis y trastornos
metabdlicos como la hipoglicemia. (33)

En el manejo inicial también se debe incluir la prescripcién de prostaglandina E1

(alprostadil) para mantener la permeabilidad del conducto arterioso. Lo anterior, con
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el Unico objetivo de optimizar la condicion del recién nacido para llevarlo a
tratamiento paliativo (reparacion univentricular) o correctivo (reparacion
biventricular; tipo “uno y medio). Es importante que, la decisién del tipo de
reparacion que se llevara a cabo sea tomada en conjunto entre cardidlogos
pediatras y cirujanos cardiotoracicos. (34)

En el caso de reparacion biventricular, ésta consiste en separar la circulacion
sistémica de la pulmonar, dejando los dos ventriculos funcionales como bomba. En
la reparacion univentricular, el VD no es capaz de ejercer su funcion como bomba
por lo que unicamente funciona el izquierdo. La reparacién tipo “uno y medio” o
también denominado “procedimiento quirurgico hibrido”, consiste en separar la
circulacién pulmonar y la sistémica dejando dos ventriculos de bombeo, pero el VD
no es capaz de soportar totalmente la circulacion pulmonar, por lo que se realiza
cirugia de Glenn para proporcionar una fuente directa de flujo sanguineo pulmonar
de la vena cava superior, mientras que el flujo de sangre de la vena cava inferior se

bombea a través del VD al reconstruir la valvula pulmonar (35).

Entre los factores que predicen el éxito en la reparacion biventricular se han
reportado el tamafio de la valvula tricaspide y del ventriculo derecho, la relacién en
el tamafo de la valvula tricaspide: mitral, la morfologia del ventriculo derecho (uni—
bi—tripartita), y la presencia de CCDVD. (22, 36-39) .

Especificamente, aquellos pacientes con valor z de la valvula tricispide menor a -4
con CCDVD deberan ser sometidos a reparacion univentricular paliativa y la cirugia
se realiza por etapas hacia un procedimiento tipo Fontan. De forma inicial, son
candidatos a colocar una fistula sistémico pulmonar o en ocasiones se prefiere
implantar un stent en el conducto arterioso para garantizar el flujo pulmonar. Entre
los 4-6 meses, se realiza cirugia de Glenn y finalmente Fontan. Mientras que a los
pacientes con un z score de la VT entre -4 a -2, sin circulacion coronaria dependiente
CCDVD generalmente se les realiza el procedimiento tipo “uno y medio”. (40-41) En
etapa inicial son candidatos a descompresion del VD (valvulotomia pulmonar por

radiofrecuencia y dilatacion con balén o parche anular) y FSP tipo Blalock Taussig
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0 colocacion de un stent en el conducto arterioso para mantener el gasto cardiaco
y en un segundo tiempo si el VD no ha crecido adecuadamente se realizara cirugia
“‘uno y medio” la cual consiste en abrir el tracto de salida del ventriculo derecho
(TSVD), cierre parcial del FOP vy finalmente, la creacidon de una anastomosis
cavopulmonar bidireccional (Glenn), lo cual permite que al desviar la sangre de la
VCS directamente a los pulmonares a través de la derivacion de Glenn, disminuye
la carga del pequefio ventriculo derecho y por lo tanto es mas capaz de bombear la
sangre de la VCl a través de la valvula pulmonar abierta quirargicamente, dicho flujo
estimula el crecimiento de las estructuras cardiacas derechas. (22) Posteriormente,
se les realiza cateterismo hemodindmico en uno a tres afios para determinar si el
corazon derecho es adecuado para el cierre completo del FOP, o si se requiere solo
un tratamiento paliativo con el procedimiento Fontan.

Para los pacientes con un z score de la VT mayor o igual a -2, sin CCDVD la
reparacion biventricular es la meta a largo plazo. El paso inicial, es llevar a cabo la
descompresion del VD mediante la reconstruccion del TSVD ya sea colocando un
parche a nivel del anillo pulmonar o mediante valvuloplastia pulmonar o incluso por
radiofrecuencia. (44-46) La colocacion de stent en el conducto arterioso o una fistula
sistémico pulmonar puede ser necesaria para proporcionar adecuado flujo
sanguineo pulmonar y posteriormente, se recomienda la realizacion de cateterismo
para evaluar la funcién del VD, si ésta es adecuada, y la presion de la auricula
derecha no esta elevada, se podra llevar a cabo el cierre tanto el FOP como de la

FSP con dispositivos oclusores completando asi, la reparacion biventricular. (47-50)
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Planteamiento del problema

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones mas frecuentes al nacimiento.
De éstas, la atresia pulmonar con septum integro representa entre el 0.7 y el 3%.
Es una patologia morfologicamente heterogénea con diferentes grados de
desarrollo del ventriculo derecho que oscila desde ventriculos con cAmara pequefia
hasta aquellos con dimensiones casi normales e incluso dilatadas y con
anormalidades en la valvula tricuspide, frecuentemente con malformaciones de la
circulacion coronaria y anomalias asociadas como el Ebstein. Por lo tanto, dificulta

la toma de decisiones con respecto al manejo adecuado.

Hasta el momento, no se han realizado estudios que describan las caracteristicas
clinicas, morfoldgicas cardiacas ni el tipo de tratamiento de los pacientes pediatricos
con atresia pulmonar con septum integro atendidos en nuestro hospital.

Por lo cual nos realizamos la siguiente pregunta de investigacion:

¢, Cudles son las caracteristicas clinicas, morfolégicas y tipo de tratamiento en los

pacientes pediatricos con atresia pulmonar con septum integro atendidos en la
UMAE Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI?
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Justificacion

Al conocer mediante el presente estudio las caracteristicas clinicas, morfolégicas y
tipo de tratamiento de los pacientes pediatricos con atresia pulmonar con septum
integro atendidos en nuestro hospital podremos identificar si el tratamiento ofrecido
a nuestros pacientes fue acorde a lo reportado en la literatura dependiendo del tipo
de morfologia que presentaron los pacientes. Asimismo, se podran detectar areas
de oportunidad en cuanto al registro de la informacién de los pacientes en el
expediente clinico, asi como sentar las bases para estudios futuros en pacientes

con APSI de nuestro hospital.
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Objetivos de estudio

Objetivo General:

Describir las caracteristicas clinicas, morfolégicas y tipo de tratamiento en los
pacientes pediatricos con atresia pulmonar con septum integro atendidos en la
UMAE Hospital de Pediatria Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo
de estudio 2005-2015.

Objetivos especificos:

1. Determinar los tipos de intervencion quirdrgica e intervencionista realizados.

2. Determinar la coexistencia, la frecuencia y el tipo de malformaciones
congénitas asociadas (gastrosquisis, hiperplasia suprarrenal, etc).

3. Determinar la coexistencia, la frecuencia y el tipo de malformaciones
cardiacas asociadas (anomalia de Ebstein, sinusoides intramiocardicos,
circulacién coronaria de ventriculo derecho, etc).

4. Determinar la coexistencia, la frecuencia y el tipo de sindromes genéticos

asociados en estos pacientes ( sindrome de Down, etc).
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Sujetos, material y métodos.

Lugar donde se desarrollard el estudio: El presente estudio se realizd en el

Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital de Pediatria del Centro Médico

Nacional Siglo XXI del Instituto Mexicano del Seguro Social, en la Ciudad de México.

D.F.

Disefio: Transversal, descriptivo

Periodo de estudio: 1 de enero de 2005 al 30 de junio de 2015

Criterios de seleccion

Criterios de inclusion:

1.
2.
3.

Pacientes con diagndstico de atresia pulmonar con septum integro
Cualquier sexo

Que hayan tenido procedimientos intervencionistas realizados en el Hospital
de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo de
estudio.

Que hayan sido intervenidos quirargicamente en el Hospital de Pediatria del

Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo de estudio.

Criterios de exclusion:

1.

Pacientes con diagnéstico de atresia pulmonar con septum integro que

hayan sido intervenidos en otro hospital.

Criterios de eliminacion:

1.

