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ABREVIATURAS MAS UTILIZADAS

Y Arteria pulmonar
CAVP . Conexién anémala de venas pulmonares
CE . Circulacion extracorporea
L Comunicacion interauricular
L Comunicacién interventricular
DB .. Derivacion cavopulmonar bilateral
DOV S Doble salida de ventriculo derecho
e Estenosis pulmonar
P A Persistencia de conducto arterioso
o Parche de pericardio bovino
RIAP . .o Rama izquierda de la arteria pulmonar
T e e e Tetralogia de Fallot
TG A Transposicion de las grandes arterias
LI Terapia postquirurgica
TSV D . Tracto de salida del ventriculo derecho
VS Vena cava superior
VDD Ventriculo derecho
VL Ventriculo izquierdo
VM Ventilaciéon mecanica




ANALISIS DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS PORTADORES DE DOBLE SALIDA DE VENTRICULO DERECHO QUE FUERON
INTERVENIDOS QUIRURGICAMENTE EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE ENERO DE 2009 A
DICIEMBRE DE 2015

1. TITULO
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DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE ENERO DE 2009 A
DICIEMBRE DE 2015




ANALISIS DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS PORTADORES DE DOBLE SALIDA DE VENTRICULO DERECHO QUE FUERON
INTERVENIDOS QUIRURGICAMENTE EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE ENERO DE 2009 A
DICIEMBRE DE 2015

2. MARCO TEORICO

La doble salida de ventriculo derecho (DSVD) agrupa a un conjunto heterogéneo de cardiopatias
congénitas que tienen en comun el tipo de conexién ventriculoarterial, en el que ambas arterias 0 mas
del 50% de las areas valvulares de las grandes arterias nacen del ventriculo derecho
independientemente de su relacion espacial. Las diferentes formas de doble salida ventriculo derecho
existen con todos los tipos de situs atrial con variaciones alrededor del area de conexion
ventriculoarterial. Asi la arteria pulmonar podra estar conectada completamente al ventriculo derecho y
la aorta en méas de 50% con la misma cédmara; otras veces la aorta estara conectada en su totalidad al
ventriculo derecho, mientras que el orificio pulmonar se conecta a esta cavidad en mas del 50%; una
tercera posibilidad seria aquella en la que mas del 50% de los orificios sigmoideos se conectan al
ventriculo derecho.

Es un defecto raro que afecta del 1 al 1,5% de los pacientes con enfermedad cardiaca congénita. Se

estima que su frecuencia va de 1/10.000 a 1/15.000 nacidos vivos.®

2.1 HISTORIA

Mientras que la DSVD fue descrita patoldégicamente ya en 1703, no fue hasta hace poco tiempo que se
diferencié de la transposicion de las grandes arterias (TGA). La TGA histéricamente ha sido definida
como la condicién en la que se encuentra discordancia ventriculoarterial (es decir, la arteria pulmonar
surge del ventriculo morfolégicamente izquierdo, y la aorta del ventriculo morfol6gicamente derecho).
Obviamente, en la DSVD esto sélo es cierto en parte porque la relacién de la arteria pulmonar con el
ventriculo derecho es concordante. En consonancia con esta linea de razonamiento, la DSVD se llamé
inicialmente transposicién parcial por Vierordt en 1898, un término que fue acordado por Maude Abbott
en 1915. Los otros dos tipos de TGA, de acuerdo con Abbott, eran la completa y la transposicién
corregida.

En 1949, Taussig y Bing describieron un corazén con "transposicién completa de la aorta y levo
posicion de la arteria pulmonar." A pesar de que este no era el primer informe de la doble salida
ventricular derecha, era notable por su claridad de la descripcién patolégica y porque era el primer caso
de una malformacién en la que no sélo ambas grandes arterias surgian del ventriculo derecho, sino
gue ademas la comunicacion interventricular (CIV) se relacionaba con la arteria pulmonar y no con la

aorta, como habia sido el caso en todos los informes anteriores.
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El término de doble salida de ventriculo derecho fue utilizado por primera vez por Witham en 1957.
McGoon publicé la primera descripcion de una reparacion quirargica de doble salida ventricular

derecha en 1961. Neufeld et al publicaron dos articulos, también en 1961, en los que se discutieron 11

casos con origen de ambos grandes vasos del VD en un intento de correlacionar los hallazgos
anatomicos con los datos clinicos y hemodinamicos. Estos autores dividen los casos en aquellos con y
sin estenosis pulmonar (EP) y se afiadié un tercer grupo para aquellos con "otras malformaciones
intracardiacas". Encontraron que los casos sin EP significativa las caracteristicas clinicas eran similares
a los de una gran CIV con hipertensién pulmonar, mientras que los pacientes con EP se parecian a los
qgue tenian Tetralogia de Fallot. Su tercer grupo contenia un solo caso de doble salida ventricular

derecha con EP y canal auriculoventricular comun.

En 1972, Lev hizo hincapié en la posicion de la CIV en relacion con los dos troncos arteriales, ya sea
subaortica, subpulmonar, doblemente relacionada o no relacionada como determinantes
hemodinamicos y de importancia pre-quirargica en la DSVD. Propuso ampliar la definicion de DSVD vy
no excluir necesariamente los casos con continuidad fibrosa mitro-adrtica o mitro-pulmonar, y tomar en
cuenta que dos cuspides y parte de una tercera parte de las dos valvulas semilunares se originan a
partir del VD. Lev sostuvo que la aceptacion de esta continuidad desde la tetralogia de Fallot (TF) a la
variedad comin de DSVD con comunicacion interventricular subadrtica, la malformacion de Taussig-
Bing, y la D-TGA era consistente con principios embrioldgicos y anatémicos y conducia a una mejor
comprensién de las caracteristicas clinicas y el enfoque quirdrgico requerido asociado a cada punto en

el espectro.

En 1982, después de un estudio de 101 casos de autopsia de doble salida ventricular derecha, Van
Praagh y asociados publicaron un examen exhaustivo del tema con la presentacion de los hallazgos

anatémicos de cada caso individual. 2

2.2 EMBRIOLOGIA®

La DSVD se origina por dos mecanismos embrionarios: el primero se basa en la persistencia de la
continuidad que existe entre el esbozo del ventriculo derecho (bulbus cordis) y el segmento infundibulo-
troncal que origina las vias de salida y las grandes arterias; el segundo es la detorsién progresiva del
tabique troncoconal, que determina las variantes anatdmicas de este grupo heterogéneo de
cardiopatias congénitas.

En etapas tempranas del desarrollo del corazén, el esbozo del ventriculo derecho (bulbus cordis) se

contintia con el cono o infundibulo primitivo que da origen a las vias de salida, y éste a su vez, con el

-8-



ANALISIS DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS PORTADORES DE DOBLE SALIDA DE VENTRI'CULO’DERECHO QUE FUERON
INTERVENIDOS QUIRURGICAMENTE EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE ENERO DE 2009 A
DICIEMBRE DE 2015
tronco que da origen a la aorta ascendente y al tronco de la arteria pulmonar (horizontes de Streeter XI,
Xll, X'y XIV), esto constituye la premisa fundamental que explica el origen dela doble salida del
ventriculo derecho. Normalmente, los canales adrtico y pulmonar se separan por el desarrollo de un
tabique troncoconal helicoidal con un giro de 180, lo que determina la relacion entrecruzada de las
grandes arterias que se observa en el corazén normal (horizontes de Streeter XIV, XV, XVI, XVIl y
XVIII). Durante la separacion de los canales aértico y pulmonar por el tabique troncoconal, éstos nacen
del ventriculo derecho. El tronco cono experimenta un desplazamiento de derecha a izquierda, proceso
gue acerca a la via de salida subadrtica hacia la cavidad del ventriculo izquierdo (VI) hasta que la aorta
establece su conexion completa con dicho ventriculo; en este momento se oblitera la comunicacion
interventricular (horizonte XIX de Streeter). La explicacion patogenética generalmente aceptada es la
falta de desplazamiento troncoconal de derecha a izquierda, lo que determina que la salida adrtica no
se conecte con el ventriculo izquierdo y permanezca dentro del ventriculo derecho junto con la salida
subpulmonar. No se conocen las causas de fondo de la detencion del deslizamiento troncoconal de

derecha hacia la izquierda.

