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MARCO TEORICO

El sindrome de valvula pulmonar ausente (SVPA) es una cardiopatia congénita poco
frecuente, descrita por primera vez por Chevers en 1847 y posteriormente fue
detallada por Kurtz en 1927 en un reporte de caso donde describe las caracteristicas
clinicas y los hallazgos postmortem en un paciente masculino de 11 afios de edad
(1). Esta entidad se caracteriza porque las valvas de la valvula pulmonar estan
ausentes, son displasicas o rudimentarias, o que ocasiona una insuficiencia
pulmonar importante y dilatacién aneurismatica del tronco de la arteria pulmonar y
sus ramas, condicion que puede llevar a la compresion del arbol traqueobronquial y
al subsiguiente compromiso respiratorio, contribuyendo asi a la morbilidad y
mortalidad significativas en el periodo perinatal de estos pacientes y agravando la
presentacion postnatal por los problemas respiratorios que a largo plazo incluyen

enfermedad pulmonar obstructiva. (2)

A pesar de la ausencia de la valvula, estos pacientes ademas de desarrollar
insuficiencia pulmonar importante se acompanan de algun grado de obstruccion al
tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) que generalmente es debido a la
presencia de un anillo de tejido engrosado restrictivo en la posicion que
habitualmente se localizaria el anillo de la valvula pulmonar en lugar de una

estenosis infundibular como tal. (3)

Su incidencia prenatal es del 15 al 20 % de todos los fetos con tetralogia de Fallot
(TF) y del 1 % de todos los defectos cardiacos congénitos, mientras que su
incidencia posnatal es menor, comprende del 3 al 6 % de todos los pacientes con
TF y del 0,2 al 0,4 % de todas las cardiopatias congénitas. (2-3). Esta diferencia en
las series prenatal y posnatal puede explicarse por la alta tasa de pérdida
espontanea o iatrogénica durante el embarazo atribuible a insuficiencia cardiaca

intrauterina y a la asociaciéon con anomalias cromosémicas. (3)



La ausencia del conducto arterioso es comun y se ha postulado que juega un papel
en la etiologia, el SVPA ademas de asociarse frecuentemente a la tetralogia de
Fallot, puede presentarse en relacion a una comunicacion interventricular y solo en
un 10% de los casos presentan tabique interventricular integro como parte de un
SVPA aislado o asociado con otras malformaciones cardiacas reportadas en la
literatura como atresia tricuspidea, anomalia de Ebstein, doble via de salida del

ventriculo derecho o arco aértico derecho.(4)

El SVPA asociado a tetralogia de Fallot incluye anatomicamente un defecto del
tabique ventricular infundibular con desviacién anterior y a la izquierda, varios
grados de estenosis del anillo pulmonar, valvula pulmonar rudimentaria o ausente e
insuficiencia pulmonar libre. (2), una particularidad anatémica de este grupo de
pacientes es que el conducto arterioso casi siempre esta ausente y alrededor del
50% tienen arco aortico derecho. Se han postulado varias teorias para la dilatacién
aneurismatica de las arterias pulmonares, las mas aceptadas son: a) La agenesia
del conducto arterioso, b) ElI aumento del volumen sistdlico debido a la
incompetencia pulmonar y c) La estenosis pulmonar que conduce a la dilatacion

postestendtica. (3-5)

La asociacion con tabique ventricular integro es reportada con menor frecuencia y
generalmente coexiste con la presencia de conducto arterioso. Esta relacién entre
el conducto y la valvula pulmonar ausente ha dado lugar a la teoria sobre la
hemodinamica prenatal, que describe un mayor flujo hacia la aorta y el tronco de la
arteria pulmonar a través del conducto por lo que caracteristicamente las ramas

pulmonares de estos pacientes presentan un menor grado de dilatacion. (4,6)

Se ha informado que la ausencia de valvula pulmonar esta asociada con anomalias
cromosdmicas en aproximadamente 25 % de los casos, que incluyen la
microdelecion 22911, trisomia 13, trisomia 21 y deleciones de los cromosomas 6 y
7.