Pacientes en los que no se encuentre su expediente clinico.
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TABLA DE VARIABLES

VARIABLE DEFINICION DEFINICION ESCALA DE | UNIDADES DE
CONCEPTUAL OPERATIVA MEDICION MEDICION
Edad Tiempo se tomo del Cuantitativa Afos
transcurrido a partir | expediente clinico | discontinua
del nacimiento de la edad en la cual
un individuo. se hizo la primera
valoracion por
cardiologia
pediatrica del HP
CMN Siglo XXI
Peso Cantidad en Se anot6 el peso Cuantitativa Gramos
gramos de la masa | del paciente al discontinua
de una persona momento de la
primera valoracion
por cardiologia
pediatrica del HP
CMN Siglo XXI
Talla Estatura de una Se anoto la talla de | Cuantitativa Centimetros
persona los pacientes en el | discontinua
momento de la
primera valoracion
por cardiologia
pediatrica del HP
CMN Siglo XXI
Género Conjunto de Se tomo en cuenta | Cualitativa Femenino o
caracteres el género de los dicotomica Masculino.
sexuales que nifios durante la
definen a una valoracion
persona como
hombre o mujer
Prematurez Recién nacido Se registro si el Cualitativa Si
antes de completar | paciente era dicotomica No
las 37 semanas de | prematuro o no
gestacion
Saturacion de Grado de Se anot6 el Cuantitativa Porcentaje
oxigeno saturaciéon de porcentaje de discontinua

hemoglobina con el
oxigeno

saturacion de
oxigeno al
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momento de la
primera valoracion

Uso de Sustancia Se indicé qué Cualitativa Si
prostaglandinas | farmacolégica que | pacientes dicotomica NG
provoca relajacion | recibieron
del musculo liso prostaglandinas
vascular al durante su ingreso
aumentar la
concentracion de
AMP ciclico,
activando la
proteina cinasa.
Tamafio de Dimension de la Se anotaron las Cuantitativa Milimetros
conducto estructura vascular | dimensiones de continua
arterioso gue provee flujo boca pulmonar,
sanguineo a las boca adrtica y
ramas pulmonares | longitud del
conducto arterioso
Tamafio de la Dimension del Se anot6 la Cuantitativa Milimetros
comunicacion defecto a nivel dimensién o el Continua
interauricular septal auricular tamafio de la
comunicaciéon
interauricular
Gradiente de la | Diferencia de Se verificod la Cuantitativa Milimetros de
comunicacion presion entre la diferencia de discontinua mercurio
interauricular auricula derechay | presion entre
la auricula ambas auriculas
izquierda para poder
establecer
diagndstico de CIA
restrictiva en caso
de tener gradiente
mayor a 2 mmHg
Valor z de la NUmero de Se llevd avalorz | Cuantitativa Valor z
valvula desviaciones el tamafo de la Discontinua
tricspide respecto a la valvula tricuspide

distribucion normal
del tamano de la
valvula tricuspide
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Tamarfio del Dimension Se tomo en cuenta | Cuantitativa Centimetros
ventriculo respecto a area— | la dimension de discontinua cuadrados
derecho volumen — longitud | &rea — volumen o Mililitros
de la cavidad longitud referido en milimetros
ventricular derecha | el expediente para
determinar el
tamanfo del
ventriculo derecho
Dilatacion del Grado de aumento | Se tom6 en cuenta | Cualitativa Si
ventriculo de volumen del si existe aumento | dicotdmica No
derecho ventriculo derecho, | en el volumen del
con ventriculo derecho
adelgazamiento de
las paredes
ventriculares
Valor z del Numero de se llevo a valor z el | Cuantitativa Valor z
anillo pulmonar | desviaciones tamafio del anillo Discontinua
estandar respecto | valvular pulmonar
al valor normal del
anillo pulmonar
Valor z del NUumero de Se tomé en cuenta | Cuantitativa Valor z
tronco de la desviaciones el tamafio del Discontinua
arteria pulmonar | estandar respecto | tronco de la arteria
al valor normal del | pulmonary se
tronco pulmonar llevé a valor z de
acuerdo a pesoy
talla
Tamafio de las Dimension de Se anoté del Cuantitativa Milimetros
ramas anchura de las expediente clinico | discontinua
pulmonares ramas pulmonares | la dimension de la
anchura de las
ramas pulmonares
Grado de Clasificacion de la | Se tomo en cuenta | Cualitativa Leve
insuficiencia severidad de la el grado de politbmica Moderada
tricuspidea insuficiencia insuficiencia Severa
tricuspidea tricuspidea referida

Leve: cuando la
expansion de la
nube de reflujo en
la auricula derecha

en el expediente
clinico.
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es un tercio de la
misma, con vena
contracta de 5 mm
Moderada: cuando
la expansion de la
nube de reflujo en
la auricula derecha
abarca hasta 2/3
de la misma, con
vena contracta de
5-10 mm.

Grave: Cuando la
expansion de la
nube de reflujo en
la auricula derecha
abarca mas de 2/3
de la misma, con
vena contracta
mayor a 10 mm.

Presion del Fuerza que ejerce | Se anoto la Cuantitativa Milimetros de
ventriculo la sangre en las presién ventriculo | Continua mercurio
derecho pared del derecho referida

ventriculo derecho | en el expediente

clinico

Sinusoides Poros que se Se verifico la Cualitativa Si
intramiocardicos | forman en el presencia de dicotdmica No

miocardio del sinusoides

ventriculo derecho | intramiocardicos

secundario a la alta | referidos en el

presion de dicha expediente clinico

cavidad o ecocardiograma
Fistulas Conexiones entre Se anot6 la Cualitativa Si
ventriculo — los sinusoides presencia de dicotomica No
coronarias intramiocardicos y | fistulas ventriculo

las arterias
coronarias
formados por la
alta presion
intracavitaria del
ventriculo derecho

— coronarias
referidas en el
expediente clinico
0 ecocardiograma
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Circulacién Flujo sanguineo Se anot6 si existe | Cualitativa Si/ no
coronaria coronario que es circulacion dicotomica
dependiente del | parcialmente coronaria que
ventriculo dependiente del dependa del
derecho flujo sanguineo ventriculo derecho,
proveniente de producida cuando
forma retrograda existe fistula
desde el ventriculo | ventriculo —
derecho. coronaria
comunicada con
una porcion
estendtica o
atrética coronaria,
lo que impide la
perfusion
miocardica
anterograda.
Colaterales Ramas vasculares | Se anoto la Cualitativa Si/no
aortopulmonares | que comunican la | presencia de dicotomica
aorta a la colaterales
circulacion aortopulmonares
pulmonar
Valor z de la Numero de Se anot6 el Cuantitativa Valor z
valvula mitral desviaciones tamafio de la Discontinua
estandar respecto | valvula mitral
al valor normal de | anotada en el
la valvula mitral expediente clinico
y se llevo a z score
Tamafio del Dimension en area | Se anot6 el Cuantitativa Centimetros
ventriculo — volumen — tamafio del Continua cuadrados
izquierdo longitud de la ventriculo Mililitros
cavidad ventricular | izquierdo referida Milimetros
izquierda en el expediente
clinico, ya sea en
area, volumen o
longitud.
Fraccion de Porcentaje del Se anot6 la Cuantitativa Porcentaje
eyeccion del volumen fraccion de Continua
ventriculo telediastolico final | eyeccién del
izquierdo que expulsa el ventriculo
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ventriculo izquierdo
en cada latido