=
us]
o
Q
m
ml

Figura 1. Esquemas que muestran diferentes grados de torsion del tabique troncoconal en la DSVD:
A) 135- (complejo de Eisenmenger); B) 135- (tetralogia de Fallot); C) 90° (complejo de Taussig-Bing); D) 0- (aorta
anterior derecha); E) —45- (aorta anterior); F) —90- (aorta anterior izquierda). Ao: aorta; AP: arteria pulmonar.

(Extraido de la referencia 3)

2.3 ANATOMIA

La descripcién anatémica de la doble salida del ventriculo derecho requiere de dos consideraciones
basicas:!?

— La localizacion de la CIV, la cual se convierte en la Unica via de egreso posible desde el ventriculo
izquierdo.

— La relacién de los grandes vasos.
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2.3.1 RELACION DE LA COMUNICACION INTERVENTRICULAR

La relacion de las grandes arterias predice la localizacion de la comunicacién interventricular en

relacion con el septo del tracto de salida. El tamafio de la comunicacion interventricular varia con la

morfologia del pliegue infundibulo ventricular y el grado de extensién del septo del tracto de salida. En

este sentido, de acuerdo con este parametro se pueden distinguir progresivamente los siguientes tipos

de DSVD: con CIV subadrtica, con CIV doblemente relacionada, con CIV subpulmonar (Taussig-Bing) y

con CIV no relacionada. Cualquiera de estas formas de DSVD puede o no ser obstructiva, dependiendo

de la presencia o ausencia de una estenosis al tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD), sea esta

a nivel infundibular, valvular y/o supravalvular pulmonar:

2311

2.3.1.2

Comunicacion interventricular subaodrtica: es la mas comdn de los casos de DSVD
presentandose en el 70% de los mismos. Este defecto aparece con vasos normorrelacionados.
El infundibulo ventricular esté interpuesto entre la comunicacion interventricular y la valvula.
Cuando la CIV es subadrtica y no hay obstruccion subpulmonar, el septo infundibular se
encuentra conectado a la rama anterior de la trabécula septomarginalis, pero sin producir
obstruccion al tracto de salida pulmonar. La véalvula aértica se encuentra a la derecha de la
pulmonar. Dos mecanismos pueden producir estenosis subadrtica en estos casos; el mas
frecuente es un pliegue ventriculo-infundibular grande.

Raramente una membrana subaértica puede ser la causa de la obstruccion. Entre otros
problemas asociados se pueden contar la coartacion de aorta y las anomalias de la véalvula
mitral. Se comporta como una CIV grande, corresponde a una CIV grande no restrictiva, sin
obstruccion del tracto de salida subpulmonar.

Comunicacién interventricular subpulmonar: Este tipo es menos comun y se presenta un
poco por encima del 20% de todos los casos. Este defecto se relaciona con la presencia del
anillo adrtico anterior y a la derecha de la pulmonar, el defecto puede ser perimembranoso o
muscular y es por extensién superior o inferior del infundibulo ventricular. Las lesiones
obstructivas del lado izquierdo ocurren con mayor frecuencia en asociacién con este tipo de
doble salida del ventriculo derecho. El septo infundibular se conecta con la rama posterior de la
trabécula septomarginalis y aunque la estenosis pulmonar es rara, la estenosis subadrtica es
relativamente frecuente. Se puede asociar a coartacién adrtica o hipoplasia del arco aértico. La
valvula aértica se encuentra a la derecha de la pulmonar en relacion lado a lado (como en el
caso original de Taussig-Bing, o con la aorta anterior a la pulmonar).

El comportamiento fisiopatoldgico del paciente con este tipo de DSVD es similar a una
transposicion clésica de las grandes arterias, y puede, entonces, resultar dificil la diferenciacion
clinica, pues la sangre oxigenada proveniente del ventriculo izquierdo es, preferencialmente,
dirigida a la arteria pulmonar a través de la CIV, entrando de nuevo a la circulacién pulmonar y

el flujo de sangre desaturada va de nuevo a la circulacién sistémica. Con La disminucion de la

-10-
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resistencia vascular pulmonar, el flujo pulmonar se incrementa de manera importante,
causando signos tempranos de congestion pulmonar. Si no existe una mezcla intracardiaca
adecuada como una comunicacion interauricular, el paciente puede presentar cianosis
importante y, por otro lado, cuando la mezcla es significativa, los hallazgos son mas de falla
cardiaca congestiva. Asociado a esta anomalia puede existir obstruccion subadrtica, la cual se
puede asociar con anormalidades en el desarrollo de la valvula adrtica y del arco aértico y, en
estos casos, pueden presentar colapso vascular cuando el conducto arterioso se cierra parcial
0 completamente.

Comunicacién interventricular doblemente relacionada: Es menos frecuente en el 5% de
los casos. La hipoplasia del septo infundibular resulta en grados variables de “override”
(sobreposicion) de la comunicacién interventricular por ambas arterias. El defecto septal es
simultaneamente subadrtico y subpulmonar.

Comunicacién interventricular no relacionada: Puede ser trabecular o membranosa del
tracto de entrada y esta lejana de ambas grandes arterias. En la doble salida del ventriculo
derecho los defectos septales atrioventriculares (tipo canal) son los mas frecuentes.

Hay casos de cierre espontaneo de comunicacion interventricular en doble salida del ventriculo
derecho; estos se asocian con hipoplasia del aparato de la valvula mitral y del ventriculo
izquierdo. También hay casos de cierre de comunicacion interventricular con anatomia
ventricular izquierda previamente normal, en los cuales la supervivencia ha sido reportada por
cortocircuito atrial de izquierda a derecha.

A {.r"“.-\ B Pl'-? C i, D |7
| j"‘u_,. b {,'\““ i"‘:—'."
el "ol ol >
( J \ \l ] ( 't ; \ . b
rf‘—.. . ,";‘ I-If it \ f‘.:; ',Thl s ] ','-.‘_ W :".'ﬂ? / {',_‘
Ill" ‘] I’;II 'I'_I“-I \ ‘ | % 'r; L', : ‘ ‘? Jl

 f i
] L ‘ Lg? f:ﬁj ‘ f{?

Figura 2. Formas no obstructivas de DSVD de acuerdo al grado de rotacion del tronco-cono y su relacion con la

CIV: (A) con CIV subadrtica, (B) con CIV subpulmonar, (C) con CIV doblemente relacionada y (D) con CIV no
relacionada.
(Extraido de la referencia 1)

-11-
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RELACION DE LAS GRANDES ARTERIAS'?

