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ANTECEDENTES 

 

Definición 

 

Es una cardiopatía congénita cianógena de hipoflujo pulmonar. Como su nombre 

lo indica, se define como atresia pulmonar con septum interventricular íntegro 

(APSI) a la falta de perforación de la válvula pulmonar sin defectos en el septum 

interventricular. De esta forma, no existe comunicación, al menos funcional, entre 

el ventrículo derecho (VD) y la válvula pulmonar. Esta anomalía se acompaña de 

un conjunto de malformaciones que pueden afectar, entre otras cosas, a la válvula 

tricúspide,  la circulación coronaria  y el VD1-3.  

 

Incidencia 

 

La APSI representa  el 1% de todas las cardiopatías congénitas, 

aproximadamente 4 a 5 casos por cada 100,000 recién nacidos vivos. Y 

representa el 2.5% de las cardiopatías complejas. Existe un ligero predominio en 

el sexo masculino4-5.  

 

Historia 

 

El primer reporte de la entidad lo realizó Hunter en 1784, al describir un corazón 

con atresia pulmonar y VD sumamente hipertrófico e hipoplásico. Posteriormente, 

en 1866, Peacock señaló la presencia de hipoplasia tricúspidea como factor 

morfológico concomitante en gran número de casos. En el siglo pasado, Peck y 

Wilson (1949) estudiaron la naturaleza y peculiaridades del tractus de salida del 

VD atrésico, Williams (1951) documentó la existencia de sinusoides en algunos 

pacientes con la enfermedad y Greenwold (1956) clasificó la morfología ventricular 

derecha presente en esta cardiopatía6-8.  
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Morfología 

 

La forma usual de APSI esta presente en situs solitus, levocardia y conexiones 

atrioventriculares y ventriculoarteriales concordantes. Se caracteriza por una 

válvula pulmonar imperforada, la cual puede ser membranosa o por una porción 

mas larga de atresia muscular. El septum interventricular es funcionalmente 

intacto. La circulación pulmonar normalmente es suministrada por la presencia de 

un conducto arterioso. Raramente existen colaterales aortopulmonares directas, 

originadas de la aorta descendente. También se han descrito ramas pulmonares 

no confluentes, cada una irrigada por un conducto arterioso. La mayoría de los 

casos tienen la cavidad ventricular de tamaño normal o con cierto grado de 

hipoplasia, pero con hipertrofia muscular7. 

 

Al considerar las características de la hipertrofia muscular, podemos dividir la 

atresia pulmonar con septum integro en tres tipos8-10: 

• Tripartita: Existe porción de entrada, trabeculada y de salida. 

• Bipartita: Ausencia de porción trabeculada 

• Monopartita: Solo porción de entrada.  

 

Las formas menos graves son las que tienen las tres porciones del VD. Cualquiera 

que sea el tamaño del VD, es habitual que la válvula tricúspide sea anormal y que 

muestre algún grado de displasia, acortamiento y engrosamiento de las cuerdas 

tendinosas, así como alteraciones similares a las de la anomalía de Ebstein. 

Existe un estrecha relación entre el diámetro del anillo tricúspideo y la cavidad 

ventricular derecha. Por lo anterior las alteraciones la válvula tricúspide son el 

defecto mayormente asociado en la APSI11. 

 

Alteraciones coronarias. 

En la mayoría de los pacientes con APSI las arterias coronarias tienen un origen, 

recorrido epicárdico y características histológicas normales. No obstante, en otro 

grupo de pacientes se ha descrito una gran variabilidad de alteraciones coronarias 
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cuya relevancia radica en las complicaciones que añaden al tratamiento: 

 

• Sinusoides intramiocárdicos: son pequeñas lagunas que comunican la cámara 

ventricular con el miocardio sin llegar a contactar con las coronarias. Involucionan 

al descomprimir el ventrículo, es decir, cuando se perfora la válvula pulmonar y/o 

se amplía el tracto de salida del VD11. 

 

• Estenosis, interrupciones y oclusiones en alguna zona de su recorrido debido a la 

hiperplasia de la intima de las células musculares, el engrosamiento de la capa 

media que en ocasiones se sustituye por tejido fibrocelular, el cual contiene 

bandas desorganizadas de elastina que ocasionan estenosis severas u oclusión 

total de la luz del vaso. Estas alteraciones han sido observadas únicamente en 

pacientes con conexiones ventrículo-coronarias en el contexto de ventrículos muy 

pequeños (sin componente apical ni infundibular) y con altas presiones 

intraventriculares. 