izquierdo referida
en el expediente
medida por
ecocardiograma

Indice de Mc Diametro de la Diametro de la Cuantitativa Milimetros
Goon rama pulmonar rama pulmonar discontinua
derecha mas el derecha mas el
diametro de rama | diametro de rama
izquierda, entre el | izquierda, entre el
diametro de la diametro de la
aorta descendente | aorta descendente
a nivel del a nivel del
diafragma. diafragma
Normal mayor a 2.
Medida por
cateterismo
indice de Nakata | Area de la rama Area de la rama Cuantitativa Mm2/m2
pulmonar derecha | pulmonar derecha | discontinua
de la arteria de la arteria
pulmonar mas area | pulmonar mas
de la rama area de larama
izquierda de la izquierda de la
arteria pulmonar arteria pulmonar
entre superficie entre superficie
corporal corporal
Normal mayor a
250 mm2/m2.
Medida por
cateterismo
Presién media Fuerza que ejerce | Se toméd en cuenta | Cuantitativa Milimetros de
de la arteria la sangre contra la | la presién media discontinua mercurio
pulmonar pared de la arteria | de la arteria
pulmonar pulmonar medida
por cateterismo
cardiaco
Presién Fuerza que ejerce | Se anoté la Cuantitativa Milimetros de
telediastolica del | la sangre en la presién TDVI discontinua mercurio
ventriculo pared del VI al final | referida en el
izquierdo de la diastole expediente clinico
(PTDVI) tomada por
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cateterismo

cardiaco
Resistencias Fuerza que se Resultado que se | Cuantitativa Unidades Wood
vasculares opone al paso de la | obtiene de la discontinua
pulmonares sangre a través de | presion media de
los pulmones la arteria pulmonar
— la presion media
de la auricula
izquierda, entre el
gasto pulmonar.
Medida por
cateterismo
Tipo de Tratamiento de Se anotara el tipo | Cualitativa Tipo de cirugia
intervencion cirugia realizado en | de tratamiento nominal realizada
quirdrgica inicial | un primer tiempo quirargico inicial politbmica
Tipo de Técnica invasiva Se tomaré del Cualitativa Tipo de
procedimiento que permite expediente clinico | nominal intervencién
intervencionista | conocer las el tipo de politémica realizada por el
presiones, procedimiento servicio de
morfologia y intervencionista hemodinamia
funcién de las por cateterismo
cavidades cardiaco
cardiacas, asi
como anatomia del
arbol coronario y
de otras areas
vasculares, usando
catéteres y
dispositivos
especiales para el
tratamiento de
anomalias
cardiacas.
Malformaciones | Alteracion de la Defectos en la Cualitativa Tipo de
cardiacas forma del corazon | estructura cardiaca | nominal malformacion
asociadas producida por un gue ocurre desde | politémica cardiaca

trastorno del
desarrollo

el desarrollo
embrionario
asociado a atresia

asociada con
APSI
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pulmonar con
septum integro

Sindrome
genético
asociado

Conjunto de
sintomas y signos
gue tienen como
etiologia
alteraciones
cromosoémicas

Se toma del
expediente clinico
si existia 0 no
algun sindrome
genético asociado
a APSI

Cualitativa
nominal
politbmica

Sindrome
genético
referido
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Descripcion general del estudio

Se llevd a cabo un estudio descriptivo, en pacientes con diagnéstico de atresia
pulmonar con septum integro (APSI). Se revisaron los censos de pacientes
hospitalizados en el servicio de cardiologia pediatrica, durante el periodo de 2005-
2015. Una vez obtenidos los nombres y los niumeros de afiliacion se acudieron al
archivo clinico del hospital para solicitar y revisar los expedientes clinicos de dichos
pacientes. Ademas, dicha informacion se complemento con la de los expedientes
cardioldgicos del servicio de Cardiologia de nuestro hospital. Se recolectd la
informacion utilizando el instrumento disefiado para dicho fin. Posteriormente, la
informacion se captur6 en una base de datos de Excel para su posterior andlisis en

el programa estadistico SPSS version 23.
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Analisis de datos

Se realiz6 un andlisis descriptivo para las variables de estudio mediante el programa
SPSS version 23. Para contrastar la normalidad de los mismos se utilizo la prueba
de Kolmogorov- Smirnov. Se determinaron frecuencias y porcentajes para variables
cualitativas, y medias, medianas, desviaciones estandar o rangos minimos-

maximos de acuerdo a la distribucién de los datos.

Tamafo de muestra

No se calcul6 tamafio de muestra. Se incluyeron a todos aquellos pacientes que
cumplieron con los criterios de seleccion.

Tipo de muestreo: No probabilistico de casos consecutivos.

Factibilidad

El presente estudio fue factible ya que en servicio de cardiologia pediatrica del
Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI se cont6 con un registro
y expedientes de pacientes con diagndstico de atresia pulmonar con septum integro.

Aspectos éticos

Se traté de un estudio retrolectivo en donde se realiz6 la revision de expedientes
clinicos. De acuerdo al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion, fue un estudio sin riesgo. El protocolo de investigacion cumplié con
las consideraciones emitidas en el Codigo de Nuremberg, la Declaracion de
Helsinki, promulgada en 1964 y sus diversas modificaciones incluyendo la
actualizacion de Washington 2003. Asi como con las pautas internacionales para la
investigacién médica, con seres humanos, adoptada por la OMS y el Consejo de
Organizaciones Internacionales con Seres Humanos. No requiri6 carta de

consentimiento informado.
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El presente estudio fue autorizado por el comité local de investigacion y ética en
investigacion en Salud No. 3603. Numero de registro institucional R -2015 — 3603 —
70.

Recursos humanos fisicos y financieros

Humanos. La residente de cardiologia, un asesor clinico y un asesor metodoldgico.
Materiales. Se contd con todo el material necesario para la recoleccion de la
informacion (hojas blancas, lapices, boligrafos, etc), la captura y el andlisis de la

informacion (computadora y programa estadistico SPSS)

Financieros. Todos los recursos materiales utilizados fueron cubiertos por los

investigadores.
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Resultados

En el presente estudio se revisaron los expedientes clinicos de 91 pacientes con
diagnéstico de atresia pulmonar con septum integro (APSI) que fueron atendidos en
el servicio de cardiologia del Hospital de Pediatria del CMN SXXI durante el periodo
del 1 de enero del 2005 al 31 de agosto del 2015.

Se excluyeron a nueve pacientes debido a que habian sido tratados en otro hospital
y referidos a nuestro servicio para continuar tratamiento, quedando un total de 82

pacientes que cumplieron con los criterios de seleccion para nuestro estudio.

Del total de pacientes incluidos (n=82), el 59.8% (n=49) eran del sexo femenino,
tenian una edad de 1 a 90 dias (mediana de 4.5 dias) (Figura 1), una mediana de
peso de 3 kg (rango: 1.5-5.7) y de talla de 50 cm (rango: 40-60) al momento de la
primera evaluacion del servicio de cardiologia. La mayoria de ellos (87.8%; n=72)
habian sido productos recién nacidos (RN) de término (37-40 SDG), mientras que

el resto eran prematuros de 30-36 semanas de gestacion.
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Figura 1. Edad en dias al momento de la primera evaluacion por el servicio de
cardiologia pediatrica
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En cuanto a las caracteristicas clinicas descritas en el expediente de los pacientes
con APSI (n=82) al momento de la primera evaluacion por el Servicio de Cardiologia,
el 91.5% (n=75) presentaba cianosis, el 75.6% (n=62) dificultad respiratoria y tres
pacientes (3.6 %) se encontraban bajo ventilacion mecéanica asistida. A la
auscultacion, un total de 73 pacientes (89 %) tenian un segundo ruido Unico y 25
pacientes (30.5 %) presentaban soplo sistdlico en el 4° espacio intercostal izquierdo
(Ell). Ademéds, 45 pacientes (54.9%) tenian soplo continuo y el 14.6% un soplo
sistélico en el 2° Ell. Se referia hepatomegalia congestiva en el 34 % (n=28) de los
pacientes. Dos pacientes, habian presentado crisis convulsivas antes de la primera
evaluacion por nuestro servicio, y un paciente, se encontraba con datos clinicos de
choque cardiogénico. La mediana de saturacion periférica de oxigeno (SpO2) fue
del 70 % (figura 2).

Ocho (9.6%) pacientes con APSI tenian como patologias asociadas: sindrome de
Turner (n=1), sindrome de DiGeorge (n=3), gastrosquisis (n=2), hiperplasia

suprarrenal congénita (n=1), y un paciente tenia sindrome de Moebius.