Tres relaciones bésicas de las grandes arterias son reconocidas: la mas comun es una relativa posicion

normal,

en la cual el anillo aértico es posterior y a la derecha del anillo pulmonar. En la segunda

relacion, la aorta esta directamente a la derecha del tronco de la pulmonar y en paralelo, lo que se

conoce como vasos lado a lado. Y, en la tercera relacion, la aorta es anterior al tronco de la pulmonar y

puede estar a la derecha o a laizquierda de la misma.

2321

2.3.2.2

Vasos normorrelacionados (aorta posterior y a la derecha de la arteria pulmonar): En
este tipo pueden existir grados variables de dextrorotacion similares a los encontrados en la
tetralogia de Fallot, y se diferencia en el grado de cabalgamiento de la valvula aértica sobre el
ventriculo derecho.

Siempre una relacion normal de los grandes vasos define a la comunicacion interventricular
como subadrtica. La proximidad de la valvula adrtica a la comunicacién interventricular esta
determinada por los pliegues del infundibulo ventricular. El septo infundibular desviado hacia el
area subpulmonar o pulmonar define la presencia o ausencia de estenosis pulmonar en cada
uno de estos casos. Esto, a su vez, determina la magnitud del flujo pulmonar y, por ende, la
presentacion clinica que, como veremos mas adelante, se comporta fisiol6gicamente como
tetralogia de Fallot.

En este grupo también se describen anomalias asociadas como comunicacién interventricular
restrictiva, estenosis mitral y estenosis subadrtica. Los diagnésticos de tetralogia de Fallot y
doble salida del ventriculo derecho pueden causar confusion. Sin embargo, Edwards aclara que
la doble salida del ventriculo derecho es una anomalia de las conexiones ventriculo arteriales y
la tetralogia de Fallot una anomalia del septo infundibular, sin ser mutuamente excluyentes.
Vasos lado a lado (aorta paralelay ala derecha de la arteria pulmonar): Este tipo de doble
salida del ventriculo derecho es menos comun y se presenta en un poco mas del 20% de todos
los casos. En la publicacion original de Taussig-Bing se describié un infundibulo bilateral,
grandes vasos relacionados lado a lado con la aorta a la derecha paralela a la arteria
pulmonar, y cabalgamiento de la pulmonar sobre el septo interventricular.

La relacién de la comunicacién interventricular es en posicion izquierda al tronco pulmonar y
dentro de los limites de la trabécula septomarginalis. Este nombre se ha generalizado a todas
las anomalias con doble salida del ventriculo derecho y comunicacion interventricular
subpulmonar. Dentro de las anomalias asociadas en este grupo estan: la estenosis pulmonar
(muy rara), la estenosis subadrtica (relativamente frecuente) y, ademds, pueden estar

asociadas la coartacién de aorta, o hipoplasia del arco adrtico.

-12 -



ANALISIS DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS PORTADORES DE DOBLE SALIDA DE VENTRICULO DERECHO QUE FUERON

INTERVENIDOS QUIRURGICAMENTE EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE ENERO DE 2009 A

DICIEMBRE DE 2015

2.3.2.3 Aorta anterior (bien sea a la derecha o a la izquierda): Con la dextrorrotacion de la aorta, la

comunicacion interventricular se relaciona con el tronco de la pulmonar que es posterior. Este

defecto ahora es subcristal y no supracristal como en la malformacion de Taussig-Bing.

La doble salida del ventriculo derecho con D-transposicién de grandes arterias puede ser
usada para describir la anatomia y fisiologia de esta lesion.

Un tipo menos frecuente de conexion de doble salida del ventriculo derecho es el que tiene un
origen anterior e izquierdo en la aorta con curso paralelo de los grandes vasos. La posicion
aortica es similar a la encontrada en la transposicion corregida, aunque esta relacion entre los
grandes vasos es mas frecuentemente asociada con comunicacion interventricular subadrtica.
La posicion variable de la aorta en este escenario puede ocasionar alteracion significativa de la
morfologia del defecto septal ventricular. El septo infundibular se inserta posterior al borde
superior de la trabécula septomarginalis. De tal manera que el defecto septal ventricular es
similar al que se observa en la posicién subpulmonar cuando la aorta es derecha.

Cuando el defecto es doblemente relacionado y la aorta es anterior e izquierda, ambos grandes
vasos se pueden sobreponer (override) al defecto septal ventricular. Brandt ha denominado
esto “doble salida de ambos ventriculos”, extendiéndolo al concepto de doble salida del

ventriculo derecho e izquierdo.

2.4 CLINICA*

La clinica es variable dado los espectros de presentacion fisiolégica. Estos estan determinados por la

relacién de la comunicacion interventricular con la aorta y la presencia de estenosis pulmonar o no;

ademas de las asociaciones con lesiones obstructivas del lado izquierdo. La presentacién y el

diagndstico de la doble salida ventricular derecha usualmente se establecen los primeros meses de

vida. Tres grupos clinicos pueden ser descritos:

24.1

Grupo similar a la tetralogia de Fallot: se presenta con cianosis severa del recién nacido y
oligohemia. La cianosis esta relacionada con el grado de estenosis pulmonar, infundibular y/o
estenosis subpulmonar y la presencia de lesiones del lado izquierdo. Ademas de la cianosis se
observan crisis de hipoxia, alteracién en el crecimiento y policitemia. Al examen fisico se
documenta cianosis central que refleja el grado de obstruccién subpulmonar.

La auscultacion revela un soplo eyectivo de intensidad II-1V/VI en la base con irradiacion a las
axilas y a la espalda. El componente pulmonar del segundo ruido est4 disminuido o ausente
generando un segundo ruido Unico. La perfusion periférica es normal. En casos crénicos la
hipoxia sostenida causa hipocratismo con deformidad de la base de la ufia y, finalmente, dedos

en palillo de tambor.
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Grupo similar a la CIV: son pacientes con saturaciones normales y con falla cardiaca. En este
grupo la remision a cardiologia ocurre bastante tarde por su comportamiento fisiopatolégico
similar a una comunicacion interventricular mediana a grande. El flujo pulmonar va aumentando
gradualmente con la disminucion normal y progresiva de las resistencias pulmonares
observada en las primeras semanas de vida. También se observa un incremento en el retorno
venoso pulmonar que eleva la presion de llenado del ventriculo izquierdo. Este, a su vez, se
transmite a las venas pulmonares y al lecho capilar pulmonar generando congestién y edema
pulmonar intersticial y, posteriormente, edema alveolar. Si el defecto no se corrige
tempranamente se puede desarrollar una enfermedad pulmonar vascular obstructiva que,
debido a su naturaleza progresiva, inicialmente se limitard a un cortocircuito de izquierda a
derecha y, posteriormente, con las resistencias vasculares pulmonares elevadas y fijas,
causara cortocircuito de derecha a izquierda (sindrome de Eisenmenger).

Inicialmente, el paciente puede ser asintomatico, pero en la medida en que el flujo pulmonar
aumenta se presentan los signos y sintomas de congestion pulmonar. Los padres indican que
sus hijos presentan dificultad para alimentarse, taquipnea, tiraje intercostal, sudoracion
excesiva, frialdad de las extremidades y, ocasionalmente, pobre ganancia de peso. En la
medida en que la resistencia vascular pulmonar aumenta, los signos y sintomas pueden
disminuir temporalmente, pero cuando estas resistencias se vuelven fijas se produce cianosis,
originalmente asociada a actividad fisica y, con posterioridad, durante el reposo.

