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MARCO TEORICO Y ANTECEDENTES
EPIDEMIOLOGIA

La cardiopatia congénita es la malformacion congénita mas frecuente en los recién
nacidos!. Se define como una anomalia estructural evidente del corazén o de los grandes
vasos intratoracicos con una repercusion real o potencial’>. A nivel mundial
aproximadamente la presentacion de las cardiopatias congénitas es de 2.1 hasta de 12.3
por cada 1000 recién nacidos, donde la variabilidad depende principalmente de los
métodos diagnosticos; mientras que en México es de 12 hasta 16 por cada mil recién

nacidos vivos.®>4 A nivel mundial es la segunda causa de muerte menores 4 afios de edad.®

El riesgo de muerte en recién nacidos aumenta hasta dos veces mas en los prematuros
con bajo peso al nacer y Apgar menor a 7 en el primer minuto de vida. También el
diagndstico tardio y la atencién adecuada tardia aumenta proporcionalmente la mortalidad,
por lo que a mayor retraso mayor mortalidad®. En nuestro pais la mortalidad ha ido en
aumento a partir del afio 2005 hasta en 24.8%, con aumento en el nimero de decesos de
114.8 a 146 por cada mil recién nacidos vivos, por lo tanto es un problema de salud publica

gue requiere de deteccién temprana y monitoreo epidemioldgico.’

La cardiopatia congénita critica, es aquella que requiere tratamiento quirdrgico o
intervencionismo el primer afio de vida, ocurre en aproximadamente el 25% de las personas
gue tienen cardiopatia congénita®. En los lactantes con lesiones cardiacas criticas, el riesgo
de morbilidad y mortalidad aumenta cuando hay un retraso en el diagnéstico.®1° Por lo tanto
la derivacion oportuna a un centro terciario con experiencia en el tratamiento de estos
pacientes mejora ampliamente su prondstico. Lo ideal es la deteccidn al nacimiento, previo
a su egreso minimizando asi la morbilidad y mortalidad asociadas con el diagndstico

tardio.1t 12

Los bebés con cardiopatia congénita critica pueden presentar durante la hospitalizacion del
parto, hallazgos clinicos graves y potencialmente mortales que requieren intervencion
inmediata. Sin embargo, algunos pueden parecer normales en el examen de rutina y los
signos de cardiopatia critica pueden no ser aparentes hasta después del alta®®* . El
momento de la presentacién varia con la lesién subyacente y su dependencia de un
conducto arterioso permeable. Antes del uso rutinario del examen de oximetria de pulso,

aproximadamente el 30% de los pacientes con cardiopatia critica fueron egresados al
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nacimiento sin diagnosticar. *'°> Para los bebés con cardiopatia critica que no son

diagnosticados al hacimiento, el riesgo de mortalidad es tan alto como 30%.

La atresia pulmonar con septum integro es un tipo de cardiopatia congénita cianética
critica.'® Es una rara malformacién congénita del corazén, representa aproximadamente el
3% de todas las cardiopatias congénitas. Esta presente en aproximadamente 4 a 8 por cada
100,000 recién nacidos vivos. 7 En México es la tercera forma mas comin de cardiopatia

congénita cianética. No hay diferencia en la incidencia basada en el género, pero se refiere

gue los hombres tienen mayor probabilidad de presentarla. *®

ETIOLOGIA

Factores de riesgo 19 20.21,22,23

¢ Antecedentes familiares: existe un riesgo tres veces mayor de cardiopatia congénita

cuando un pariente de primer grado tiene cardiopatia congénita.

e Sindromes genéticos y anomalias extracardiacas: De un 5 a un 8% de todos los

Recién nacidos con defectos congénitos del corazén tienen una anormalidad

cromosomica. se detectan defectos cromosémicos en el 7% los pacientes y

anomalias extracardiacas en el 22 %.

Sindrome de Down
(Trisomia 21)

40% de niflos con trisomia

Sindrome de Eduards
(trisomia 18) 85%
Presenta CC

Sindrome de Patau
(trisomia 13)
80% presenta CC

Sindrome de
Turner
Con 35% presenta
cC

comunicacion interventricular
(CIV), el defecto de
septacion auriculo-
ventricular (canal AV) y la
persistencia del conducto
arterioso (PCA)

las mas frecuentes son
la CIV, la tetralogia de
Fallot y la displasia

nodular poli valvular

, las mas frecuentes son la
CIV, la comunicacion
auriculo-ventricular (AV), la
PCA, la tetralogia de Fallot
y la displasia nodular

valvular

ClIV, la
comunicacion
interauricular (CIA),
la Coartacion
Adrtica, la
hipoplasia de
cavidades
izquierdas (HCI) y
la valvula adrtica

bicuspide

Tabla 1 Tipos de cardiopatias presentes en sindromes genéticos



e Factores maternos: diabetes mellitus, hipertension, obesidad, fenilcetonuria,
trastornos de la tiroides, trastornos del tejido conectivo sistémico y epilepsia
Ademas, fumar y / o consumir alcohol pueden estar asociados con defectos
cardiacos.

e Infeccion en el (tero: Infecciones congénitas por agentes como rubeola,
citomegalovirus, coxsackie, virus del herpes 6, parvovirus B19, herpes simple,

toxoplasmosis gondii y posiblemente VIH.