154
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Figura 2. Porcentaje de saturacion de oxigeno (% Sp02) al momento de la
primera evaluacion por cardiologia pediatrica
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La persistencia de conducto arterioso (PCA) estuvo presente en todos los casos
(n=82). El tamafio de la boca pulmonar present6 un rango de 1.3 a 6 mm con
mediana de 3.1 mm. El 9.8% de los casos presento dilatacién del ventriculo

derecho.

La comunicacion interauricular (CIA) tuvo un rango de 1 — 15 mm, con una mediana
de 4 mm, mientras que, el gradiente trans CIA varié de 0 — 16 mmHg con mediana
de 4 mmHg. En la tabla 1 se muestran las demas caracteristicas ecocardiograficas
evaluadas en nuestros pacientes. Nétese que la mediana del tamafio del anillo
tricuspideo fue de 5 mm, con media del valor z de -4.7. El area del ventriculo
izquierdo fue de 1 a 16.4 cm2 con una mediana de 4.6 cm2 comparado con el area
del ventriculo derecho que fue de 0.2 a 7.50 cm2 con mediana de 1.31 cm2, es

decir, 4 veces mas pequefio que el ventriculo izquierdo.

La insuficiencia severa de la valvula tricispide se observé en el 61% (n=50) de los
casos, moderada en el 6.1% y leve en el 14.6%. En el 18.3% de los pacientes no
fue especificado el grado de insuficiencia tricuspidea. La presion del ventriculo

derecho presentd un rango de 25 a 190 mmHg, con mediana de 92.5 mmHg.
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Figura 3. Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo conservada en los pacientes
evaluados.
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Las alteraciones de la circulacion coronaria encontradas en nuestros pacientes
(Tabla 2) fueron sinusoides intramiocardicos en el 47.6% de los casos (n=39), todos
ellos presentaron presion suprasistémica del ventriculo derecho, sin embargo las
fistulas ventriculo coronarias se observaron en el 17.1% de los pacientes y solo el

9.8% (n= 8) tuvo circulacion coronaria dependiente del ventriculo derecho.

En la tabla 3, se muestran las caracteristicas hemodinamicas evaluadas en los 40
pacientes que fueron sometidos a cateterismo cardiaco diagnéstico previo
procedimiento quirdrgico. Se encontro que la presion media de la arteria pulmonar
tuvo una mediana de 13 mmHg, con mediana de presion telediastolica del ventriculo
izquierdo de 12 mmHg, el indice de Mc Goon varié de 1.1 a 2.6, con Nakata de 150
a 552, las resistencias vasculares pulmonares presentaron una mediana de 2.55
UW.

En cuanto a las malformaciones cardiacas asociadas en nuestros pacientes (Tabla
4) las encontramos hasta en el 48% de los nifios (n=40), de las cuales la anomalia
de Ebstein fue la mas frecuente reportdndose en el 18.3% de los bebés (n=15),,
seguida de estenosis de rama pulmonar derecha (9.7%; n = 8) e insuficiencia mitral
(4.9%; n = 4).

Por otra parte, al 68.3% (n=56) de los pacientes se les prescribieron prostaglandinas
previamente a la realizacién del primer tratamiento paliativo. El 53.8% de los
pacientes (n=44) fueron sometidos a cateterismo intervencionista. En el grafico 1,
se muestra el tipo de tratamiento hemodinamico realizado. El procedimiento tipo
Rashkind fue el mas empleado hasta en el 43.9% de los nifios, ya que la CIA se
considero restrictiva en éstos nifios. En la figura 4. Se muestra que el gradiente en
éstos nifios vari6 de 0 — 16 mmHg, obteniendo mediana de 4 mmHg, la
atrioseptostomia con navaja de Park se realizd en el 3.6% de los casos, el maximo

gradiente de la CIA en éstos nifios fue de 6 mmHg.
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Tipo de Tratamiento
Hemodinamico

Mrninguno

B Rashkind

DAtrioseptostoml’a con Mavaja de
Park

.Cierre de FSP con Amplatzer
YascularPlug2 de Bmm
Walvuloplastia Pulmonar
Percutanea

[ Perforacién Mecanica Valvular
Pulmonar con Guia Fallida

.Valvulotomia Cerrada y Ahierta
(Brocke)

Grafica 1. Tipo de tratamiento hemodinamico realizado en pacientes con atresia
pulmonar con septum integro estudiados en el Hospital de Pediatria de Centro
Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo del 2005 al 2015. (Porcentaje, n=
82).
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Figura 4. Que ilustra el gradiente trans CIA en mmHg en pacientes en
quienes se les realiz6 procedimiento Rashkind y atrioseptostomia con
Navaja de Park.

En cuanto al tratamiento quirargico, éste se realiz6 en el 81.7% de los nifios (n=67).
En la tabla 5, se muestran los procedimientos quirirgicos realizados, encontrando
que la fistula sistémico pulmonar se realiz6 en los 67 pacientes como cirugia inicial
(81.7%). La cirugia de Glenn se logro llevar a cabo en el 35.3% (n=29), mientras
que la “cirugia uno y medio” se realizé en el 6% de los mismos, (n=5) y
procedimientos del tipo biventricular en el 7.2 % de los nifios (n=6), veintisiete
(32.9%) pacientes solo quedaron en FSP Cabe mencionar que el 18.3% de los

pacientes no ameritaron ningun tipo de procedimiento quirdrgico (n=15).
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Figura 5. Tipos de procedimientos quirurgicos
realizados en los pacientes con APSI estudiados
A S S S S S A
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Unicamente

Fistula Sistémico Pulmonar

(FSP)
n=27
ﬁ\liﬁas (80%) \
/* Nifios (57.7%) I * Edad (1 — 2 afios)
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Discusion

A nuestro entendimiento, esta es la primera investigacién de tipo descriptivo
realizada en pacientes con atresia pulmonar con septum integro atendidos en
nuestro hospital, el cual es un Hospital Pediatrico de Tercer Nivel de Atencidén que
recibe pacientes de la zona centro y sur del pais.

Es el estudio que ha incluido el mayor nimero de pacientes (n=82) entre los
hospitales pediatricos de la Ciudad de México. Para esto realizamos una busqueda
en PubMed, Google Scholar, asi como en el acervo de la biblioteca de nuestro
hospital y de la biblioteca digital de la UNAM. Encontrando que se han realizado dos
estudios descriptivos, uno en el Hospital Infantil de México Dr. Federico Gomez
Santos (51) y otro en el Instituto Nacional de Cardiologia Dr. Ignacio Chavez (52),
ambos pertenecientes a la Secretaria de Salud. En el primero se incluyeron a 30

pacientes con APSI y en el segundo, a 10 pacientes.

Hubo un ligero predominio del sexo femenino, lo cual es similar a lo reportado en
los dos estudios realizados en los hospitales de la Ciudad de México antes
mencionados (51,52). Sin embargo, fue diferente a lo reportado en estudios
multicéntricos de base poblacional en donde esta patologia ha resultado ser méas
frecuente en el sexo masculino (53,54). Por lo que el haber encontrado en nuestro
estudio una mayor afectacion del sexo femenino pudo haberse debido solamente a
un tamafio de muestra limitado o por el no contar con una base poblacional, sino
que al ser nuestro hospital un tercer nivel de atencién podria esto haber originado

un sesgo de referencia.

Se ha referido que la mayoria de los nifilos con APSI nacen a término y que de no
recibir tratamiento el prondstico es fatal (2, 3). En nuestro estudio la mayoria de
pacientes fue de término y fueron atendidos en nuestro servicio en los primeros dias
de vida. Esto ultimo deja ver que la referencia de los pacientes que atendimos

durante este periodo parece ser que fue oportuna.
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Por otro lado, nuestros pacientes, presentaron todas las caracteristicas clinicas
reportadas en los pacientes con APSI. La principal de ellas fue la cianosis, la cual
se presenta debido al cortocircuito de derecha a izquierda a nivel auricular (32).
Entre las manifestaciones clinicas reportadas con menos frecuencia en este y en
otros tipos de cardiopatias ciandégenas, se encuentra la aparicion de crisis
convulsivas secundarias a hipoxemia (55). Dos de nuestros pacientes presentaron
crisis convulsivas previas al momento de la primera evaluacion por nuestro servicio.
Este paciente solamente convulsiond en esa ocasion y se referia en el expediente

que el paciente pudo haber convulsionado por la hipoxia a causa de la cardiopatia.