El recién nacido puede tener un examen fisico normal. Con el incremento de flujo hacia la
arteria pulmonar se hace evidente el aumento en la actividad precordial y el desplazamiento del
apex. La auscultacién revelara un soplo holosistélico de intensidad 1-3/6 en el area inferior
paraesternal izquierda. El segundo ruido tiene desdoblamiento fisiol6gico y el componente
pulmonar (S2) est4 acentuado. Con el desarrollo de enfermedad vascular pulmonar desaparece
el retumbo diastélico seguido por atenuacion del soplo sistélico. Se apreciard aumento del
impulso paraesternal del ventriculo derecho y un segundo ruido acentuado y Unico.

Grupo similar a la transposicién de grandes arterias: estos pacientes presentan cianosis
que varia con oximetrias desde 40 a 80%. La asociacion con coartacion de aorta y con
interrupcion de aorta resulta en falla cardiaca congestiva temprana en la primera semana de
vida. Al examen fisico se encuentra cianosis y falla cardiaca congestiva acompafiada por
cardiomegalia y disminucion o ausencia de pulsos femorales. En ausencia de estenosis
pulmonar aparece taquipnea; en la auscultacion también se puede encontrar un segundo ruido
Unico o puede no escucharse soplo. EI componente pulmonar puede estar reforzado con un

soplo sistélico grado IlI/V1'y retumbo diastdlico apical.
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Cuando esta presente un conducto no restrictivo puede enmascarar signos de obstruccion al
flujo sistémico, pero una vez se cierra se puede volver a auscultar un soplo eyectivo de

estenosis adrtica o coartacion de aorta.

2.5 TRATAMIENTO QUIRURGICO®®

El tratamiento de la DSVD es quirdrgico. Los objetivos que persigue la cirugia son los de restablecer el
flujo sanguineo laminar del VI hacia la aorta y el del VD a la arteria pulmonar, liberando eventualmente
las obstrucciones que este Ultimo pueda presentar en el tracto de salida. Esto permitira preservar la
funcién miocardica de bomba y mejorar la clase funcional clinica del paciente. Siempre que sea
posible, se debe tender a la correccion biventricular, dejando la alternativa univentricular como la Ultima
opcién para los pocos casos de hipoplasia concornitante de uno de los ventriculos.

Los casos de DSVD deben ser operados en forma electiva a la edad de 6 meses, siempre que la
cardiopatia sea bien tolerada. En presencia de insuficiencia cardiaca refractaria, la indicacion es
precisa a cualquier edad, pudiendo ser susceptible de paliacion temporal en tanto se cumplen las
condiciones para poder lograr una correccion definitiva. Esta misma conducta debe ser aplicada a las
formas de DSVD con comunicacion interventricular subpulmonar tipo Taussig-Bing. En este subgrupo,
el deterioro hemodinamico que habitualmente se observa en los recién nacidos puede mejorar con la
atrioseptostomia, tal como ocurre en la transposicion clasica de las grandes arterias. Los
procedimientos paliativos segun el caso corresponden a fistula sistémico-pulmonar, cerclaje de arteria
pulmonar y/o atrioseptostomia y la cirugia univentricular a la derivacion cavopulmonar bidireccional
parcial tipo Glenn, derivacién cavopulmonar total tipo Fontan, o procedimiento de Damus-Kaye-Stansel.
Como existe una heterogeneidad tanto de la DSVD como de las anomalias asociadas, las alternativas
quirargicas de correccién de la DSVD dependeran basicamente del tipo de CIV y de la presencia o0 no
de obstruccion al TSVD. Dependiendo de cuales sean las anomalias asociadas, se podra llevar a cabo
su tratamiento quirdrgico antes de tratar la DSVD propiamente dicha, ya sea durante la misma cirugia o
si la complejidad lo amerita- mediante una cirugia previa a la correccién de la DSVD.

La clasificacion clinico-terapéutica es de gran utilidad para este propdsito. De esta forma, las DSVD
tipo Fallot siguen los mismos lineamientos técnicos en su correccién quirdrgica. La DSVD tipo TGA
también se trata mediante el procedimiento de Jatene (en ausencia de obstruccion al TSVD) o
mediante la combinacién de este con restitucion de la continuidad del ventriculo derecho a la arteria
pulmonar a través del procedimiento de Rastelli (en presencia de obstruccién al TSVD).

Otras altenativas técnicas al procedimiento de Rastelli en los casos de DSVD tipo TGA con obstruccion
al TSVD son el procedimiento de Lecompte y el de Nikaidoh.

La DSVD tipo CIV subadrtica o doblemente relacionada sin obstruccion al TSVD se corrige mediante el
cierre de la CIV con un parche protésico (sintético o de pericardio autélogo o bovino) en la forma

tradicional. Sin embargo, se debe tomar en cuenta que, en el caso de la DSVD, el parche debe ser lo
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suficientemente complaciente como para redirigir el flujo del ventriculo izquierdo a la aorta, pero sin
que sea necesariamente redundante como para obstruir el flujo del TSVD. El acceso mas
frecuentemente empleado para este procedimiento es la atriotomia derecha con abordaje
transtricuspideo de la CIV, eventualmente combinado con un abordaje transarterial pulmonar en el

caso de que la CIV infundibular sea muy alta.

En la DSVD con CIV subadrtica o doblemente relacionada con obstruccién al TSVD, también se
emplea el cierre de CIV con parche para redirigir el flujo del ventriculo izquierdo a la aorta, pero la
restitucion de la continuidad entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar se consigue mediante la
interposicion de una prétesis tubular sintética (habitualmente de woven Dacron) provista o no de un
mecanismo valvulado, o a través del uso de un homoinjerto o un xenoinjerto.

En la DSVD con CIV remota no relacionada sin obstruccion al TSVD, la correccién consiste en
confeccionar un tanel intraventricular no obstructivo entre la CIV y la aorta con parche sintético o de
pericardio (autégo o bovino), procedimiento descrito por Kawashima. Si la CIV es restrictiva, con el
proposito de no producir obstruccion del tanel, se la puede ampliar habitualmente a expensas de su
segmento anterior y superior para no lesionar el sistema de conduccion que transcurre por la porcion
posteroinferior de la CIV.

En la DSVD con CIV remota no relacionada con obstruccién del TSVD, se emplea el procedimiento de
Kawashima (con ampliacion de la CIV si el caso lo requiere) asociado al procedimiento de Rastelli para

la restitucién de la continuidad entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar.

2.6 POSTOPERATORIO Y COMPLICACICONES POSTQUIRURGICAS?®

El manejo postoperatorio dependera de la ubicacion de la ClIV, la presencia de lesiones asociadas, la
edad a la operacién, y la reconstruccién quirdrgica utilizada. Los cuidados postoperatorios en las
primeras 24 horas estd dirigido a proporcionar una reduccion de la postcarga y apoyo inotrépico
adecuado durante la recuperacion del miocardio de la CEC y la parada circulatoria y, cuando sea
necesario, sedacion para evitar el vasoespasmo pulmonar repentino en el subgrupo sin estenosis
pulmonar preoperatoria. La disfuncién del VD puede estar presente después de ventriculotomia
derechay, de ser asi, puede comprometer el gasto cardiaco transitoriamente.

En algunos pacientes los problemas hemodindmicos graves se desarrollan después de la reparacion
quirargica y generalmente se dividen en las siguientes categorias: falla ventricular izquierda, falla
ventricular derecha, arritmias, y cortocircuitos residuales. EI monitoreo cuidadoso de la presiéon de la
auricula izquierda, la derecha y la presion de la AP puede ayudar a identificar el patron de insuficiencia
circulatoria y el efecto de la terapia.
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Falla ventricular derecha

La ventriculotomia derecha combinada con los efectos de la CEC puede conducir a la
insuficiencia del VD después de la separacion de las circulaciones pulmonar y sistémica. La
insuficiencia del VD aparece con signos de congestion venosa sistémica, lo mas prominente
hepatomegalia en el lactante y presion de la AD elevada. La insuficiencia del VD grave se
caracteriza por el empeoramiento de la congestion venosa sistémica, de tal manera que el

edema periférico puede llegar a ser evidente en los parpados, genitales y extremidades.