 

• Conexiones ventrículo-coronarias a través de las cuales y de manera retrógrada 

se perfunde el ventrículo derecho. De ahí que en estos casos la descompresión 

del ventrículo pueda ocasionar una isquemia miocárdica severa. En los casos en 

los que existen conexiones ventrículo-coronarias, puede observarse fibroelastosis 

endocárdica, que suele ser leve. 

 

Algunos autores han establecido los siguientes criterios para definir la circulación 

coronaria dependiente del VD12-14: 

 

1. Presencia de fístula ventrículo-coronaria con obstrucción angiográfica severa de 

al menos dos arterias coronarias principales (arteria coronaria derecha, arteria 

coronaria izquierda, descendente anterior, circunfleja y descendente posterior). 

2. Atresia aorto-coronaria completa, o 

3. Circulación del VI dependiente del VD con riesgo de isquemia (arteria coronaria 

única, deterioro clínico con alteración del ECG). El miocardio también puede 
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presentar cambios incluyendo una alteración de la compactación o de la 

disposición de sus fibras musculares y/o una fibroelastosis endocárdica. 

 

Fisiopatología. 

 

Durante la sístole ventricular, al no existir comunicación entre el VD y la arteria 

pulmonar, la sangre regresa a la aurícula derecha o bien escapa a través de los 

sinusoides intramiocardicos. El aumento de presión intraauricular derecha 

condiciona cortocircuito a nivel interatrial de derecha a izquierda a través de un 

foramen oval permeable o una comunicación interauricuar, anomalías que son 

indispensables para la sobrevida de estos pacientes.  La gravedad de la patología 

depende primeramente del tamaño del conducto arterioso y luego del defecto del 

tabique interauricular. Existe mezcla de sangre a nivel auricular, lo cual condiciona 

desaturación a nivel periférico, ya que este es el único paso de la sangre hacia la 

circulación sistémica. La desaturación será de mayor o menor grado según el flujo 

pulmonar a través del conducto arterioso14,15.  

Cuando la válvula tricúspide es competente, la sangre queda atrapada dentro de 

la cavidad ventricular derecha y durante la sístole ventricular levanta presiones 

sistólicas superiores a la sistémica. Esta circunstancia fisiopatológica favorece la 

presencia de trombosis intracavitaria. Cuando mas importante sea la insuficiencia 

tricúspidea, menor será la presión sistólica del VD. La hipertensión ventricular 

derecha guarda relación directa con el numero de sinusoides intramiocárdicos.  

El conducto arterioso tiene un comportamiento muy característico: se cierra en 

forma progresiva en el periodo neonatal y es una de las causas fundamentales de 

la mala tolerancia a la cardiopatía16.  

 

Manifestaciones clínicas 

 

Las manifestaciones clínicas vienen marcadas fundamentalmente por el grado de 

hipoflujo pulmonar. El recién nacido con diagnostico de APSI presentará diferentes 

grados de cianosis e hipoxemia en función de las características del defecto y del 
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conducto arterioso. Los pacientes con CIA restrictiva pueden tener compromiso 

del gasto cardíaco dependiente del cortocircuito obligado de derecha-izquierda, el 

flujo pulmonar y la contractilidad miocárdica12. 

En los primeros días de vida el niño aparentemente es normal, y a medida que se 

cierra el conducto se agrava la cianosis, la cual está presente desde el nacimiento; 

además se produce hipoxia y se instala rápidamente la acidosis metabólica.  

Las manifestaciones clínicas pivote en esta cardiopatía son cianosis, hipoxia 

progresiva e insuficiencia cardíaca. En las primeras semanas de vida, el cierre del 

conducto arterioso es intermitente, circunstancia que cambia la severidad del 

cuadro clínico. La insuficiencia cardíaca es más frecuente y grave en aquellos 

casos con insuficiencia tricuspídea12.  

 

Los ruidos cardíacos son normales, existe taquicardia y se escucha un soplo 

holosistólico en la parte baja del precordio , en línea paraesternal izquierda, 

producido por la insuficiencia tricuspídea. También se presenta un soplo continuo 

infraclavicular izquierdo correspondiente al conducto arterioso. 

 

En la radiografía de tórax se puede encontrar una silueta cardíaca de tamaño 

normal o bien, cardiomegalia en los casos de insuficiencia tricuspídea y la 

consecuente dilatación de la aurícula derecha.  Es común encontrar hipoflujo 

pulmonar, con el botón pulmonar excavado.  

En el electrocardiograma la mayoría de los casos presentan ritmo sinusal con PR 

normal. El eje de QRS está entre +30 y +90. Crecimiento auricular derecha, en los 

casos con insuficiencia tricuspídea grave. Ante la presencia de hipoplasia del VD, 

existe predominio de fuerzas izquierdas  sobre las derechas, con patrón rS en V1 

y R o Rs en V6 y dilatación de la AD y, en ocasiones, alteraciones del ST (más 

frecuentemente, isquemia subendocárdica) en casos de sinusoides 

intramiocárdicos. 