Las cardiopatias congénitas frecuentemente se presentan en pacientes con ciertos
sindromes genéticos (56). Encontramos que uno de nuestros pacientes con APSI
tenia sindrome de Turner, que aunque éste se asocia mas frecuentemente con
coartacion de la aorta o con valvula adrtica bicuspide, se ha reportado en algunos
casos con APSI ( 57).

En la literatura se menciona que en la atresia pulmonar con septum integro el tipo
de ventriculo derecho mas frecuente es el tripartita, seguido del bipartita, siendo el
menos frecuente el unipartita (3). El valor z de la valvula tricispide se ha
correlacionado en otros estudios con el tamafo de la cavidad ventricular derecha.
Llama la atencion que en nuestros resultados se encontré una media del valor z de
la VT de -4.73, lo cual podria haberse correlacionado con el tipo unipartita (1,3,32).
Sin embargo, no pudimos corroborar dicha correlacion debido a que en el
expediente clinico no se pudo encontrar informacion completa acerca de la

morfologia del ventriculo derecho.

Tanto los diferentes grados de insuficiencia tricuspidea como la presencia de
presiones suprasistémicas son caracteristicas en los pacientes con APSI. (58), lo
cual concuerda con lo reportado en este estudio en donde encontramos presiones
suprasistémicas del ventriculo derecho y una insuficiencia tricuspidea severa en

mas de la mitad de los casos.
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Es importante resaltar, que la anomalia de Ebstein se presentd con una frecuencia
elevada (18.3%) de APSI en comparacion a lo reportado en otros estudios (4 al
10%) (3,14). Este hallazgo, resulta interesante de ser estudiado de forma mas
completa incluyendo un seguimiento prospectivo de los resultados del tratamiento
instaurado en estos pacientes, ya que como se sabe, la sola presencia de anomalia
de Ebstein confiere un prondstico desfavorable con una alta morbilidad y mortalidad

en los pacientes con APSI (59).

En la atresia pulmonar con septum integro, la morfologia del ventriculo izquierdo
suele ser normal, sin embargo, en el 45% de los casos, puede encontrarse
obstruccion leve o moderada del TSVI por la hipertrofia del septum interventricular
(3 ). Ninguno de nuestros nifios present6 tal malformacion. El ventriculo izquierdo

fue 4 veces mas grande que el derecho.

En nuestro estudio los sinusoides intramiocardicos estuvieron presentes en casi la
mitad de los pacientes, todos ellos con presion suprasistémica del ventriculo
derecho, menos de una quinta parte present6 fistulas ventriculo coronarias y la
circulacion coronaria dependiente del ventriculo derecho fue también encontrada
aungue en una proporcion baja de nifios con APSI. Es importante reconocer esta
situacion clinica, tomando en cuenta que la descompresion del ventriculo derecho
puede dar lugar a robo de flujo coronario, isquemia de miocardio y/o muerte subita
al descomprimir el tracto de salida del ventriculo derecho. Ademas de que las
arterias coronarias pueden recibir el flujo de sangre so6lo del ventriculo derecho
hipertenso, por lo tanto se ofrece sangre menor oxigenada al miocardio en

comparacion con el flujo sanguineo adrtico normal (1).

Esta reportado que las fistulas ventriculo coronarias grandes pueden ser detectadas
por ecocardiograma, sin embargo sus trayectos, cantidad y su tamafio solo puede
establecerse por angiografia (60). Con base en los datos anteriores, consideramos

que es crucial que la angiografia se realice para identificar y definir cualquier
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anomalia coronaria y determinar su impacto potencial tanto antes como después de

la intervencion sobre la perfusion miocéardica.

Tal como estd descrito las colaterales aortopulmonares son extremadamente
infrecuentes, asi como la hipoplasia severa y la no confluencia de las ramas
pulmonares (61). Solo encontramos colaterales aortopulmonares en el 2.4% de los
casos. Todos los pacientes presentaron ramas pulmonares confluentes y de buen
tamafo. La fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI) es el porcentaje
de sangre que expulsa el corazén en cada latido, su valor normal oscila entre 50 y
78% (62). Cabe resaltar que nuestros pacientes tuvieron FEVI conservada con un
rango del 55 al 98%, mediana de 78.5%.

Entre las malformaciones cardiacas asociadas encontramos que la anomalia de
Ebstein fue la mas frecuente reportada hasta en el 18.3% de los pacientes (n= 15),
seguida de la estenosis de rama pulmonar derecha (9.7%) e insuficiencia mitral
(4.9%). sin embargo la anomalia de Ebstein esta reportada en la literatura en el
9.8% de los pacientes y éstas dos ultimas en el 8.7% y 0.5% respectivamente (58).
En ninguno de nuestros pacientes se encontré origen andémalo de la subclavia
derecha ni de la coronaria derecha que en la literatura estan sefialados en el 1.1%

de los casos (58).

En cuanto a los sindromes genéticos relacionados con ésta cardiopatia, 3 pacientes
presentaron sindrome de Di George 22qqll y otro sindrome de Turner. Esto
concuerda con la literatura mundial como en el estudio publicado en el 2004 en el
Hospital de cardiologia pediatrica de tercer nivel de Grantham de Hong Kong,
cuando describieron 94 pacientes de julio de 1980 a agosto del 2003, solo 3 tuvieron
sindromes genéticos como sindrome de Down, sindrome de Noonan y El sindrome

de Turner.

Los avances en la ecocardiografia han permitido que éste método sea confiable en

el diagnostico de la atresia pulmonar con septum integro, ya que confirma el
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diagnéstico, permite cuantificar el tamafio del ventriculo derecho, el tamafio de los
anillos tricuspideo y mitral, la relacién que existe entre la valvula mitral- valvula
tricuspide y determinar el grado de disfuncion de la valvula tricuspidea. Aunado a
ello se debe establecer si la comunicacion interauricular, CIA, es restrictiva. Se
deben valorar también areas y volumenes ventriculares (58 ). Definir claramente
las caracteristicas del anillo tricuspideo y de la cavidad ventricular derecha, sea en
su porcion de entrada, trabecular o de salida. También se debe demostrar la valvula
pulmonar atrésica e inclusive la falta de las comisuras valvulares. Si existe 0 no
infundibulo permeable. (63,64 ). En nuestro estudio se evaluaron las caracteristicas
ecocardiograficas de los pacientes con ésta enfermedad, sefialadas en la Tabla 1,
Anexos 1.

El primer tratamiento paliativo utilizado en la mayoria de nuestros pacientes fue la
administracion de prostaglandinas. A este respecto, se sabe que las
prostaglandinas pueden mantener efectivamente la permeabilidad del conducto
arterioso en pacientes con APSI (61, 65,66 ), Sin embargo, casi en una tercera
parte de los pacientes no se utilizaron las prostaglandinas como el tratamiento
paliativo inicial, lo cual, pudo haberse debido a que no se disponia en ese momento
de dicho medicamento.

Esta descrito que las indicaciones para realizar cateterismo intervencionista son la
presencia de comunicacion interatrial restrictiva para realizar procedimiento
Rashkind, asi como la colocacién de stent en conducto arterioso y la realizacion de
valvulotomia pulmonar ( 64, ). En nuestro estudio se le realiz6 cateterismo
intervencionista al 53.8% de los nifios, siendo el procedimiento tipo Rashkind el mas
realizado (43.9%).