La hipertension pulmonar es una causa importante de insuficiencia del VD en pacientes con
hiperflujo pulmonar preoperatorio; esto puede ocurrir en cualquier forma de doble salida
ventricular derecha sin EP. Los pacientes con CIV subpulmonar y obstruccién de la aorta estan
en mayor riesgo. Un aumento repentino de la presion PA puede ser resultado de una variedad
de estimulos, tales como la hipoxia, la hipercapnia y la agitacién de la aspiracion traqueal.
Durante las primeras 24 horas del periodo, la sedacion, la relajacion, la hiperventilacion, y el
oxido nitrico postoperatorio se utilizan de manera profilactica en algunos nifios con hipertension
pulmonar preoperatoria. Antes de llegar a la conclusion de que la hipertension pulmonar se
debe al aumento de la resistencia pulmonar, deben excluirse problemas anatémicos incluyendo

cortocircuito residual y la obstruccion del flujo.

Falla ventricular izquierda

La insuficiencia circulatoria sistémica después de la reparacion normalmente se presenta con
extremidades frias, oliguria, acidosis y puede avanzar a la hipotensioén sistémica. Si el volumen
intravascular se expande en presencia de insuficiencia VI, aumenta la presion del Al se
desarrolla congestién pulmonar.

Una variedad de problemas anatémicos después de la reparacién intracardiaca con CIV
subadrtica o doblemente relacionada puede ocurrir con signos de insuficiencia circulatoria
sistémica. Puede ocurrir obstruccién debido a insuficiente ampliacion de tamafio VSD o mala
configuracion del parche. Por Ultimo, la insuficiencia adrtica puede desarrollarse si la valvula
aortica se lesiona durante la reseccién del septo infundibular para aliviar la estenosis
infundibular subpulmonar durante la reparacion de doble salida ventricular derecha. Aunque los
farmacos inotropicos y ventilacion mecanica pueden proporcionar soporte temporal, el alivio
definitivo de insuficiencia circulatoria de estos problemas anatémicos requerira reintervencion.
Después de la reparacion de la doble salida ventricular derecha con CIV subpulmonar, es mas
probable la falla de VI en relacién a la isquemia miocérdica o problemas en las valvulas
aorticas. El ECG postoperatoria debe ser comparado con el trazado preoperatoria y analizado
para detectar anormalidades de la onda ST-T y alteraciones de la motilidad regionales

identificadas en la ecocardiografia. Si no hay problemas anatomicos presentes, la atencién de
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apoyo incluye la limitacion de la demanda miocardica de O2. El soporte inotropico con
milrinona también reduce la poscarga. La tasa de mortalidad es alta si se produce una

distorsion significativa de las arterias coronarias, incluso con medidas de soporte éptimo.

2.7 OTROS PROBLEMAS POSTOPERATORIOS. ®

Los defectos ventriculares residuales pueden estar presentes en el postoperatorio. La causa de
cortocircuito puede ser de dehiscencia parche VSD u otros VSD no identificados previamente que
pueden llevar a hiperflujo pulmonar y falla cardiaca. La reoperacion probablemente se requiera en
pacientes con relaciones de flujo-pulmonar: sistémico de 2:1 y especialmente en aquellos que no

pueden desconectarse de la ventilacién mecanica.

Las arritmias postoperatorias se han relacionado con muerte subita postoperatoria. Dada la proximidad
del tejido de conduccién hasta el borde de la CIV, no es sorprendente que el bloqueo cardiaco de
tercer grado se produce de vez en cuando. Todos los pacientes deben tener cables auricular y
ventricular temporales en el periodo postoperatorio temprano. El bloqueo cardiaco postoperatorio
transitorio es un predictor independiente de muerte subita, por lo que los marcapasos permanentes
debe ser colocados en aquellos pacientes con bloqueo cardiaco completo o con bloqueo de segundo
grado alto 7 a 10 dias después de la operacién. Del mismo modo, las taquiarritmias ventriculares (con
exclusion de extrasistoles ventriculares aislados) pueden justificar una mayor evaluacién y tratamiento.
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3. JUSTIFICACION

La doble salida de ventriculo derecho habitualmente se describe como una cardiopatia congénita
compleja con cortocircuito mixto, con cianosis y cardiomegalia e hiperflujo pulmonar como su
manera de presentacion mas frecuente. Cuando hay obstruccién a la via de salida del ventriculo
derecho se presenta con hipoflujo pulmonar y grados variables de cardiomegalia. En algunas
formas menos frecuentes se acompafia de congestion venosa pulmonar por obstruccion a la via de

salida del ventriculo izquierdo (en caso de CIV restrictiva).

Debido a la heterogeneidad de esta cardiopatia en cuanto a las lesiones anatomopatoldgicas y el
perfil hemodindmico resultante consideramos importante analizar la experiencia en el manejo
quirdrgico, correctivo o paliativo y la evolucion postquirdrgica los pacientes tratados en nuestro

instituto.
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4. OBJETIVOS

4.1 OBJETIVO GENERAL
Analizar las caracteristicas de los pacientes pediatricos portadores de DSVD que fueron
intervenidos quirirgicamente entre enero de 2009 y diciembre de 2015 en el Instituto Nacional
de Cardiologia Ignacio Chavez.

4.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

Determinar la frecuencia de presentacion de cada tipo de DSVD vy las caracteristicas
generales de los pacientes estudiados.

- Determinar la frecuencia y el tipo de cirugia, correctiva o paliativa en cada variedad de
DSVD.

- Evaluar el manejo y las complicaciones durante el periodo transquirargico.
- Determinar la evolucién y las complicaciones durante el periodo postoperatorio.

- Evaluar las caracteristicas (clase funcional) en el seguimiento ambulatorio posterior a la
cirugia.
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5. METODOLOGIA

5.1 DISENO DE ESTUDIO

Se realizé un estudio retrospectivo, descriptivo y observacional. Se realizo la revision y recoleccion de
datos de los expedientes clinicos de los pacientes incluidos en el estudio.

5.2 POBLACION DE ESTUDIO

Se analizaron los casos de pacientes con diagnéstico de doble salida de ventriculo derecho quienes
fueron llevados a procedimiento quirdrgico, correctivo o paliativo, en el instituto Nacional de Cardiologia
en el periodo comprendido entre enero de 2009 y diciembre de 2015.

5.3 CRITERIOS DE INCLUSION
- Todos los pacientes con diagnéstico de doble salida de ventriculo derecho que fueron llevados

a procedimiento quirdrgico en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en el periodo
de enero de 2009 a diciembre de 2015.

5.4 CRITERIOS DE EXCLUSION

- Todos los pacientes con doble salida de ventriculos cuales se identificé isomerismo atrial.

- Todos los pacientes con diagnostico de doble salida de ventriculo derecho con atresia
pulmonar, debido a que el comportamiento fisiopatol4gico es diferente.

5.5 UNIDAD DE OBSERVACION

- Lugar: Servicio de Cardiologia Pediatrica y Unidad de Terapia intensiva Post Quirtrgica
Cardiovascular Pediétrica del INCICH.