DEFINICION

Dentro de las cardiopatias congénitas criticas se encuentra la ya mencionada atresia
pulmonar con septum integro, es una conexién ausente entre el tracto de salida del
ventriculo derecho, la arteria pulmonar y un tabique ventricular intacto que no permite la
conexion entre los ventriculos derecho e izquierdo, generando una obstruccién completa
del flujo de salida del ventriculo derecho con diversos grados de hipoplasia de la valvula
tricispide y ventricular derecha. Por lo tanto, la sangre no logra pasar desde el ventriculo
derecho hacia la arteria pulmonar y los pulmones, y se requiere una fuente alternativa de
flujo sanguineo pulmonar para sobrevivir. Por lo tanto requiere tratamiento inmediato al
diagnostico. Los resultados de las intervenciones quirdrgicas estdn mejorando con una

tasa de supervivencia a cinco afios de aproximadamente el 80%.24 25



FISIOPATOLOGIA

La patogenia para esta patologia no esta| especificamente conocida, ademas no es comun

la asociacién como otras cardiopatias a sindromes genéticos, se cree que puede deberse

a un proceso de obstruccion de flujo pulmonar generando una atresia pulmonar primaria.

Otra teoria se asocia a una infeccion viral o a un proceso inflamatorio durante la gestacion

creando una atresia de la valvula pulmonar y posteriormente alteraciones del flujo

sanguineo. Al causar obstruccion del tracto de salida de ventriculo derecho la sangre se

~

Aorta
Ductus

arterioso

Arteria

pulmonar
Sangre

parcialmente
oxigenada

Comunicacion

interauricular Atresia

3 pulmonar
Auricula

derecha
Valvula
tricuspide

Ventriculo
derecho con
hipoplasia
variable

Figura 1 Anatomia de la atresia tricuspidea con septum
integro

PRESENTACION CLINICA

puede dirigir a las arterias
pulmonares mediante
regurgitacion tricuspidea a la
auricula derecha, y
posteriormente a través de
conexiones entre el Ventriculo
derecho y la circulacién de la
arteria o mediante el agujero
oval hacia la auricula
izquierda. O posterior al
nacimiento por el conducto
arterioso permeable, por lo
tanto es crucial para la
supervivencia, ya que es la
Unica fuente de suministro de

sangre pulmonar.

Presentacion fetal: los avances en la tecnologia de ultrasonido han permitido la deteccién

prenatal de rutina a las 18 y 22 semanas de gestacion para establecer un diagnoéstico fetal

preciso. Pueden observarse caracteristicas de obstruccion pulmonar critica en algunos

fetos ya a las 12 semanas de gestacion.



Presentacion postnatal: los recién nacidos presentan cianosis debido a corto circuito
obligatorio de derecha a izquierda a nivel auricular. Aunque los bebés pueden tener
taquipnea o hiperpnea leve, la dificultad respiratoria grave es poco frecuente y diferencia a

estos pacientes de aquellos con cianosis debido a una causa pulmonar.

Sino recibe tratamiento es una enfermedad fatal casi uniforme; aproximadamente el 50%de
los nifios morira dentro de las dos semanas de nacimiento y el 85% a los seis meses.
Debido a que es una lesién ductal dependiente, el cierre del conducto arterioso permeable
generalmente produce un rapido deterioro clinico y consecuencias potencialmente
mortales, que incluyen acidosis metabdlica grave e hipoxemia, convulsiones, shock
cardiogénico, paro cardiaco y muerte. En raras ocasiones, puede ocurrir una supervivencia
prolongada con un flujo sanguineo pulmonar mantenido por un conducto arterioso
persistente o un flujo sanguineo de la aorta a la arteria pulmonar a través de uno o mas

vasos sanguineos colaterales.
Hallazgos fisicos ademas de la cianosis, son:

e Un segundo ruido cardiaco debido a una sola valvula semilunar (la valvula
adrtica).

e Soplo sistélico debido a regurgitacién tricuspidea.

e Elimpulso precordial del ventriculo derecho (VD) no es hiperdinamico debido
al pequefio volumen de sangre que ingresa al VD hipoplasico.