En la literatura, se habla de CIA restrictiva cuando el defecto mide menos de 3 mm
y/o tiene gradiente significativo mayor a 2 mmHg y/o cuando existen datos indirectos
(58). En nuestro estudio se encontr6 que el tamafio de la comunicacion

interauricular vario de 1 a 15 mm, con mediana de 4 mm, con mediana de gradiente
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transCIA de 4 mmHg, considerandose restrictiva hasta en 51 casos (56%), lo que

justifica la realizacion del procedimiento en mas del 40% de los casos.

También se midieron las variables hemodinamicas en los pacientes en quienes se
les logro realizar cateterismo diagnostico (48.7%), la presion media de la arteria
pulmonar se reportd con mediana de 13 mmHg, es decir, ninguno de nuestros
pacientes estuvo hipertenso pulmonar, lo cual es congruente al ser una patologia

con hipoflujo y pobre vascularidad pulmonar.

Esta descrito que la reparacion biventricular, se realiza en pacientes con anatomias
favorables. En general, con valor Z de la valvula tricispide superior a -2, que
corresponde con ventriculo derecho mejor desarrollado, o tripartita. Salvin y cols.
En el 2006 comentaron que los indicadores para reparacion biventricular son score
Z de la valvula tricuspidea mayor a -3. (1, 61) En el presente estudio, se logré
realizar éste tipo de cirugia en 6 pacientes, la mayoria del sexo femenino, la media
del Vz de la VT fue de -2.52. En ninguno de éstos pacientes se observé anomalias
de las arterias coronarias. La relacion VT: VM y VD: VI minima fue de 0.36:1,
méaxima 0.87:1. Esto se relaciona con el estudio multicéntrico que estudié a 408
pacientes en donde el analisis multivariado identificd el peso al nacer, el tamafio de
la valvula tricuspidea y el grado de insuficiencia, asi como la presencia de
circulacién coronaria dependiente del ventriculo derecho como determinantes para
el tipo de reparacion quirdrgica (2, 14). En esta cohorte, el 38 por ciento de los
pacientes murié antes de que pudiera llevarse a cabo la reparacion definitiva, es
decir, la reparacion biventricular se asocié con un tamafio mayor de la valvula

tricispide, un ventriculo derecho tripartita y la ausencia de fistulas coronarias.

Para descomprimir el ventriculo derecho varios autores prefieren realizar la
valvulotomia pulmonar que reconstruir el tracto de salida con parche o la
valvuloplastia con globo porque produce menor dafio ventricular y conserva mas la
valvula pulmonar con menos insuficiencia (67,68 ). Sin embargo en nuestro estudio

no fue posible comparar los resultados de éstos procedimientos. Por otra parte,
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como describieron Roman y cols en el 2007 tres de los indicadores para reparacion
univentricular son la relacion entre el diametro méximo de valvula tricuspide y
vélvula mitral menor a 0.7; la relacién entre areas del VD: VI menor a 0.6 y la
presencia de fistulas coronarias (61). Esto implica anatomias mas desfavorables,
con valor z de la valvula tricispide menor a -4. En nuestro estudio se midio dicha
relacion de valvulas encontrando un minimo de 0.08 y maximo de 1.5, con mediana
de 0.4:1, asi como la relacion de areas entre VD: VI que oscilé entre 0.10 a 0.77,

con mediana de 0.33.

Encontramos que se logré realizar cirugia de tipo univentricular o Glenn a 29
pacientes, 80% de sexo femenino, en un rango de edad entre 1 a 2 afios, con media
del Vz de la VT de -6.44, mas del 60% de éstos pacientes tuvieron insuficiencia
tricuspidea severa, asi como también sinusoides intramiocéardicos, 4 tuvieron
fistulas ventriculo — coronarias e incluso en 6 pacientes (20%) se documenté
circulacion coronaria dependiente del ventriculo derecho. Todos tuvieron adecuada
fraccion de eyecciéon del VI y criterios hemodinamicos para realizar dicha cirugia.
Ademas como describe Awi y colaboradores ( 5 ), a este tipo de pacientes se les
debe colocar inicialmente stent en el ductus y abrir la CIA o poner una FSP para
posteriormente en un segundo tiempo quirdrgico realizar cirugia de Glenn lo cual

es comparable con lo que se realizé en la mayoria de nuestros pacientes.

Kirklin y Barrat propusieron que se debe realizar fistula sistémico pulmonar en
aquellos recién nacidos con valor z de la valvula tricispide menor a -2. Lo cual
concuerda con los resultados reportados en nuestro trabajo ya que la mayoria de
nuestros pacientes tuvieron éste valor. Encontramos que la fistula sistémico
pulmonar tipo Blalock Taussig es la cirugia inicial mas realizada para ésta
cardiopatia, hasta en el 81.7% de nuestros pacientes (n= 67), es decir, se realiz
como primer procedimiento quirdrgico en todos los nifios que ameritaron cirugia, sin
embargo solo 27 de ellos tienen hasta la fecha solo ese procedimiento, en rango de

edad de 1- 48 dias, con media de valor z de -4.26, la mayoria con IT severa y con
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sinusoides intramiocardicos. Esto concuerda con lo reportado en el Hospital Infantil

de México en donde se realiza en el 76.6% de los casos.

Aunado a ello esto concuerda con lo aportado por Giglia y asociados quienes
concluyeron que la estrategia 6ptima para los pacientes con circulacion coronaria
dependiente del ventriculo derecho es paliacion univentricular ( )., ya que en este
estudio en los 8 pacientes en quienes se observo circulacion coronaria dependiente
del ventriculo derecho se realizé éste tipo de cirugia. Asi como también se observo
que éste tipo de pacientes tuvieron un valor Z de la valvula tricispide menor a -3
realizandose como primer procedimiento quirargico fistula sistémico pulmonar para
posteriormente realizar cirugia de Glenn, sin embargo ninguno de ellos en nuestro
hospital se llevd a procedimiento de Fontan, dado que se atienden pacientes

menores de 4 anos de edad.

La reparacion “uno y medio” que se realiza cuando el valor Z de la valvula tricispide
es menor a -2.5 y mayor a -4.5, es decir, ventriculo derecho tipo bipartita (32,64,
69). En nuestros resultados se logré llevar a cabo en 5 pacientes a quienes
inicialmente se realiz6 FSP, la mayoria del sexo femenino, en un rango de edad de
1 a 2.9 afos, con media de valor z de a VT de 2.63, todos con insuficiencia

tricuspidea severa y 1 con circulacidén coronaria dependiente del ventriculo derecho.

Dentro de las diferentes formas de decisién para evaluar el manejo de éstos
pacientes se han reportado diferentes métodos ya sea por ecocardiograma y
medidas angiograficas de los segmentos anatdmicos afectados concomitantemente
en éste tipo de cardiopatia. Por ejemplo, Lewis y asociados sugirieron el célculo del
indice del ventriculo derecho, el cual es el resultado de la sumatoria del tamafio del
anillo valvular tricuspideo mas el tamafio del ventriculo derecho en su porcion de
entrada mas su porcién de salida, entre dos veces el diametro de la aorta
descendente diafragmatica en milimetros. Cuando el resultado es menor a 11, es
decir tienen cavidad ventricular derecha pequefia, se debe realizar FSP mas

valvulotomia pulmonar. Mientras que, si el tamafio es normal, es decir mayor a 11,
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solo se debe realizar valvulotomia pulmonar. Por otro lado, Yoshimura y Yamaguchi
valoran el indice del ventriculo derecho tomando en cuenta el volumen telediastolico
final, el didmetro de la véalvula tricispide y el didmetro de su tracto de salida, sin
embargo, éstas mediciones deben ser tomadas por angiografia ya que esta escrito
gue es el mejor método para medir el volumen del ventriculo derecho y evaluar su
morfologia. De tal manera que cuando el resultado es menor a 0.35 se realiza FSP
y valvulotomia pulmonar (39, 70). Sin embargo, en nuestros pacientes éste método

por cateterismo no se realiza de forma rutinaria para tomar una decision.