- Duracion: periodo comprendido entre enero de 2009 y 2014.
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5.6 DEFINICION OPERATIVA DE LAS VARIABLES

VARIABLE DEFINICION OPERATIVA TIPO DE UNIDADES DE MEDICION
VARIABLE
SEXO Sexo fenotipico al Cualitativa 1. Femenino
examen fisico. Nominal 2. Masculino
dicétomica
EDAD Meses cumplidos al Cuantitativa Meses
momento de la cirugia continua
PESO Peso en kg a la admision  Cualitativa Kg
al INC continua
TALLA Talla en kg alaadmisiéon  Cualitativa cm
al INC continua
SINDROMES Sindromes genéticos o Cualitativa 1. 13
ASOCIADOS cromosémicos presentes nominal 2. 18
en el paciente 3. 22
cardiopata 4. Otro
RELACION DE LOS Relacidn espacial de Cualitativa 1. Normal
GRANDES VASOS aorta y pulmonar nominal 2. Ladoalado
3. Aorta anterior ala derechaoala
izquierda
LOCALIZACION DE LA Ubicacion de la CIV Cualitativa 1. Subadrtica
Clv respecto a los grandes nominal 2. Subpulmonar
Vasos 3. Doblemente relacionada
4. No relacionada
LESIONES ASOCIADAS Otras malformaciones Cualitativa 1. CA
cardiacas asociadas nominal 2. CIV restrictiva
3. Estenosis mitral
4. Estenosis adrtica
5. Otras anomalias mitrales
6. Estenosis adrtica
7. Estenosis subadrtica
8. Coartacién de aorta
9. Hipoplasia del arco aértico
10. Membrana subadrtica
11. Estenosis pulmonar
12. Estenosis subpulmonar
infundibular
13. Anomalias del retorno venoso
sistémico
14. Anomalias de las coronarias
15. Anomalias de la tricuspide
16. VI pequeiio
17. VI hipoplasico
18. Anomalias del retorno venoso
pulmonar
19. Conducto arterioso permeable
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CIRUGIA PALIATIVA Procedimiento Cualitativa 1. Fistula sistémico pulmonar
quirdrgico orientado a nominal 2. Cerclaje AP/coartectomia
mejorar 3. DCPB
transitoriamente los 4. Otro
sintomas del paciente.

CIRUGIA CORRECTIVA Procedimiento Cualitativa 1. Cierrede CIV
quirdrgico definitivo nominal 2. Cierre de CIV - ampliacion del

TSVD
3. Jatene
4. Rastelli
5. Rastelli— Doble switch
6. Fontan
7. Kawashima
8. Otro

PROCEDIMIENTOS Procedimientos Cualitativa 1. Reparacion de vélvula AV

CONCOMITANTES complementarios nominal 2. Coartectomia
durante el mismo acto 3. Reseccidn de estenosis
quirurgico destinados a supravalvular adrtica
resolver las anomalias 4. Cambio de valvula A-V
asociadas. 5. Plastia de ramas pulmonares

6. Ampliacion de CIV restrictiva
7. Correccién de drenaje venoso

pulmonar
8. Reseccion de membrana
supravalvular mitral

TIEMPO DE Duracién del paciente en  Cuantitativa  Minutos
CIRCULACION circulacion continua
EXTRACORPOREA extracorporea durante la
cirugia
TIEMPO DE Duracion del Cuantitativa Minutos
PINZAMIENTO AORTICO  pinzamiento afiortico continua
durante la cirugia
TIEMPO DE VM Duracion total de la Cuantitativa Horas
ventilacién mecanica continua
desde la cirugia
TIEMPO DE ESTANCIA Duracion del Dias

EN TERAPIA INTENSIVA

internamiento en terapia

Cuantitativa

intensiva desde la cirugia continua

hasta el egreso a otro

servicio o defuncidn.
COMPLICACIONES Complicaciones en Cualitativa Cardiovasculares
POSTQUIRURGICAS postoperatorio a corto nominal Respiratorias

plazo

1

2

3. Arritmias

4. Falla biventricular

5. Falladerecha

6. Fallaizquierda

7. Infeccion

8. Paro cardiorespiratorio
9. Reintubacion

10. Reoperacion
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11. Defuncién

SEGUIMIENTO Control ambulatorio Cualitativa 1. Clase funcional |
POSTQUIRURGICO posquirurgico nominal 2. Clase funcional Il
3. Clase funcional Il
4. Clase funcional IV

5.8 ANALISIS ESTADISTICO

Se emplearon frecuencias simples, porcentajes, medias, medianas, tendencia central y de dispersion.
Para el céalculo de riesgo relativo se emple6 la prueba de Chi2 con IC de 95% con el programa
estadistico SPSS.

5.9 ETICA

Para la realizacion de este trabajo no se solicité consentimiento informado debido a que se trata de un
estudio retrospectivo sin intervencion.
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6. RESULTADOS

De los 134 pacientes estudiados 59,7% correspondian al sexo masculino. La edad promedio fue de 39
meses, con un rango de 6 dias a 216 meses.

Se encontrd sindromes asociados en 11.2% de los pacientes, siendo mas frecuente la delecién del
cromosoma 22q11. Se identifico un caso de trisomia 13, uno de trisomia 18, dos casos de sindrome de
Down y un caso de sindrome de Goldenhar.

Del total de los pacientes, 13,3% tuvieron antecedente de cirugia previa siendo la mas frecuente la
fistula sistémico pulmonar en todos los tipos de DSVD.

En la Tabla 1 se presentan las caracteristicas generales de la poblacion estudiada.

Tabla 1. Caracteristicas generales de los pacientes.

CIv CIv doblg::en - CIV no
Variable Total (n=134) | subadrtica | subpulmonar . relacionada
(52) (57) relac(lg)nada (18)
Edad (meses) 20 24 (1-204) 28 (1-216) 24 (1-96) 36 (1-180)
Sexo
Masculino 80 (59,7%)
Femenino 54 (40,3%)
Peso (Kg) 11,9(2,5-50) | 13,6(3,2-47) | 9,9(2,5-41,5) | 12,5(3-25,8) | 13,7 (3-50)
Talla (cm) 85,5 (50-158) | 90 (50-168) 78 (50-154) 85 (50-122) | 93 (50-150)
Sindromes asociados 15 (11,2%)
Delecion 22g11 10 (8,2%) 3 (20%) 5(33,3%) 0 2 (13%)
Sindrome de Down 2 (1,5%) 2 (13%) 0 0 0
Trisomia 13 1 (0,7%) 0 1(6,6%) 0 0
Trisomia 18 1 (0,7%) 1 (6,6%) 0 0 0
Otro 1 (0,7%) 1(6,6%) 0 0 0
Cirugia paliativa previa 36 (26,8%)
FSP 18 (13,3%) 6 (11,5%) 3 (5,3%) 0 - 2 (11,1%)
Cerclaje 11 (8,2%
AP/Coartectomia 3 ((2,2%)) 2 (38%) 1 (18%) 0 ) 0 -
DCPB 2 (1,5%) 0 - 1 (1,8%) 1 (14,3%) 0 -
Otro 2 (1,5%) 1 (1,9%) 0o - 0 - 1 (5,6%)

Abreviaturas: Kg: kilogramo; cm: centimetro; FSP: Fistula sistémico pulmonar; DCPB: Derivacion
cavopulmonar bilateral
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El tipo anatdmico mas frecuente en la poblacion estudiada fue la DSVD con CIV subpulmonar seguida
de la CIV subadrtica. Se estableci6 el diagnéstico de hipertension pulmonar en 38% de los pacientes.