¢ Con menos frecuencia, un soplo continuo de "tipo de maquinaria" debido a

un persistencia de conducto arterioso.

DIAGNOSTICO

Diagnostico prenatal

Se realiza con un ecocardiograma a las 18-24 semanas de gestacion, se realiza en quienes
se sospecha mediante ultrasonido estructural de una malformacion cardiaca; realizar el
ecocardiograma a esta edad ayuda a la estratificacion del riesgo y seleccion de tratamiento
paliativo o correctivo de acuerdo a la morfologia de la vélvula tricispidea, del ventriculo

derecho y el tipo de atresia pulmonar.?



Diagnoéstico posnatal

Se diagnostica mediante ecocardiografia con la identificacion de una valvula pulmonar
atrésica y un tabique ventricular intacto. Ademas, la ecocardiografia debe evaluar el
tamafio y la funcién del ventriculo derecho, y evaluar la mezcla intracardiaca a través del
foramen oval permeable y el flujo sanguineo pulmonar a través conducto arterioso. La
ecocardiografia transtoracica es el pilar principal para definir la anatomia, sin embargo,
dadas las implicaciones y las diversas formas de anormalidades en la circulacion coronaria,
a menudo es necesario completar con el cateterismo cardiaco o la tomografia

computarizada.?’

Existen diversos predictores para obtener mejores resultados en cuanto a tratamiento los

cuales son:

e Tamafo de la valvula tricuspidea en la cual se deben de obtener medidas de
su anillo y se sugieren puntuaciones z <-2 a -3 como corte para una
estrategia terapéutica mediante la reparacién univentricular, Ademas de la
morfologia y funcién de las de la valvula tricuspidea ya que si cuenta con
alteraciones como anomalia de Ebstein es importante también su abordaje
guirdrgico si se intenta reparacion biventricular es relevante.

e Tabique auricular el cual debe encontrarse con una adecuada comunicacion
auricular sin datos de restriccion.

e La hipertrofia de pared del ventriculo derecho ya que de esta dependera la
relacién con la funcionalidad y supervivencia posterior a procedimiento
quirargico, donde se espera una regresion de la hipertrofia y un aumento
de tamafio de ventriculo derecho.

e Tracto de salida del ventriculo derecho y arterias pulmonares: También
dependera del tipo valvular si es membranosa o muscular ya que es de

relevancia para manejo quirdrgico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagnostico diferencial se basa en afecciones cardiacas cianéticas con obstruccion de
la salida del ventriculo derecho, en las que los hallazgos radiol6gicos mediante radiografia
son minimos ya que no presentan crecimiento o si lo tienen este es minimo, ademas de
marcas vasculares pulmonares. Y el diagnostico diferencial se realiza mediante

ecocardiograma identificando las siguientes patologias:



e Atresia pulmonar con comunicacion interventricular.
e Estenosis pulmonar critica
e Tetralogia de Fallot

e Atresia tricuspide

TRATAMIENTO

Los recién nacidos con esta patologia deben manejarse en un centro médico con
experiencia en el manejo de enfermedades cardiacas congénitas complejas. La
estabilizacién inicial incluye soporte cardiorrespiratorio general y administracién de
prostaglandina E1 tan pronto como sea posible, para mantener la permeabilidad del

conducto arterioso.?®

Cuando se obtiene el diagnéstico confirmado de atresia pulmonar con septum integro; la
morfologia de la valvula tricuspide, del ventriculo derecho, el subtipo de la valvula pulmonar
y las arterias coronarias ayudaran a determinar la estrategia de manejo. ° Ya que dentro
de estas caracteristicas existen alteraciones anatémicas criticas para el manejo del
paciente como la presencia o ausencia de valvula ventricular, y la presencia o ausencia de

una circulacién de la arteria coronaria dependiente del ventriculo derecho.

e El tamafio del anillo de la valvula tricuspide, medido por puntajes z, es un factor
importante para decidir la reparacion que se realizara, como reparacion biventricular
ya que es un predictor de funcionalidad, se ha observado que puntajes z de del anillo
de la valvula tricaspide mayores de 2.5 son los que podrian ser exitosos aunque
se ha identificado que los anillos que son pequefios pero con capacidad para
agrandarse también podrian tener procedimiento biventricular. *Sin embargo los
anillos pequefios no pueden soportar de manera confiable una reparacion
biventricular y los intentos de hacerlo aumentan significativamente la mortalidad
operatoria.

e Circulacion de la arteria coronaria derecha dependiente de ventriculo derecho se ha
identificado mayor riesgo de muerte e isquemia coronaria en este grupo de personas
por lo que siempre se debe de tener un control estricto. 3

En este punto la principal determinante y objetivo es buscar realizar una reparacion

biventricular.
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Cateterismo
Septostomia auricular percutanea

Debe haber una derivacién obligatoria de derecha a izquierda como tratamiento,
esto significa que se necesita una comunicacién auricular no restrictiva. Por lo que se realiza
esta septostomia con balén como parte de procedimiento inicial ya que la mayoria de casos

tiene una comunicacion auricular restrictiva.
Valvuloplastia pulmonar con bal6n asistida

Esta funciona como opcion paliativa inicial en la cual se realiza la perforacion de la
valvula pulmonar transcatéter mediante sonda, laser o radiofrecuencia, seguida de

dilatacion con baldn de la véalvula.