En un estudio realizado por Lewis y colaboradores, se encontr6 mayor mortalidad
hasta en el 50% en pacientes en quienes solo se realizo fistula sistémica pulmonar.
Algo parecido encontramos en nuestro estudio en donde observamos mayor
mortalidad en pacientes sometidos solo a fistula sistémica pulmonar. Sugiriendo
con este estudio que la valvuloplastia pulmonar se debe intentar en todos los recién
nacidos con atresia pulmonar con septum integro en los que se identifica via de
salida mediante angiografia para maximizar el potencial de crecimiento del

ventriculo derecho y aumentar su contribucion funcional a la circulacion normal (71).

En comparacion con el estudio multicéntrico realizado en el Hospital General
Gregorio Marafién, Madrid Espafia, en el 2001 reportando 60% con reparacion
biventricular, frente un 24% que termind en cirugia de Fontan y un 12% de los
pacientes tuvieron cirugia “uno y medio”. En nuestro Hospital encontramos que se
realiz6 FSP como primera cirugia en el 81.7% (n= 67) de los pacientes, solo en el
7.2 % (n=6) se realiz6 paliacién biventricular, 6 % (n=5) llegaron a cirugia uno y
medio ventricular y en el 34.2 % (n=29) de los pacientes se realizd cirugia
univentricular del tipo Glenn, ninguno por edad en nuestro Hospital llegé a Fontan,
dado que los pacientes mayores a 4 afios son referidos al Hospital de Cardiologia
Luis Méndez, CMN Siglo XXI.
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Limitaciones del estudio

Al ser un estudio descriptivo, y retrospectivo, las limitaciones tienen que ver con la
naturaleza de este tipo de investigaciones, tales como la ausencia de informacion
en el expediente clinico. Especificamente, uno de los datos que consideramos muy
relevante de haber sido descrito era la informacion relacionada con el tipo de
morfologia del ventriculo derecho en cuanto a si correspondia a tripartita, bipartita
0 unipartita. Esta informacion solo se encontr6 en menos del 20% de los
expedientes. Lo anterior, podria ser subsanado para siguientes estudios a través de
llevar un registro prospectivo en donde se incluyan ademas todas aquellas variables

relacionadas con el pronéstico de los pacientes.

Conclusiones

El presente estudio incluyé al mayor nimero de pacientes pediatricos mexicanos
con APSI hasta el momento. Las caracteristicas clinicas, morfologicas cardiacas y
el tipo de tratamiento en estos pacientes fueron similares a las reportadas en otros
estudios nacionales e internacionales; excepto, por la mayor frecuencia que se
observé de anomalia de Ebstein, la cual ha sido asociada con un prondstico
desfavorable. Se requiere de una mayor investigacion acerca de esta patologia en
nuestros pacientes, principalmente enfocada hacia el prondstico mediante estudios
de cohorte prospectivos que incluyan un mayor tamafio de muestra y un

seguimiento a corto, mediano y si es posible a un largo plazo.
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TABLAS

Tabla 1. Caracteristicas Ecocardiograficas evaluadas en los pacientes con atresia
pulmonar con septum integro en el Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional
Siglo XXI durante el periodo 2005 al 2015.

Estructura cardiaca Mediana minimo — maximo

Tamafio de la Boca Pulmonar del Conducto
milimetros 3.1 1.3-6.0
Tamafio del Ventriculo Derecho en base al area
Centimetros cuadrados 1.31 02-75
Tamarfo del anillo tricuspideo
milimetros 5 19-23
Valor z del anillo tricuspideo
Valor z -4.9 -1.0a3.1
-4.73 3.08 (-5.45 a -4.02)
Tamarfo del anillo pulmonar
milimetros 5 2-12

Valor Z del anillo pulmonar

Valor z -2.8 -8.9-25
-2.83 DE 2.62 (IC 95%: -
3.48 a-2.19)

Tamarfo del tronco de la Arteria Pulmonar
milimetros 7 1-14

Valor Z del tronco de la Arteria Pulmonar

Valor z -0.37 -597a2.73
-0.70 DE: 2.08 (-1.21 a—
0.19)

Tamano del infundibulo

milimetros 3.2 1.4a9
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Tamafno Rama Pulmonar Derecha
Milimetros 4
Tamafo Rama Pulmonar lzquierda
Milimetros 4.2
Tamafio de la CIA
Milimetros 4
Gradiente trans CIA
Milimetros 4
de mercurio
Tamafio del anillo mitral
Milimetros 14
Valor z de la valvula mitral
Valor z 1.1
1.05

Tamarfo del Ventriculo lIzquierdo en base al area
Centimetros cuadrados 4.6

Relacion valvula tricaspide — valvula mitral

0.4:1
Relacion de areas del VD:VI
0.33
Fraccion de eyeccion del Ventriculo Izquierdo
porcentaje 78.5%
Presion del ventriculo derecho
Milimetros de mercurio 92.5

21-11

18a1ll

1-15

0-16

6.9-27

-4.2 2 5.58

DE 2.03 (0.52 a
1.58)

1-16.7

0.08:1/15:1

0.1a0.77

55-98%

25- 190
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Tabla 2. Anomalia de la circulacidon coronaria en los pacientes evaluados con
atresia pulmonar con septum integro en el Hospital de Pediatria de Centro
Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo del 2005 al 2015.

Anomalia de la N =82 %
circulacién coronaria

Fistulas ventriculo coronarias
Si 14 17.1
No 68 82.9

Sinusoides intramiocardicos

Si 39 47.6
No 28 34.1
No especificado 15 18.3

Circulacion coronaria dependiente del ventriculo derecho

Si 8 0.8
No 46 56.1
No especificadas 28 34.1
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Tabla 3. Caracteristicas hemodinamicas de los pacientes con cateterismo
evaluados con atresia pulmonar con septum integro en el Hospital de
Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo del 2005 al
2015.

VARIABLE CUANTITATIVA Mediana Minimo — méaximo

Presion del ventriculo derecho
Milimetros de mercurio 90 30-178
Presion media de la arteria pulmonar
Milimetros de mercurio 13 3-31
Presion telediastolica del ventriculo izquierdo
Milimetros de mercurio 12 5-17
Indice de Mc Goon
1.87 1.1a26
Indice de Nakata
276.5 150 - 552
Resistencias vasculares pulmonares

2.55 0.1-3.2
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Tabla 4. Malformaciones cardiacas asociadas con atresia pulmonar con septum
integro encontradas en los pacientes evaluados

N =82 %
Malformacion cardiaca asociada
Si 40 48
No 41 49.6

Tipo de malformacién cardiaca asociada

Anomalia de Ebstein 15 18.3
Estenosis de rama pulmonar 8 9.7
derecha

Insuficiencia mitral 4 4.9
Vena cava izquierda 3 3.6
persistente

Colaterales aortopulmonares 2 2.4
Displasia de la valvula mitral 2 2.4
Displasia de la valvula 2 2.4
pulmonar

Displasia de la valvula 1 1.2

pulmonar con estenosis de
rama pulmonar derecha

Insuficiencia mitral con 1 1.2
dilatacion del ventriculo

izquierdo

Agenesia de la valvula 1 1.2
pulmonar

Ventriculo derecho bicameral 1 1.2
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Tabla 5. Tipo de tratamiento quirdrgico realizado en pacientes con atresia
pulmonar con septum integro encontradas en los pacientes evaluados en el
Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI durante el periodo

del 2005 al 2015.

Variables N =82 %

Tipo de tratamiento quirdrgico

Si 67 81.7

No 15 18.3
Tipo de tratamiento quirargico
Fistula sistémico pulmonar Blalock 27 32.9
Taussig
FSP cirugia de Glenn 26 31.2
FSPD, ligadura del CAP, FSPI, cirugia 1 1.2
de Glenn
FSPD, cirugia de Glenn méas 1 1.2
atrioseptectomia
FSPD, cirugia de Glenn, luego 1 1.2
desmontaje con nueva FSP
FSP derecha, cirugia uno y medio. 3 3.6
FSPD, cierre de CAP, FSPI, cirugia 1 1.2
uno y medio
FSPD, cirugia uno y medio, plastia 1 1.2
infundibular con parche de pericardio
autdlogo
FSP, correccion biventricular con 1 1.2
ampliacion del TSVD mas plastia
infundibular con parche de pericardio
bovino mas reconstruccion del septum
atrial con injerto sintético, CIA de 6
mm escape
FSPD, parche en sitio de anillo 1 1.2

pulmonar, reseccion de tejido fibroso
valvular pulmonar, dilatacion de arteria
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pulmonar mas colocaciéon de parche
transanular aut6logo , quedd con
doble lesiéon VP, y Q aumentado. Por
lo que se ligé CAP.