 

El ecocardiograma transtorácico confirma con relativa facilidad la sospecha 

diagnóstica de atresia pulmonar con septum integro, sus objetivos son: 
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1. Evaluar el flujo de la arteria pulmonar. 

2. Evaluar el tamaño del conducto arterioso y su cortocircuito. 

3. Detectar la presencia de conexiones ventrículo-coronarias. 

4. Evaluar el tamaño del VD y estudiar su morfología. 

5. Evaluar el tamaño de las válvulas mitral y tricúspide así como las regiones 

subarteriales. 

6. Evaluar las aurículas y la presencia de foramen oval o CIA y el cortocircuito de 

derecha a izquierda12. 

 

Las medidas que pueden predecir la evolución de la enfermedad  incluyen Z score 

del anillo tricuspídeo, la relación de la longitud del VI/VD, la relación VT/VM, el 

tiempo de entrada de flujo a través de la tricúspide y la presencia de sinusoides 

del VD. 

 

Cateterismo cardiaco 

El cateterismo cardiaco debe ser considerado en aquellos casos en los que la 

ecocardiografía no define claramente las características de la lesión. Con el 

estudio hemodinámico se busca específicamente definir algunos puntos de 

importancia para el diagnóstico y el tratamiento quirúrgico, en particular la 

evaluación de las arterias coronarias17. 

 

Ante un recién nacido con diagnostico de APSI se debe llevar a cabo:  

a) Ventriculografía derecha que permitirá valorar la morfología del VD, la IT y 

descartar la presencia de conexiones ventrículo-coronarias. 

b) Aortografía, con el fin de estudiar el origen de ambas coronarias y descartar 

interrupciones/ estenosis y el conducto arterioso. 

c) Arteriografía pulmonar18. 
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Historia Natural 

 

El 50% de los enfermos dejados a su historia natural mueren en el primer mes de 

vida; 80% antes de los 6 meses, un pequeño numero vive mas allá del año, y en 

casos aislados han sobrevivido hasta la edad adulta19,20.  

 

Tratamiento 

 

Tratamiento médico: 

Se debe iniciar infusión de prostaglandinas tan pronto sea posible, una vez 

confirmado o sospechado el diagnóstico, con la finalidad de mantener el conducto 

arterioso permeable. La infusión debe ser mantenida durante el cateterismo 

cardíaco y cirugía. La dosis inicial es de 0.05 a 0.1 mcg/kg por minuto y graduar 

según el efecto deseado. En los recién nacidos prematuros es probable que se 

requiera varios días de la infusión de prostaglandinas hasta el momento de la 

cirugía21.  

 

En casos específicos es necesaria realizar atrioseptostomía con balón durante el 

procedimiento de cateterismo, aunque se recomienda solo en los casos en los que 

no se considera posible una reparación biventricular. 

La valvuloplastía pulmonar con balón o con radiofrecuencia es una alternativa 

terapéutica para establecer la continuidad entre el VD y la arteria pulmonar. 

En fecha reciente se ha recurrido a la colocación de un stent con el propósito de 

mantener abierto el conducto arterioso, como parte de un tratamiento hibrido. El 

procedimiento tiene la ventaja de evitar un procedimiento quirúrgico, la fistula 

sistémico pulmonar. 

 

Tratamiento quirúrgico 

El tamaño del VD (o el de la válvula tricúspide) y la presencia o ausencia de 

sinusoides intramiocárdicos o anomalías coronarias, norman la conducta 

quirúrgica a seguir. Las opciones quirúrgicas son las siguientes22-24.  
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• Reparación biventricular, opción quirúrgica deseada, posible solo cuando el 

VD es de buen tamaño con un adecuado tracto de salida. 

• Reparación uno y medio ventricular con un VD de tamaño limítrofe para una 

reparación biventricular pero no tan pequeño como para pensar en cirugía 

de Fontan. 

• Reparación univentricular cuando existe circulación coronaria dependiente 

o cuando existe un ventrículo monopartita.24 

• Trasplante cardiaco. 

 

 

Pronostico 

 

La supervivencia global a 5 años de los pacientes con diagnóstico de APSI se 

sitúa en torno al 60-80%. Según el tipo de reparación realizada, la supervivencia 

del grupo de pacientes a los que ha realizado una reparación univentricular por 

presentar VD hipoplásicos con circulación coronaria dependiente del VD fue del 

80% a los 3 años. No obstante, en aquellos que presentaban atresia aorto-

coronaria, la mortalidad fue significativamente mayor25-26. 