Los informes también sugieren que después de la valvuloplastia al menos la mitad de los
pacientes requieren una derivacion de la arteria pulmonar sistémica (es decir, flujo

sanguineo pulmonar adicional) debido a la cianosis persistente.3? 33

Las opciones para la reparacion posterior incluyen reparacion biventricular, paliacion
univentricular, reparacion hibrida de 1.5 ventriculos y, raramente, trasplante cardiaco. La
eleccién de la reparacion se basa en la evaluacion de la viabilidad de la reparacién

biventricular, que depende de las caracteristicas morfoldgicas del paciente individual. 343536
37

e Reparacion biventricular: separa las circulaciones pulmonar y sistémica con dos
ventriculos de bombeo.

e Paliacion univentricular: separa las circulaciones pulmonar y sistémica con un solo
ventriculo de bombeo (ventriculo izquierdo)

e Reparacion hibrida (1.5 ventriculos): separa las circulaciones pulmonar y sistémica
con dos ventriculos de bombeo, pero el ventriculo derecho no es capaz de soportar
totalmente la circulacién pulmonar sola. En esta reparacion, la operacion de Glenn
proporciona una fuente directa de flujo sanguineo pulmonar desde la vena cava
superior, mientras que el flujo sanguineo de la vena cava inferior se bombea a través

del ventriculo derecho y la valvula pulmonar reconstruida. Cuando el crecimiento
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posterior del Ventriculo derecho es suficiente para soportar completamente la
circulacion pulmonar, se puede realizar un cierre basado en un catéter del foramen
oval permeable defecto del tabique auricular. Sin embargo, cuando no hay un
crecimiento satisfactorio del ventriculo derecho, la reparacion ventricular es la
operacion paliativa definitiva en pacientes que pueden mantener una oxigenacion y
un gasto cardiaco adecuados con esta fisiologia.

e Trasplante cardiaco primario: Se presenta una tasa de mortalidad cercana al 100%,
incluso con cirugia paliativa, por lo tanto la mayoria de ocasiones se ofrece a estos

pacientes trasplante cardiaco primario.

No importa la estrategia de manejo inicial, estos pacientes requieren un seguimiento de por
vida por parte de un cardiologo que se especialice en el manejo de cardiopatias congénitas
criticas. Aunque la tasa de supervivencia ha aumentado con la mayoria de las muertes que
ocurren dentro del primer afilo postoperatorio y las tasas de supervivencia a 15 afos de
todos los subtipos de pacientes tienen entre 58% y 87%. Pero se debe de reconocer que

sin intervencidon es una condicion uniformemente fatal. 3°

La tasa de supervivencia general a cinco afos para pacientes tratados es aproximadamente
del 80% y se informa que es> 90%en pacientes en los que es factible la reparacién

biventricular. 4° 4

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La cardiopatia congénita es la malformacion congénita mas frecuente en los recién
nacidos. Aproximadamente de 12 hasta 16 de cada mil recién nacidos vivos presentan
cardiopatias congénitas en México y a nivel mundial es de 2.1 a 12.3 por 1000 recién
nacidos. En los menores de 4 afios es la principal causa de muerte y desde 2005 el numero
de decesos ha aumentado, el principal factor de mortalidad es el diagnéstico tardio, a
mayor retraso en el tiempo de diagndstico existe mayor mortalidad. Y es asi como la atresia
pulmonar con septum integro es una de las cardiopatias con mayor mortalidad cuando no
es identificada y tratada a tiempo. Toma gran importancia en los recién nacidos ya que el
flujo pulmonar depende de la permeabilidad del conducto arterioso y la muerte ocurre en
los primeros dias o semanas de vida cuando sucede el cierre espontaneo del conducto

arterioso, por lo tanto es importante identificar de forma temprana los factores de riesgo
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para esta cardiopatia asi como los principales datos de presentacion clinica, el diagndstico

mas utilizado, diferentes medidas de tratamiento y la evolucion buena o mala.