FSPD, plastia de tricuspide,
permeabilizacién valvular pulmonar
por radiofrecuencia, atrioseptectomia
con ampliacion del TSVD mas
valvuloplastia pulmonar mas FSPD

Reseccion de tejido fibroso valvular
pulmonar, dilatacién de arteria
pulmonar, colocacion de parche
transanular autélogo, FSP

Valvulotomia quirdrgica, plastia
pulmonar, FSP, reseccion infundibular
con parche de pericardio bovino

Ampliacion del tracto de salida del
ventriculo derecho con parche de
pericardio autélogo, cierre CIAy PCA

1.2

1.2

1.2

1.2
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ANEXOS

Figura 1. Que ilustra la diversidad de la anatomia de las arterias coronarias en la
atresia pulmonar con septum integro, asi como el fendbmeno que sucede al
descomprimir el ventriculo derecho. En la primera fig. Se observan las fistulas
coronarias del ventriculo derecho sin estenosis coronaria, “fendmeno de robo”, en
la segunda fig. Se observan fistulas coronarias del ventriculo derecho con
estenosis coronaria proximal y distal, “fenémeno de robo o isquemia”, en la tercera
fig. Fistulas coronarias del ventriculo derecho con oclusion o atresia coronaria,
“fendmeno de infarto del miocardio”. Ao, aorta, RV ventriculo derecho, RCA arteria
coronaria derecha. (13)
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Figura 2. Vista interior del ventriculo derecho tripartita de un corazén con hipoplasia
ventricular derecha, atresia pulmonar y septum ventricular integro. Obsérvese la mayor
dimension de la camara ventricular, el adosamiento de la valva septal (asterisco), y su
estructura fibromixoide (dos flechas), la insercion de la valva anterior directamente al
musculo papilar anterior (una flecha).

Abreviaturas: E = Entrada, T = Trabecular, IP = Infundibulo pulmonar. (2)
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Figura 3. Ventriculografia derecha (A) y aortograma (B) obtenido de un nifio con atresia
pulmonar con septum integro que muestra ventriculo Unipartita. En la fig. A se nota la
cavidad ventricular pequefia. En la fig. B se aprecia el ductus arterioso.

RV ventriculo derecho, Ao aorta, PDA conducto arterioso. (11)

Figura 4. Ventriculografia derecha obtenida de un nifio con atresia pulmonar y
septum integro y circulacion arterial ventriculo-coronaria. Se nota la presencia de
comunicaciones entre la cavidad del ventriculo derecho y la arteria coronaria. La
flecha indica el sitio de estenosis. (11)
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Evaluacion angiografica del volumen del ventriculo derecho en pacientes cony

sin sinusoides de arterias coronarias que surgen del ventriculo derecho. (3)
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OTROS ANEXOS:
- Clasificacion morfolégica de la atresia pulmonar

Tripartita. Constituye el 59% de los casos. En este tipo existen las tres porciones;
entrada, trabecular y de salida. Se correlaciona con valor Z de la valvula tricispide
mayor de — 2.5, la atresia pulmonar es membranosa. La hipoplasia del ventriculo
derecho es leve, tiene buen infundibulo, puede o0 no tener sinusoides
intramiocardicos. La regurgitacion tricuspidea es variable. (1, 2,8, 32)

Bipartita. Constituye el 34%. Existen las porciones de entrada y salida. Se
correlaciona con valor Z de la valvula tricispide entre -2.5 y -4.5. Hay hipoplasia
moderada del ventriculo derecho con ausencia del componente trabecular. El
Infundibulo y los sinusoides intramiocardicos son de tamafio variable. El anillo
valvular pulmonar es pequefio y puede tener estenosis subvalvular. La regurgitacion
tricuspidea también es variable. (1, 2,8, 32)

Unipartita. Constituye menos del 8%. En este tipo solo esta presente la porcion de
entrada. Existe correlacion con valor Z de la valvula tricispide menor a -4.5. Hay
hipoplasia severa del ventriculo derecho con ausencia del componente trabecular.
No existe infundibulo, los sinusoides intramiocardicos son mayores. La valvula
tricuspidea es competente. (1, 2, 8,32)

Angiografias que muestran (de izquierda a derecha) las caracteristicas del
ventriculo derecho: tripartita, bipartita, unipartita. (32)
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Malformaciones asociadas a la atresia pulmonar con septum integro (51)

Anomalia Frecuencia de
asociacion

Anomalia de Ebstein 9.8%
Hipoplasia de arterias pulmonares (menor a 3 8.7%
mm)
Alteracion del tracto de salida del ventriculo 8.2%
derecho e izquierdo
Hipertrofia septal severa 2.2%
Valvula Adrtica bicuspide 1.6%
Valvula mitral displasica 0.5%
Hipertrofia concéntrica del ventriculo izquierdo 0.5%
Alteracion de la compactacion del septum 0.5%
interventricular
Valvula tricuspidea aneurismatica que prolapsa 0.5%
sobre el tracto de salida del ventriculo derecho
Valvula Adrtica unicuspide 0.5%
Estenosis supravalvular adrtica 0.5%
Minima comunicacion interventricular 6.5%
Vena cava superior izquierda 2.7%
Arco aortico derecho 1.6%
Colaterales aortopulmonares 1.6%
Origen andmalo de la arteria subclavia derecha 1.1%
Origen anémalo de la arteria coronaria derecha 1.1%

Estenosis de las venas pulmonares izquierdas 0.5%




Hoja de recoleccion de datos

“Estudio descriptivo de las caracteristicas clinicas, FOLIO
morfoldgicas y tipo de tratamiento en los pacientes
pediatricos con atresia pulmonar con septum integro
atendidos en la UMAE Hospital de Pediatria Centro
Medico Nacional Siglo XXI durante el periodo de estudio | FECcHA
2005-2015” <
DIA MES ANO
1. Nombre del paciente:
2. Edad: 3. Peso: 4. Talla: 5.Prematurez: 3
NO
6.Género: masculino
Femenino 7. Sa02 al momento del estudio:
8. Tamafio del conducto arterioso: 9. Uso de prostaglandinas Sl NO
Tipo A Tipo B Tipo C
10. Tipo de Ventriculo
derecho:
11. Tamafio del ventriculo derecho 12. Dilatacion del
. Sl NO
ventriculo derecho
13. Tamafio del anillo tricuspideo 14. Score Z de valvula tricGspide
15. Score Z del anillo pulmonar 16. Score Z del tronco de arteria pulmonar
17. Infundibulo 18. Confluencia de las SI

Ramas pulmonares

NO

19. Tamafio de ramas pulmonares

20. Grado de Insuficiencia tricuspidea

RPD Leve
RPI Moderada
Severa
21. Tamafio de la CIA 22.

Gradiente Sl

23. Anomalia de Ebstein
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NO

24,

Circulacién coronaria

25. Circulacién coronaria dependiente del ventriculo
derecho

Sl NO

26.

Sinusoides intramiocardicos

Sl

NO

27. Score Z de la valvula mitral

28.

Colaterales aortopulmonares

29.

Area — volumen del ventriculo izquierdo

30. Relacion del tamafio VT-VM

31.

Relacion de areas ventriculares VD-VI

32. Fraccién de Eyeccion

33. Presion del ventriculo derecho 34. PMAP 35. PTDVI
36. Indice de Mc Goon 37. Malformaciones cardiacas asociadas

38. Indice Nakata

39. RVP

40. Sindrome genético asociado

41.

Tipo de intervencion quirdrgica inicial

42. Tipo de intervencion por hemodinamia
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