Las anomalias anatémicas asociadas mas frecuentes fueron: estenosis pulmonar valvular e
infundibular, comunicacién interauricular, malformaciones del arco aortico y anomalias del retorno
venoso sistémico y anatomia coronaria. Se encontré tres casos de discordancia atrioventricular y dos
asociados a canal atrioventricular.

En la Tabla 2 resumen las anomalias asociadas en el grupo de estudio segun el tipo de DSVD.

Tabla 2. Anomalias anatémicas asociadas

Clv Clv
, . Frecuencia C|,V . av doblemente no
Anomalias asociadas subaédrtica |subpulmonar . .

(n=134) (52) (57) relac(l;a)nada relaz:llzr)lada
Estenosis pulmonar valvular | 52 38,8% |23 24,9% | 21 228% | 2 28,6% 6 33,3%
Estenosis infundibular 39 29,1% |22 239% | 10 118% | 2 28,6% 5 27,8%
PCA 39 29,1%| 8 9,9% 10 118% | 1 14,3% 6 33,3%
CIA 22 164%| 6  7,9% 11 128% | 2  28,6% 3 16,7%
Coartacidn adrtica 21 15,7% | 2 3,9% 14 158% | 2  28,6% 3 16,7%
Hipoplasia de arco adrtico 18 134%| 3 4,9% 11 128% | 1 143% | 3 16,7%
Anomalias RVS 18 13,4%| 7 8,9% 6 78% | 0 - 5 27,8%
Anomalias coronarias 15 11,2%| 2 3,9% 10 11,8% | 0O - 3  16,7%
Otras anomalias mitrales 9 6,7% | 2 3,9% 5 6,8% 1 14,3% 1 5,6%
Anomalias RVP 9 6,7% | 4 5,9% 9 10,8% | O - 2 11,1%
VI pequeio 8 6% 3 4,9% 3 4,8% | 0 - 2 11,1%
Dextrocardia 6 45% | 3 4,9% 1 2,8% | 0 - 2 11,1%
CIV restrictiva 6 45% | 1 2,9% 3 48% | 0 - 2 11,1%
Situs inversus 5 37% |2 3% 1 28% | 0 - 2 11,1%
VI hipoplasico 5 37% |1 2,9% 2 38% | 1 14,3% 1 56%
Estenosis mitral 4 3% 2 3,9% 2 38% | 0 - 0 -
Discordancia A-V 3 2,2% | 2 3,9% 1 28% | 0 - 0 -
Atresia mitral 3 22% | O - 1 2,8% 1 14,3% 1 5,6%
Estenosis subadrtica 3 2,2% | 1 2,9% 2 38% | 3 42,9% 0 -
Canal A-V 2 15% |1 29% 1 28% | 0 - 0 -
Estenosis adrtica 2 1,5% | O - 2 38% | 0 - 0 -
Membrana subvalvular Ao 2 15% |1 29% 0 - 0 - 1 56%
Anomalias tricuspideas 2 15% | 1 2,9% 1 28% | 0 - 0 -
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Se realiz6 cirugia de urgencia a 28 pacientes (20,9%). En 40 (21,5%) de los casos se realizd un
procedimiento paliativo inicial, de los cuales 25 (18,7%) correspondié a fistula sistémico pulmonar y
6,7% a cerclaje pulmonar més coartectomia.

Fueron llevados a cirugia correctiva 94 pacientes (70,1%), siendo los procedimientos mas frecuentes la
cirugia de Jatene y el cierre de CIV con ampliacion del tracto de salida del VD. En 20,9% de los casos
fue necesario realizar algun procedimiento concomitante. Los resultados se muestran en la Tabla 3.

Se asigno un riesgo quirdrgico de 3 0 mayor a 89% de los pacientes. 17 pacientes fueron intubados y
recibieron aminas vasoactivas antes de la cirugia. El tiempo de bomba promedio para todos los casos
fue de 104 minutos, el tiempo promedio de pinzamiento aodrtico fue de 64,9 minutos. Se registré paro
cardiorespiratorio transquirdrgico en 4 pacientes (Tabla 4).

Se requirio reoperacién en 30 pacientes, de los cuales 5 correspondieron a fistula sistémico pulmonar y
3 a cirugia de Jatene. Del total de los casos 26 se manejaron con protocolo de esternén abierto. (Tabla
4)

Las complicaciones postoperatorias mas frecuentes fueron las cardiovasculares (69%), seguidas de las
respiratorias (35%) y las arritmias (24%). El tiempo promedio de ventilacion mecéanica fue de 86,8
horas. El tiempo promedio de estancia en la terapia postquirrgica cardiovascular fue de 5,8 dias
(Tabla 5).

Tabla 3. Manejo quirdrgico

. v v av ClVno
. Frecuencia . .. doblemente | relacionada
Variable subadrtica | subpulmonar .
(n=134) (52) (57) relacionada (7)
(7)

Cirugia de urgencia 28 20,9%
Cirugia paliativa 40 21,5%
- Fistula sistémico pulmonar 25 18,7% |12 23,1%| 9 15,8% | 1 14,3% 3 16,7%
- Cerclaje Pulm / Coartectomia 9 6,7% 2 3,8% 5 8,8% 1 14,3% 1 5,6%
- Cerclaje 3 2,2% 1 1,9% 1 1,8% 0 - 1 5,6%
- DCPB 3 2,2% 1 1,9% 1 1,8% 0 - 1 5,6%
Cirugia correctiva 94 70,1%
- Cierre de CIV 13 97% |12 23,1%| O 0 1 14,3% 0 -
'Tg\'/eD"e de CIV = Ampliacion 16 11,9% |12 231%| 3 53% | O - 1 56%
- Jatene - cierre de CIV 34 254% | 3 58% | 27 474% | 1 14,3% 3 16,7%
- Rastelli 4 3% 2 3,8% 2 3,5% 0 - 0 -
- Rastelli - Doble Switch 3 2,2% 0 0,0% 3 5,3% 0 - 0 -
- Fontan 8 6% 1 1,9% 4 7,0% 1 14,3% 2 11,1%
- Kawashima 13 9,7% 4 7,7% 1 1,8% 2  28,6% 6 33,3%
- Otro 3 2,2% 2 3,8% 0 - 0 - 1 5,6%
Procedimientos concomitantes | 28 20,9
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- Reparacién Valvula A-V 7 5,2% 3 58% 2 3,5% 0 2 11,1%
- Coartectomia 6 4,5% 1 1,9% 5 8,8% 0 0 -
- Reseccion estenosis 4 3% |1 19%| 1  18% |0 2 11,1%
supravalvular adrtica
- Cambio valvular A-V 3 2,2% 2 3,8% 0 - 0 1 5,6
- Plastia ramas pulmonares 3 2,2% 2 3,8% 1 1,8% 0 0 -
- Ampliacién de CIV restrictiva 2 1,5% 0 1 1,8% 0 1 5,6%
- Correccidén drenaje venoso 5 1,5% 1 1,9% 0 i 0 1 5.6%
pulmonar
- Reseccion membrana 1 07% 1 19% 0 i 0 0 i
supravalvular mitral
Tabla 4. Datos quirdrgicos y postquirdrgicos.
. Frecuencia
Variable (n=134)

Tiempo de bomba (min) 104 (0 - 329)

Pinzamiento Adrtico (min) 64,9 (0-197)

Uso de aminas prequirurgico 17 12,7%

Intubacién prequirdrgica 17 12,7%

Protocolo de esterndn abierto 26 19,4%

Paro cardiorespiratorio transquirargico 4 3%

RACHS-1

Riesgo 2 6 11,1%

Riesgo 3 30 55,6%

Riesgo 4 17 31,5%

Riesgo 6 1 1,9%

Reoperacion 30

Cierre esternal 13 9,7%

Exploracion por sangrado 6 4,5%

Fistula sistémico pulmonar 5 3,7%

Jatene 3 2,2%

Ampliacion TSVD y TSVI 1 0,7%

Cambio valvular 1 0,7%

Rastelli 1 0,7%

-28 -




ANALISIS DE LOS PACIENTES PEDIATRICOS PORTADORES DE DOBLE SALIDA DE VENTRICULO DERECHO QUE FUERON
INTERVENIDOS QUIRURGICAMENTE EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE ENERO DE 2009 A
DICIEMBRE DE 2015

Se registro un total de 31 defunciones, de las cuales 48,4% correspondieron a casos de DSVD con CIV
subpulmonar y 35,5% a CIV subadrtica (Tabla 6).