En general, se consideran criterios de mayor mortalidad un anillo tricuspídeo 

pequeño (z-score < -3), la presencia de circulación coronaria dependiente del VD, 

bajo peso al nacer, el tipo de intervención quirúrgica inicial y la dilatación del VD. 

 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA 

 

La atresia pulmonar con septum interventricular integro es una cardiopatía 

congénita cianógena, en la cual no existe comunicación  entre el ventrículo 

derecho y el tronco de la arteria pulmonar, la circulación pulmonar esta 

determinada por la presencia de un conducto arterioso permeable o por 

colaterales aortopulmonares. Existe una amplia variedad de presentación según el 

grado de hipoplasia del ventrículo derecho, desde unipartita hasta tripartita, con 
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base a lo cual se determina el tipo de reparación quirúrgica, pudiendo ser de tipo 

univentricular o biventricular. 

Por lo anterior es importante para nosotros, contar con un estudio en donde se 

describan las características clínicas y anatómicas de los pacientes con atresia 

pulmonar con septum interventricular integro y el tipo de reparación seleccionada 

en este grupo de pacientes.  

 

 

 

PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

 

¿Cuáles son las características anatómicas y el tipo de reparación quirúrgica de 

los pacientes con diagnostico de atresia pulmonar con septum interventricular 

integro en el Instituto Nacional de Pediatría? 

 

 

 

JUSTIFICACIÓN 

 

En el presente estudio se pretende describir las características clínicas y 

anatómicas de los pacientes con atresia pulmonar con septum interventricular 

integro, en nuestros país, no existen estudios donde se describan las 

características de estos pacientes, sobre todo la edad al momento del primer 

procedimiento y la evolución que estos han tenido. 

 

Dependiendo de las  características clínicas y anatómicas se decidirá el tipo de 

paliación quirúrgica a seguir: univentricular vs biventricular, desafortunadamente, 

esta decisión puede ser fácil de tomar en los extremos de la enfermedad, sin 

embargo, podría ser difícil en aquellos pacientes que se encuentran con 

ventrículos derechos limítrofes. 
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Por tal motivo es necesario hacer un análisis retrospectivo de las características 

clínicas y anatómicas de los pacientes y del tipo de reparación que se decidió 

basándose en estos aspectos.  

 

OBJETIVO GENERAL 

 

Describir las características clínicas y anatómicas de los pacientes con diagnostico 

de atresia pulmonar con septum integro en el Instituto Nacional de Pediatría.  

 

OBJETIVOS ESPECIFICOS 

 

- Conocer la edad al momento del diagnóstico de los pacientes con diagnóstico de 

atresia pulmonar con septum interventricular integro. 

 

- Conocer la edad al momento de la reparación de la atresia pulmonar con septum 

interventricular integro. 

 

- Conocer el peso de los pacientes al momento del primer procedimiento de 

reparación de los pacientes con diagnóstico de atresia pulmonar con septum 

interventricular integro. 

 

- Describir el tipo de reparación a los que fueron sometidos los pacientes con 

diagnóstico de atresia pulmonar con septum interventricular integro. 

 

- Medir el tamaño de la válvula tricúspide de los pacientes con diagnóstico de 

atresia pulmonar con septum interventricular integro, al momento del diagnóstico. 

 

- Medir el tamaño de la  válvula mitral de los pacientes con diagnóstico de atresia 

pulmonar con septum interventricular integro, al momento del diagnóstico. 
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- Describir las características del ventrículo derecho de los pacientes con 

diagnóstico de atresia pulmonar con septum interventricular integro, al momento 

del diagnostico. 

 

- Mencionar si existe circulación coronaria ventrículo dependiente. 

 

- Mencionar si se realizó cateterismo cardíaco o terapéutico. 

 

 

 

HIPÓTESIS 

 

No aplica  

 

 

 

TIPO DE ESTUDIO 

 

-Descriptivo 

 

-Retrospectivo 

 

-Retrolectivo 

 

 

CRITERIOS DE SELECCIÓN 

 

Criterios de inclusión. Pacientes vivos con diagnóstico de atresia pulmonar con 

septum interventricular integro del instituto nacional de pediatría de enero del 2006 

a agosto 2016. 
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Criterios de exclusión.  

Pacientes con diagnóstico de atresia pulmonar con septum interventricular integro 

del instituto nacional de pediatría de los cuales no se encuentre información en el 

expediente. 

 

Pacientes con diagóstico de atresia pulmonar con septum interventricular integro 

pero que hallan sido intervenidos en otra institución. 

 

Pacientes con diagnóstico de atresia pulmonar con septum interventricular integro 

y otro diagnostico cardiovascular. 