Identificar y describir las caracteristicas de presentacion lograria brindar mayor
conocimiento sobre la clinica y métodos diagnésticos para un diagnostico temprano, Ya
gue el tratamiento fuera del periodo neonatal se asocia a pobre pronéstico, por lo que es

importante la evaluacion detallada.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales son las caracteristicas demograficas y evolucion de los pacientes con atresia
pulmonar con septum integro en el instituto nacional de pediatria del afio 2001 al afio
20197

JUSTIFICACION

La atresia pulmonar con septum integro es una cardiopatia poco frecuente pero con un
indice de mortalidad elevado, la cual con un diagndstico prenatal o  al nacimiento
conociendo factores de riesgo y sintomas tempranos, asi como tamiz neonatal ofrecen
mayores posibilidades de sobrevida al brindar un tratamiento oportuno, que se evaluara
mediante la evolucidon que se presente con cada uno. Es asi como a pesar de la alta
mortalidad por atresia pulmonar con septum integro existe poca informacién sobre la
evolucion en cada paciente, y las caracteristicas la presentacién en cada por lo que en el
Instituto Nacional de Pediatria al ser un sitio de referencia es posible identificar mayor
namero de pacientes con esta patologia y asi identificar factores de riesgo, caracteristicas
clinicas, abordaje, integrando determinantes para la presentacion, asi como descripcién de

los diversos tratamientos otorgados.
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OBJETIVO GENERAL

Describir los factores determinantes para evolucion clinica que presenta cada paciente con
atresia pulmonar con septum integro en el Instituto Nacional de Pediatria del 2001 al afio
20109.

Objetivos especificos

e Describir los diversos tratamientos utilizados en el INP

e Describir la frecuencia de la mortalidad de acuerdo a diferentes métodos de
tratamiento tanto quirdrgicos como percutaneos, asi como aquellos quienes no
recibieron tratamiento.

e Describir la evolucion de acuerdo a la edad de diagnéstico

e Describir las posibles complicaciones asociadas al tratamiento

MATERIAL Y METODOS

Se propone un estudio observacional, retrospectivo, retrolectivo, descriptivo; En el que se
revisara todo expediente clinico que se encuentre con diagnostico de atresia pulmonar con

septum integro en el Instituto Nacional de Pediatria del afio 2001 a 2019

Universo de estudio: Expedientes de pacientes de 0 a 18 afios con atresia pulmonar con

septum integro corregida o no.

Criterios de inclusion:

e Todos los expedientes de los pacientes que cumpla con atresia pulmonar
con septum integro desde 2001 a 2019.

e ConedaddeO alos 18 afios

e En expedientes de género femenino y masculino

e Con o sin intervencion quirdrgica

e Con o sin procedimiento intervencionista

Criterios de exclusion

e Expediente que presente menor al 80% de datos necesarios.

14



Explicacion de sujetos que participaran en la investigacion

Se eligen a pacientes masculinos o femeninos, de cualquier edad entre los O a los 18 afios,
que recibieron o no tratamiento tanto por intervencionismo o quirdrgico y que actualmente

se encuentran vivos o muertos.

15



Tabla de variables

Las variables que se incluirdn en el presente estudio se encuentran a continuacion:

Nombre de la - Tipo de Medicion de la
: Definicion Conceptual : :
Variable Variable |Variable
Edad Es el tiempo de vida desde el Cuantitativ |
o Anos- meses
nacimiento hasta la fecha actual. a
Cualquier recién nacido con edad o 1Si
Prematurez » Cualitativa
menor a 37 semanas de gestacion 2 No
Condicion bioldgica que distingue a
hombres y mujeres. Esta variable _ 1= Femenino
Sexo _ _ Nominal
es importante para determinar la 2= Masculino
frecuencia en el genero.
Parametro cuantitativo
imprescindible para la valoracion Cuantitativ |
Peso o Kilos, gramos
del crecimiento, desarrollo y estado |a
nutricional de un individuo.
Tall Es la medida desde la planta del pie | Cuantitativ | Metros
alla
hasta el vértice de la cabeza a centimetros
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1.Desnutri

cion leve
Indicador de salud que determina la 2.
situacién en la que se encuentra Desnutrici
Estado una persona en relacion a la _ an
. : : A5t NEmITEL moderada
nutricional |ingesta y adaptaciones fisiolégicas
gue tienen lugar tras el ingreso de 3
nutrientes. desnutrici
on grave
4 Normal
Sindrome Se determina si existe 0 no alguna _ Sindrome
. L, . - Nominal o
asociado relacién a algun sindrome genético genético
. Tipo de
Malformacion y ) _ i
_ Alteracién estructural del corazén _ cardiopati
cardiaca ) Nominal
_ agregada a la patologia de base. a
asociada .
asociada
Recurso utilizado para como ayuda _
_ _ Ecocardio
) para lograr diagnosticar una
Método . _ grama
_ o enfermedad. En este caso se utiliza | Nominal _
diagnostico _ i Cateteris
Ecocardiograma como método
mo
diagnéstico
Soplo
Cianosis
Dificultad
Suposicion que se realiza ante la BT
Sospecha | y . _ a
i o integracion de hallazgos clinicos Nominal
diagnostica » Falla
especificos.
cardiaca
Choque
cardiogéni
co