Tabla 5. Complicaciones y evolucién postquirdrgica

Variable N %
Complicaciones postoperatorias
Cardiovasculares 69 51,5
Respiratorias 35 26,1
Arritmias postoperatorias 24 17,9
Falla biventricular 17 12,7
Falla derecha 15 11,2
Falla izquierda 8 6
Hipertension pulmonar
Infeccién 22 16,4
Paro cardiorespiratorio postquigurgico 5 3,7
Reintubacién 11 8,2
Aminas postquirurgicas 124 92,5
Cateterismo post qururgico 8 6
Horas VM 86,8 (0-600)
Dias estancia TPQ 58 (1-27)

Tabla 6. Mortalidad segun el tipo de DSVD

Variable Frecuencia %
Mortalidad 31 23,1
CIV subadrtica 11 35,5
CIV subpulmonar 15 48,4
CIV doblemente relacionada 3 9,7
CIV no relacionada 2 6,5
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Gréfico 1. Curva de Kaplan-Meier para supervivencia por grupo de DSVD
segun la localizacién de la CIV.

Porcentaje de complicaciones postoperatorias por grupo

(DSVD)
50
40
30
20
: N
0 [
CIV subaortica CIV subpulmonar CIV doblemente  CIV no relacionada
relacionada

Grafico 2. Porcentaje de complicaciones postoperatorias por grupo de DSVD
segun la localizacién de la CIV.
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Tabla 7.

Analisis univariado de los factores de riesgo para mortalidad

Variable HR IC Valor p
Sexo masculino 1.88 0.79-4.51 0.14
CIV Subadrtica 0.83 0.36-1.91 0.66
CIV Subpulmonar 1.27 0.65-3.31 0.34
CIV doblemente relacionada 2.6 0.5-125 0.2
CIV no relacionada 0.32 0.07-1.48 0.13
Anomalias genéticas 1.24 0.36-4.21 0.73
Estenosis infundibular 0.65 0,25-1.65 0.36
Ventriculo izquierdo pequeio 0.27 0.03-2.25 0.2
Malformaciones de la valvula mitral 2.00 0.61-6.51 0.24
Anomalias coronarias 0,81 0.21-3.08 0.76
Hipertensién pulmonar 1.04 0.43-2.53 0,92
Intubacién prequirtrgica 6.53 2.22-19.13 0.0002
Infeccién prequirirgica 8 1.8-34.22 0.0013
Tiempo de circulacién extracorpdrea 2.3 0.99-5.39 0.048
Tiempo de pinzamiento aédrtico 0.99 0.44-2.21 0.98
Procedimientos concomitantes 1.21 0.43-3.40 0,71
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7. DISCUSION

Nuestro estudio muestra algunas diferencias respecto a lo encontrado en trabajos similares. Se
identificé el sexo maculino como factor de riesgo independiente para mortalidad. El tipo de DSVD mas
frecuenten en la muestra estudiada corresponde a aquella con CIV subpulmonar, siendo la mas
frecuente en la literatura la asociada a CIV subadrtica.

En general, los resultados para los pacientes con doble salida ventricular derecha es excelente. En
nuestro estudio se encontr6 una mortalidad de 23% teniendo en cuenta todos los tipos de DSVD. La
mortalidad mas alta se encontré en la DSVD con CIV subpulmonar, resultado que difiere de otros
estudios que en general reportan mala evolucion en pacientes con CIV no relacionada.® como factor de
riesgo para mortalidad. El andlisis univariado mostr6 un HR mayor para mortalidad asociada a CIV

subpulmonar y doblemente relacionada.

Las causas de mortalidad hospitalaria varian de acuerdo con la experiencia de los distintos centros. La
edad no es motivo de incremento de muerte hospitalaria en la década actual. Al contrario, la operacion
en enfermos mayores eleva el riesgo quirdrgico inmediato. Nuestro estudio no encontré diferencias

significativas para mortalidad respecto a la edad.

Se consideran como causas de incremento del riesgo operatorio inmediato otras lesiones asociadas
gue, en orden de menor a mayor importancia, son la estenosis pulmonar infundibular, los defectos
septales atrioventriculares, las valvulas atrioventriculares a caballo sobre el septum interventricular y la
hipoplasia de uno u otro ventriculo, ademas de las anomalias coronarias. Se identific6 como factor de
riesgo para mortalidad las malformaciones de la valvula mitral y la hipertension pulmonar. En el estudio
llevado a cabo por Shoujun Li y cols se identifico la hipertension pulmonar como factor de riesgo para

mortalidad temprana.’

Al igual que en la mayoria de las publicaciones relacionadas se determin6 que el tiempo de circulacion
rextracorpérea y de pinzamiento aértico son factores de riesgo independiente para muerte.
El porcentaje de reoperacion encontrado fue mayor al reportado en otros estudios, 12,5% frente al 6%

reportado por Villemain y cols®.
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8. CONCLUSIONES

- La DSVD es una cardiopatia ante la cual nos encontramos con cierta frecuencia en los centros de
referencia nacional como el Instituto nacional de Cardiologia. EI comportamiento fisiopatolégico es
distinto segun las caracteristicas anatomicas. Pese a que la DSVD con CIV subadrtica es la méas
frecuente en la literatura, se encontré en nuestro estudio como la mas frecuente aquella con CIV
subpulmonar,

- La evaluacion adecuada de las caracteristicas anatémicas de la DSVD y las malformaciones
asociadas permite el diagnéstico correcto y oportuno, segun el cual serd posible determinar el tipo de
cirugia, correctiva o paliativa que llevaran al éxito del procedimiento y a la mayor supervivencia.

- Es importante tener en cuenta los factores de riesgo dependientes de la misma anatomia del paciente
a la hora de realizar el plan quirGrgico y durante el postoperatorio inmediato, ya que esta demostrado
por este y otros estudios que la mortalidad se relaciona a factores como hipertension pulmonar y
anomalias de las estructuras cardiacas izquierdas.

- Los factores directamente asociados a mortalidad como el tiempo de circulacion extracoreporea y
tiempo de pinzamiento adrtico deben tomarse en cuenta para el prondstico y el manejo de
complicaciones tempranas.

El presente trabajo tiene las limitaciones relacionadas a los estudios retrospectivos, sin embargo es de
utilidad debido a que aporta datos relevantes de nuestra poblacion pediatrica, de su forma de
presentacion y factores de riesgo que son importantes al momento del manejo.
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