 

 

 

UBICACIÓN DEL ESTUDIO 

 

El estudio será realizado en el Instituto Nacional de Pediatría, ubicado en la 

Ciudad de México, Distrito Federal.  

 

 

TAMAÑO DE LA MUESTRA 

Basado en la frecuencia de la atresia pulmonar con septum interventricular integro  

en la población pediátrica reportada en la literatura, la cual es de 4 a 5 en 100,000 

nacidos vivos (menor al 1%), se decidió tomar un tamaño de muestra a 

conveniencia, en el cual, se revisarán todos los expedientes clínicos de los 

pacientes entre enero 2006 a agosto 2016, con la finalidad de alcanzar una 

distribución normal de la población en estudio, debido a la baja tasa de incidencia 

de dicha patología. 
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DEFINCIÓN  OPERACIONAL DE VARIABLES 

 

 

VARIABLE DEFINICIÓN CATEGORÍA ESCALA UNIDAD DE 

MEDIDA 

Género Se refiere a la 

división del 

género 

humano en 

dos grupos 

mujer u 

hombre. 

Cualitativa, 

Nominal 

dicotómica. 

Tomado de 

ficha de 

identificación 

del expediente 

clínico 

1) Masculino 

2) Femenino 

Edad al 

momento 

del 

diagnóstico 

Tiempo 

transcurrido a 

partir del 

nacimiento al 

momento del 

diagnóstico 

Cualitativa, 

continua 

Calculado de 

la fecha de 

nacimiento al 

momento del 

diagnóstico 

Meses 

Edad al 

momento de 

la cirugía 

Tiempo 

transcurrido a 

partir del 

nacimiento al 

momento de 

la cirugía 

Cualitativa, 

continua 

Calculado de 

la fecha de 

nacimiento al 

momento de la 

cirugía 

Meses 

Peso al 

momento de 

la cirugía 

Volumen del 

cuerpo 

expresado en 

kilogramos al 

momento de 

la cirugía. 

Cuantitativa, 

continua 

Bascula 

modelo SECA 

700, tomado 

de la nota 

quirúrgica 

Kilogramos 

Tipo de Modificación Cualitativa Tomado de la 1) Fistula 
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Procedimien

to realizado 

anatómica por 

cateterismo o 

quirúrgica 

para favorecer 

el flujo 

pulmonar. 

nominal, 

politómica 

nota 

quirúrgica. 

sistémico 

pulmonar. 

2) Fistula 

sistémico 

pulmonar con 

ampliación 

del tracto de 

salida del 

VD. 

3) Colocación 

de Stent en 

el conducto 

arterioso. 

Índice Z de 

la válvula 

tricúspide. 

Medida 

indexada de 

la válvula atrio 

ventricular 

derecha. 

Cuantitativa, 

discreta 

Tomado del 

informe de 

ecocardiogram

a 

transtorácico. 

Índice 

Índice Z de 

la válvula 

mitral. 

Medida 

indexada de 

la válvula atrio 

ventricular 

izquierda. 

Cuantitativa, 

discreta 

Tomado del 

informe de 

ecocardiogram

a 

transtorácico. 

Índice 

Porción del 

ventrículo 

derecho 

Característica

s anatómicas 

del ventrículo 

derecho, 

según la 

presencia de 

porción de 

entrada, 

Cualitativa 

nominal, 

politómica 

Ecocardiogram

a equipo G&E 

E9 XD Clear y 

Vivid 7 y 

Philips IE33. 

1) Tripartita 

2) Bipartita 

3) Unipartita 
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trabecular y 

de salida. 

Circulación 

coronario 

dependiente

. 

Porción del 

ventrículo 

izquierdo que 

depende de la 

circulación por 

parte de 

fistulas 

coronarias. 

Cualitativa 

nominal, 

dicotómica 

Tomado de la 

nota de 

cateterismo. 

1) Si 

2) No 

Tipo 

reparación 

quirúrgica. 

Característica 

de la 

reparación 

quirúrgica 

según el 

numero de 

ventrículos 

funcionantes 

Cualitativa 

nominal, 

politómica 

Tomado de la 

nota 

quirúrgica. 

1) Biventricular 

2) Univentricular 

3) Uno y medio 

ventricular 

 

 

 

DESCRIPCION DEL METODO 

1. Se revisará la base de datos del servicio de Cardiología y cirugía cardiovascular 

del Instituto Nacional de Pediatría de enero 2006 a agosto 2016 para identificar los 

pacientes que hayan sido operados durante este periodo. Se determinó que el 

estudio recabara datos desde enero del 2006 debido a que posterior a esta fecha 

el cirujano principal ha sido el mismo. 