17



6. Tamiz

cardiolégic
o]
Dia mes afio en el cual se realiza
Fecha de _ o _ _
_ o diagnéstico de Atresia pulmonar Nominal | DD/MM/AAAA
diagnostico )
con septum integro
Intervencion o _ _ o
o Procedimiento que se realiza como _ Tipo de cirugia
quirargica ) ) Nominal )
o primer tiempo realizada
inicial
El tratamiento se define como el 1.- Percutaneo
Tipo de conjunto de medios que se utilizan _ o
_ ) Nominal |2.-Quirdrgico
Tratamiento |para curar o mejorar el
padecimiento. 3.-Conservador
Edad en que se realiza el o
Edad de o ) Cuantitativ .
_ » procedimiento tanto percutaneo o Meses afos
intervencion o a
quirurgico
1. Sangrado
2. Hallazgos
Son los eventos que suceden en no
Factores o
_ un procedimiento y que _ esperados
determinantes Nominal

de cirugia

determinaréan una evoluciéon buena

0 mala.

3. Eventualid
ades
durante

cirugia
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Se considerara a cada una de las
complicaciones (lesiones o
afecciones) que tras una 1=Vivo
enfermedad y a consecuencia de
Evolucién ella, permanecen durante méas o Nominal
menos tiempo. En esta variable 2= Muerto
observaremos cual es la
disminucion la capacidad mas

frecuente, la cardiaca o respiratoria

Del griego diag que significa a
través de, gnosis sinbnimo de

conocimiento y el sufijo tico que es 1=Diagnéstico

relativo a. prenatal

Oportunidad | g g| procedimiento por el cual se Nominal
Diagnostica | igentifica una enfermedad,

recabando datos clinicos, de 2= Diagnostico

imagen y laboratorio para posnatal
interpretarlos y llegar a una

conclusion

TAMANO DE LA MUESTRA

Se realizara un muestreo por conveniencia del afio 2001 al 2019 en el Instituto Nacional de

Pediatria en el servicio de cardiologia asi como cirugia de térax.

ANALISIS O PLAN ESTADISTICO

En una primera fase se elabor6 una base de datos en programa Excel la cual
posteriormente se exportd al programa estadistico SPSS version 21 a traves del cual se
realizé el analisis de la informacion de expedientes con atresia pulmonar con septum

integro. Cuyos resultados de este estudio se presentaron en cuadros y graficos.
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RESULTADOS

Se analiz6 una muestra de 33 pacientes con diagnéstico de APSI de 2001 A 2019 en el
Instituto Nacional de Pediatria. De los 33 casos el 100% cuenta con diagndstico de atresia
pulmonar con septum integro sin evidencia de otra cardiopatia, el sexo femenino con un
51.5% presenta mayoria minima. Con promedio de edad al diagnéstico de 27.6 dias, y con

desviacion estandar de 56.3 dias. En

Edad al diagnostico

32 casos representando  un 0
porcentaje de 96% no realizaron
tamiz cardioldgico y solo existié un ]

caso a quien si se realizo el mismo,

Porcentaje

y otro caso con diagndstico prenatal.
Se identific6 que se presentd en

prematurez. Se document6 un peso

24.2% con antecedente de
H HI_I

al naC|m|ent0 promed|0 de 291 kg : 1 2 3 5 & 7 10 15 15 18 26 30 47 & 91 @2 160 208
Edad en dias

con desviacion estandar de 473 gry Grafica 1: Porcentaje de pacientes de acuerdo a edad en dias al

peso minimo de 1.78kg y maximo de momento de diagndstico

3.77, asi como talla media de 49 y desviacion estandar de 8.8 cm, se calculé un IMC de
acuerdo a ultima revisién presencial donde se registra en 33 pacientes de los cuales 14 no
se cuenta con valor ya que fallecieron o no se cuenta con el mismo, se obtuvo una media
de 14.9 y desviacién estandar de 2.25, evidenciando 84.2% con IMC <18.5, se agrupo con
desnutricién severa con IMC menor de 16, moderada IMC de 16 a 16.9 y leve con IMC 17
a 18.4, peso adecuado con IMC 18.5-24.9, asi como sobrepeso de 25 a 29.9 y obesidad,
identificando 12 pacientes con desnutricion grave, 1 moderaday 2 leve, con peso adecuado
en 4 pacientes, se cuenta con valor maximo de 19.68 por lo que no se identifica ningln

paciente en estado de sobrepeso ni obesidad.

El principal diagnostico de ingreso fue dificultad respiratoria con 34.5%, seguida de
evidencia de cardiopatia congénita ciandgena no especifica en un 24.1%, y en tercer lugar
cianosis con 17.2%, como diagnésticos menos frecuentes fueron soplo y desaturacién con

6.8%. Se identifica un paciente con presencia de Sindrome de Noonan que representa el
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3.4% del total, y uno con sindrome dismorfolégico 46XX. Sin evidencia de otras cardiopatias

congénitas asociadas en el 100%.

La principal sospecha diagnéstica fue cianosis con 66.7% seguida de soplos 30%; el
método diagndstico en el 100% de pacientes fue ecocardiograma. La edad de diagndstico
presenta media de 27.6 dias, con desviacién de 56.3 dias, la minima edad de diagndstico

fue al primer dia de vida y la maxima edad fue a los 268 dias de vida.

De los 33 pacientes 20 que representan 60.6% presentaron circulacion coronaria de

dependiente de ventriculo derecho y Circulacion Coronaria Dependiente de Ventriculo Derecho

39.4% con circulacibn coronaria no

dependiente de ventriculo derecho los

cuales se dividen en grupo 1 Y grupo 2

=
&
1

respectivamente.

Porcentaje

Ademas de acuerdo a la evidencia de

muertes en el grupo 1 murieron 6

pacientes mientras que en grupo 2

murieron 3 sin evidencia de asociacion ’ K :
Grafica 2: Porcentaje de pacientes de acuerdo a circulacion

P=0.561. Previo a procedimiento de coronaria dependiente o no de ventriculo derecho

inicial el 6.2% murio.

El procedimiento de reparacion inicial que se llevé a cabo con mayor frecuencia en el
grupo 1 fue Fistula de Blalock Taussing en el 61.1%, 5.3% se realiz6 Glenn, al 33.3% Stent;
en el grupo 2 al 76.9% se le realiz6 Fistula de Blalock Tausing y ampliacién del tracto de
salida de ventriculo derecho y a 7.7% septostomia y Valvulotomia pulmonar en 15.4%. La
edad de primera intervencién quirdrgica fue media de 115 dias con desviacién de 247 dias,
la edad minima de intervencion fue a los dos dias y la maxima a los 1257 dias. Los pacientes
gue requirieron nueva intervencion quirdrgica fueron 20 con un porcentaje de 60.6% y 6 a
quien no requirieron reintervencion con 18.2%y 21.2% que fallecieron. A quien si se realizé
segunda intervencion el procedimiento mas comun fue Glenn con 72.7%, seguido de Fistula
de Blalock Taussing 13.6%, Fontan en 9.1% y Stent en 4.5%. De los 33 pacientes 18

(54.5%) sobreviven actualmente, el 27.3% murid y el 18.2% se desconoce su evolucion.
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Num de pacientes

Grafica 3: Tipo de procedimiento realizado de acuerdo a
circulacion coronaria

Recuento

w

NO
CC Dependiente de VD

Tipo de Intevencidn
quirdrgica
Bl Fistula de Blalock Taussing
M Glenn
Ol stent
B \/alvulotomia pulmonar
[ Septostomia
W FET + ATSYVD

Evolucion de acuerdo aintervencion quriargica

5=

2

Fistula de
Blalock
Taussing

Stent FBT +

ATSWVD

Walvulotomia Septostomia
pulmonar

Glenn

Tipo de Intevencion quirlrgica

Grafica 4: Evolucion de acuerdo a tipo de intervencién
quirdrgica

Evolucidn

W vivo
[l tuerto
O se desconoce

De
coronaria dependiente o no de

acuerdo a la circulaciéon
ventriculo derecho se analizé el

sexo donde existe predominio
femenino en grupo 1y en el grupo 2
predominio masculino con53.8%. La
principal sospecha diagnostica
presenta P=0.347 por lo que se
rechaza la hipétesis de correlacion
con circulacion dependiente. Se
de
de

correlacion P=0.29. Para la edad de

valor6 también el estado

prematurez  sin  evidencia
diagnostico se realizé analisis en la
cual no se observa dependencia
P=0.359,

evidencia en el grupo 1 el 55% de

Por evolucion se
vivos, el 30% muertos y el 15% a
guien se desconoce, del grupo 2 con
53.8% de vivos y 23.1% de muertos
asi como 23.1% que se desconoce,
con P de 0.809. Por el tipo de
intervencion quirdrgica se estimoé
mayor sobrevida a quien realizd
como primer procedimiento en el
grupo 1 Glenn con evolucién de
vivos del 100%, seguida de 60%
para Stent y posteriormente con un

50% fistula de Blalock Taussing , de

acuerdo a los pacientes en el segundo grupo se presenté que fallecié el 10% con fistula de