 

2. Se recabarán del expediente datos con respecto a genero, edad al momento del 

diagnóstico, edad al momento de la cirugía, peso al momento de la cirugía, 

procedimiento inicial realizado, medidas e índice Z de las válvulas atrio 
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ventriculares (tricúspide y mitral), porción del ventrículo derecho, presencia de 

circulación coronario dependiente, tipo de reparación final y serán registrados en 

la hoja de recolección de datos. 

(Anexo 1) 

 

3. Los datos recolectados serán almacenados en una hoja de cómputo Excel. 

 

4. Finalmente se realizara el análisis estadístico utilizando el programa IBM SPSS 

Statistics 21 

 

 

ANÁLISIS ESTADÍSTICO  

Se realizará un cálculo de medidas de tendencia central para las variables 

cuantitativas como son edad, tamaño de las válvulas. Para las variables 

cualitatitvas se analizaran mediantes el cálculo de porcentajes. Se utilizara el 

programa SPSS. 

Los resultados se presentaran en graficas de barra o pastel según sea el caso. 

 

 

 

ASPECTOS ÉTICOS 

 

El presente protocolo fue diseñado apegado a los principios éticos para las 

investigaciones médicas en seres humanos establecido en las normas de la 

Declaración de Helsinki de la Asociación Médica Mundial, adoptada por la 18ª 

Asamblea Médica Mundial Helsinki, Finlandia, junio 1964 y enmendada por la 29ª 

Asamblea Médica Mundial Tokio, Japón, octubre 1975, la 35ª Asamblea Médica 

Mundial, Venecia, Italia, octubre 1983, 41ª Asamblea Médica Mundial Hong Kong, 

Septiembre 1989, 48ª Asamblea General Somerset West, Sudáfrica, octubre 1996 

y la 52ª Asamblea General Edimburgo, Escocia, octubre 2000. 

 



 20 

También durante la realización del presente protocolo se observaron de manera 

cuidadosa las directivas de las Buenas Prácticas Clínicas de la Conferencia 

Internacional de armonización y el Reglamento de la Ley General de Salud en 

Materia de Investigación para la Salud de los Estados Unidos Mexicanos, en 

ejercicio de la facultad que confiere al Ejecutivo Federal la fracción I del Artículo 89 

de la Constitución Política de los Estados Unidos Mexicanos y con fundamento en 

el Capítulo III, Artículo 34 donde se marcan las disposiciones generales de ética 

que deben cumplirse en toda investigación en seres humanos menores de edad. 

 

1. De acuerdo a la declaración de Helsinki, la investigación biomédica realizada en 

este protocolo se realizará bajo los principios aceptados universalmente y está 

basada en un conocimiento minucioso de la literatura científica. 

 

2. De acuerdo a la declaración de Helsinki, la investigación biomédica realizada en 

este protocolo se presentará a consideración, comentario y guía del comité de 

investigación.  

 

3. Tomando en consideración el beneficio esperado tanto para el individuo como 

para la sociedad, sin haber riesgos e inconvenientes para los mismos dado el 

carácter observacional y retrospectivo del estudio. 

 

4. Toda la información clínica del estudio se registrara, manejara y guardara de 

manera que permita su reporte, interpretación y verificación de manera precisa. 

 

5. La información recolectada será almacenada por un lapso no menor a 5 años. 

 

6. Se protegerá la confidencialidad de los registros que pudieran identificar a los 

sujetos, respetando las reglas de privacidad y confidencialidad 

 

7. Se pondrá a disposición del comité de ética y/o de investigación toda la 

información que le sea requerida para el seguimiento de los pacientes 
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CONFLICTO DE INTERESES 

 

Los investigadores participantes declaran no tener ningún conflicto de interés en la 

realización de este estudio. 

 

 

FINANCIAMIENTO 

 

Siendo este estudio de carácter retrospectivo no se requiere ningún financiamiento 

por parte del hospital. Los datos serán obtenidos de los registros del expediente 

clínico. Los gastos con respecto a la elaboración, interpretación y reporte del 

estudio serán cubiertos por los propios investigadores. 

 

 

 

CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES 

 

Actividad Noviembre 2016 Diciembre 2016 

Elaboración del protocolo 

y aprobación 

x  

Recolección de datos x  

Análisis de datos x  

Redacción de tesis  x 

Impresión y registro de 

tesis 

 x 

Elaboración y envió de 

informes al comité 

académico 

 x 
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RESULTADOS 

Se recabaron del registro de cirugía cardiovascular un total de 42 pacientes con 

diagnóstico de APSI en el periodo de enero del 2006 a agosto del 2016. 7 

pacientes fueron excluidos del estudio por no poder contar con acceso a su 

expediente y 5 fueron excluidos por tener un diagnóstico diferente al de atresia 

pulmonar con septum integro (estenosis pulmonar crítica). 23 fallecieron y 12 se 

encuentran vivos. De los 12 pacientes, 7 pacientes son masculinos y 5 femeninos. 

La media de edad de presentación fue de 10.5 días (1 a 26) y la moda fue de 4. La 

media de edad al momento de la cirugía fue de 47.5 días (2 a 425). La media del 

peso al momento de la cirugía fue de 3.48kg (1.86 a 7.5). 

 

Pacientes (N= 12) 

Masculino/Femenino 7/5 

Edad (meses) al momento de la cirugía 47.5 (2 a 425) 

Peso (Kg) al momento de la cirugía 3.48 (1.86 a 7.5) 

 

 

De los procedimientos realizados, a 6 pacientes se les realizó fístula de Blalock 

Taussig modificada mas ampliación del tracto de salida del ventrículo derecho, a 4 

pacientes fístula de Blalock Taussig modificada, a un paciente cirugía de Glenn y a 

un paciente colocación de stent en el conducto arterioso (ver Tabla 1) 

De las medidas ecocardiográficas el diametro promedio de la válvula tricúspide fue 

de 7.45mm (2.02) con un Z promedio de -2.85 (-0.5 a -4.4). De las medidas 

ecocardiográficas de la válvula mitral el promedio fue de 14.83mm (2.08) con un 

Z promedio de +1.71 (+0.2 a +2.67). El promedio de la relación de la válvula 

tricúspide entre la válvula mitral fue de 0.53 (0.14). 
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                         Tabla 1. Tipo de procedemiento inicial realizado. 

 

 

A los 12 pacientes se le realizó cateterismo, donde se evidenció circulación 

coronaria dependiente del ventrículo derecho en 1 paciente, en 5 pacientes se 

encontraron sinusoides y en 6 pacientes no se encontraron fistulas. (Ver tabla 2). 

El tipo de correción quirúrgica final fue en 7 pacientes univetricular, 3 uno y medio 

ventricular y 2 biventriculares (ver tabla 3).  

 

 

       Tabla 2. Tipo de circulación del ventrículo derecho 

4

6

1 1

Fistula sistémico
pulmonar

Fistula+ampliación
del TSVD

Glenn Stent ductal

TIPO DE PROCEDIMIENTO 
REALIZADO

6

5

1

Sin fistulas Sinosoides Circulación coronaria
dependiente del ventrículo

derecho

CIRCULACIÓN DEL VENTRÍCULO 
DERECHO
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Tabla 3. Tipo de correción quirúrgica final. 

 

 

DISCUSIÓN 

La atresia pulmonar es una cardiopatía congenita cianógena compleja, poco 

frecuente, que tiene una presentación heterogenea, que va desde el ventrículo 

tripartita con atresia membranosa hasta el ventrículo unipartita. También presenta 

anomalías coronarias asociadas como son sinusoides, fistulas coronarias, 

estenosis o atresia del ostium coronario. Su diagnóstico oportuno es de vital 

importancia para que con base a las características anatómicas del ventrículo 

derecho y válvula tricúspide se pueda encaminar el tipo de reparación quirúrgica. 

En la actualidad es posible realizar el diagnóstico de manera prenatal, lo que 

ayuda en la correcta planeación y toma de decisiones de manera temprana, ya 

que permite estratificar y seleccionar a los pacientes para un abordaje paliativo o 

correctivo. Se ha descrito características fetales como predictoras para una 

reparación biventricular, las cuales incluyen Z score de la válvula tricúspide > -3, 

ausencia de insuficiencia tricuspídea, ausencia de comunicaciones ventrículo-

coronarias y ausencia de estenosis subaórtica.27,28 

La presencia de circulación coronario dependiente es la alteración en la cuál no 

existe duda respecto a la necesidad de realizar una reparación univentricular, se 

7

2

3

Univentricular Biventricular Uno y medio ventricular

Corrección quirurgica final
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describe su incidencia entre un 3% y un 34%, y esta variabilidad tan amplia se 

debe a los diferentes criterios que cada institución tiene para definir el concepto de 

circulación coronario dependiente. Al realizar estudios multicentricos con criterios 

mas unificados se concluye una incidencia de 5 al 9%, lo cual concuerda con 

nuestros resultados donde este tipo de circulación se presentó en un 8%. 