Blalock Taussing y actualmente vive el 60%, sin embargo se desconoce evolucion del 30%

y a quien realizé septostomia el 100% fallecio, sin evidencia de significancia P.222.
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Otra variable analizada fue la reintervencion en la cual se identific6 60.6% de pacientes
que requirieron reintervencion, de los cuales del grupol el 75% la requirio y del grupo 2 el
38.5% P<0.036 por lo que se identifica correlacion que existe entre circulacion coronaria
dependiente 0 no y la reintervencion. También se analizé la evolucion de acuerdo a
dependencia o no de circulacion coronaria con P.561 por lo que no se identifica correlacion

de acuerdo a la evolucion.

De acuerdo al estado nutricional se identificd significancia P<.05 por estado nutricional y

tipo de procedimiento de correccién o paliacion con evidencia de desnutricion leve a severa.

DISCUSION

La atresia pulmonar con septum integro es un tipo de cardiopatia congénita cianética
critica. 4> En México es la tercera forma mas comun de cardiopatia congénita cianética y
representa del lal 3% de todos los defectos cardiacos congénitos en los nifios. Es una
conexion ausente entre el tracto de salida del ventriculo derecho y la arteria pulmonar y un
tabique ventricular intacto que no permite la conexién entre los ventriculos derecho e
izquierdo, generando una obstruccién completa del flujo de salida del ventriculo derecho
con diversos grados de hipoplasia de la valvula tricuspide y ventricular derecha; la sangre
no logra pasar desde ventriculo derecho hacia la arteria pulmonar y los pulmones, y se
requiere una fuente alternativa de flujo sanguineo pulmonar, por lo que requiere tratamiento

inmediato al diagnéstico.

De acuerdo a la literatura se refiere no existe incidencia basada en el género y en nuestra
base de datos de identifico mayor presentacion en sexo femenino, también en el grupo de
circulacion coronaria dependiente de ventriculo derecho y en que no existe dependencia

de circulacion coronaria fue mayor en el sexo masculino.

El diagndstico oportuno se podria realizar desde las 18 a 22 semanas de gestacion, asi
como al nacimiento con el tamiz cardioldgico sin embargo la ausencia de aplicacion de
estos no logra diagndstico oportuno como se identifica en nuestra poblacion donde solo el
4% tuvo tamiz cardioldgico o diagnéstico prenatal. Y el diagndstico mas temprano fue en
un caso con diagnostico al primer dia, sin embargo en nuestra base de datos no se logro
una asociacion con la edad del diagnostico que represente una asociacion para determinar

la evolucion. La principal sospecha asociada a cianosis de acuerdo a Chikkabyrappa refiere
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como principal manifestacion asi como manifestacién pivote es la cianosis en diversos

grados.

De acuerdo a la historia natural de la enfermedad el 50% muere el primer mes de vida,
80% antes de los 6 meses y algunos casos mas alla del afio como en nuestra poblacion
donde se identificé un caso con diagndstico tardio.

Como se menciona por Eliasa (2018) la circulaciébn de la arteria coronaria derecha
dependiente de ventriculo derecho se ha identificado como mayor riesgo de muerte e
isquemia coronaria, y asi se identifica en nuestra base de datos donde se observa ademas
de mayor prevalencia en este grupo también se observa mayor nimero de muertes sin
embargo no existe una asociacién exacta por lo que no podria determinarse como factor

aislado para la evolucién.

La principal complicacién en la que se observé una correlacion con el tipo de tratamiento

paliativo o correctivo fue la desnutricion severa.

Los procedimientos médicos o quirdrgicos dependeran de las caracteristicas de la
morfologia del ventriculo derecho asi como la valvula tricispide de cada paciente, y asi se
identifica en nuestra base de datos con diversos tratamientos paliativos o correctivos sin
lograr identificar asociacion con el tipo de tratamiento y evolucion pero si con mayor numero

de reintervenciones cuando tienen circulacién coronaria dependiente de ventriculo derecho.
Conclusién

Al ser la atresia pulmonar con septum integro una cardiopatia congénita compleja y poco
frecuente se cuenta con una poblacién pequefia, por lo que se necesita ampliar nuestro
tamafio de muestra para busqueda de posibles asociaciones entre factores determinantes
para la evolucién de cada paciente asi como el tipo de tratamiento, por lo que no existe un
factor Unico determinante de la evolucién de cada paciente sino que son factores multiples
que lo haran. Se encuentra un factor determinante de evolucién y tipo de tratamiento que
es la desnutricion severa la cual nos podria generar mayores complicaciones a largo plazo
por lo cual se podria proponer un seguimiento conjunto multidisciplinario para disminuir este

riesgo existente.
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