Ashbourn y colaboradores reportaron que 33% de los pacientes en su estudio 

fueron llevados al camino biventricular, sin embargo ellos estiman que 

aproximadamente 50% de los pacientes con atresia pulmonar con septum intergro 

son candidatos a reparación biventricular, si se realiza la correcta preparación del 

ventrículo derecho29, lo cual de cierta forma se corrobora por la experiencia 

publicada por el grupo holandés, quienes reportan una reparación biventricular en 

el 49% de sus pacientes30. En nuestra serie solo el 16% de los pacientes se pudo 

llevar a la correción biventricular. En general se espera que con la corrección 

biventricular se tenga una mejor función cardíaca contractil que con la corrección 

univentricular,  pero sigue existiendo controversia en relación a la tolerancia al 

ejercicio a largo plazo. Romeih y colaboradores describieron que la tolerancia al 

ejercicio y la reserva cardíaca disminuye con la edad, y que estos cambios 

parecen estar relacionados con disminución con la función diastólica del VD y el 

llenado ventricular derecho, lo que sugiere que la función de un ventrículo derecho 

limítrofe empeora con el tiempo. Existe poca evidencia para determinar si la 

reparación univentricular es superior a la reparación univentricular, así como 

también, existen opiniones divididas en cuanto al crecimiento del ventrículo 

derecho posterior a la reparación quirúrgica, Schneider asoció el crecimiento de la 

válvula tricúspide con la reparación biventricular y la falta de crecimiento de la 

misma con la disfunción diastólica del VD, evidenciando la interdependencia entre 

la función y crecimiento del VD 26,29,30.  Como se mencionó al principio, el desafió 

principal es decidir que paciente es candidato a reparación biventricular, 

univentricular o uno y medio ventricular. El concepto  que si se tiene claro, es que 

esta decisión se debe tomar de manera pronta para evitar un tratamiento 

inadecuado del paciente. Varios estudios han descrito que uno de los principales 

factores determinantes para el tipo de reparación es el tamaño de la válvula 
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tricúspide, aunado a la morfología del VD. Es importante que independientemente 

del tamaño de la válvula tricúspide, se analizen sus caracteristicas, ya que puede 

presentar displasia, con valvas engrosadas o anormalidades en el aparato 

subvalvular que hacen irreparable la válvula, y dado lo complejo de colocar una 

protesis en niños pequeños, la opción mas viable es el camino univentricular con 

cierre de la válvula tricúspide, este último se comprueba con nuestra base de 

datos, ya que el tamaño de la válvula tricúspide no fue un factor aislado para 

decidir la correción univentricular de los pacientes.   

 

 

CONCLUSIONES 

La atresia pulmonar con septum integro es una cardiopatía congénita poco 

frecuente, que involucra un amplio espectro de alteraciones y cambios en el 

tamaño y morfología del ventrículo derecho y la válvula tricúspide. Decidir el 

tratamiento y el camino a seguir continua siendo motivo de discusión. Existen 

multiples factores que determinan que tipo de correción es la mas apropiada, por 

lo tanto esta decisión debe ser tomada según las características de cada paciente. 

En la actualidad se ha demostrado y se busca que mas del 50% de los pacientes 

puedan ser candidatos a una reparación biventricular. El diagnóstico temprano 

juega un papel muy importante, ya que puede ser viable la preparación del 

ventrículo derecho para una correción biventricular. 
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ANEXOS 

 
ANEXO 1- HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 

 
1. NUMERO DE EXPEDIENTE: ________ 

 
 

FICHA DE IDENTIFICACIÓN 
2. Sexo: 1) Masculino_______ 2) Femenino________ 

3. Fecha de nacimiento: ________ 
4. Vivo:  1) Si ________  2) No ________ 

 
CONDICIONES PREQUIRÚRGICAS 

5. Edad al momento del diagnóstico: ______ meses 
6. Medida de la válvula tricúspide ____ mm  8. Índice Z de la válvula tricúspide ____ 

7. Medida de la válvula mitral ____ mm  8. Índice Z de la válvula mitral ____ 
8. Tamaño y porción del ventrículo derecho:  

    1) Tripartita ______  2) Bipartita ______ 3) Unipartita 
9. Cateterismo cardíaco: 1) Si ____ 2) No____ 

10. Circulación coronario dependiente:  1) Si ____ 2) No____ 
 

 
CONDICIONES QUIRÚRGICAS 

11.- Edad al momento de la cirugía: ______ meses 
12.- Peso al momento de la cirugía: ______ kilogramos 

13. Procedimiento inicial realizado:  
   1) Fistula sistémico pulmonar ____  2) Fistula sistémico pulmonar mas ampliación del 

tracto de salida  ____    3) Stent ductal 
14. Tamaño de la fistula sistémico pulmonar (Si aplica): ____  

15.- Tipo de reparación final:  1) Biventricular ________  2) Univentricular ________ 
     3) Uno y medio ventricular. 
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