Los pacientes con tetralogia de Fallot son frecuentemente diagnosticados con el

sindrome de delecion 22911, se han descrito casos esporadicos de ausencia de



valvula pulmonar reportada en la literatura en asociacion con otras anomalias

cromosomicas.

La sintomatologia en el recién nacido y el lactante esta estrechamente relacionada
con la gran dilatacion de las arterias pulmonares; la presentacion clinica
caracteristica consiste en episodios de dificultad respiratoria severos causadas por
la compresion bronquial por las arterias pulmonares mayores, ocurre en un amplio
espectro de gravedad que va desde dificultad respiratoria profunda al nacer hasta

sibilancias leves en los nifios mayores. (7)

La cianosis en este sindrome es el resultado tanto del compromiso intrapulmonar
como intracardiaco. La desaturacion venosa pulmonar puede deberse a un
desajuste entre la ventilacion y la perfusion y al cortocircuito intrapulmonar. El
cortocircuito de derecha a izquierda a nivel ventricular también contribuira a la
cianosis, aunque es raro que sea una obstruccion del TSVD lo suficientemente
grave como para causar un cortocircuito de derecha a izquierda importante. Si bien
los sintomas cardiacos suelen ser leves, los problemas pulmonares pueden ser
graves. Muchos recién nacidos presentan dificultad respiratoria desde el momento
del nacimiento. La ventilacion es ineficaz y el trabajo respiratorio es elevado. La
hipercapnia comunmente se produce con una acidosis respiratoria resultante que
puede ser lo suficientemente grave como para reducir el pH por debajo de 7,10. En
los casos en que la compresion de las vias respiratorias es menos grave, el nifio
puede presentar mas adelante en la infancia infecciones respiratorias frecuentes y
antecedentes de sibilancias. En las formas menos graves de este sindrome, los
sintomas respiratorios seran minimos y el diagnostico se establecera sobre la base

de un soplo y cianosis. (6-7-8)

En general, los pacientes que presentan problemas respiratorios graves,
compromiso inmediatamente después del nacimiento o en las primeras semanas de
vida generalmente requieren una intervencion urgente y tienen un peor resultado
que aquellos que no requieren la intervencién temprana debido a que sus problemas

respiratorios son relativamente menores.



Una de las maniobras mas importantes en la paliacion médica de esta afeccion es
colocar al nifio en decubito prono. Presumiblemente, esto permite que las arterias
pulmonares caigan hacia adelante y elimina algo de presidon de las vias
respiratorias. Aunque es posible paliar al nifio en esta posicion durante algun tiempo,
la cirugia no debe posponerse, sino que debe realizarse poco después de que se
haya establecido el diagnédstico. Si el nifio presenta dificultad respiratoria al respirar
espontaneamente a pesar de estar en decubito prono, esta indicada la intubacién y
ventilacion con presion positiva. En la actualidad, no existen procedimientos
intervencionistas no quirurgicos efectivos para el manejo del sindrome de valvula
pulmonar ausente. La colocacion de stents en las vias respiratorias no debe

realizarse excepto en las circunstancias mas extremas. (9)

Con respecto al diagnéstico, el abordaje se realiza mediante una historia clinica
completa, examen fisico detallado y métodos diagndsticos como la radiografia de
térax que revelara una hiperexpansion del pulmon, dependiendo del sitio de la
obstruccion bronquial, pueden verse afectados lobulos individuales o todo el
pulmén. La obstruccion unilateral comunmente conduce a un desplazamiento
mediastinico considerable hacia el lado contralateral. El electrocardiograma
presenta desviacion del eje de QRS hacia la derecha con datos de hipertrofia
ventricular derecha La ecocardiografia bidimensional se considera el método
diagndstico de eleccion, permite describir las asociaciones que se presentan asi
como valorar la funcién cardiaca y las repercusiones hemodinamicas de las lesiones
que provoca esta cardiopatia; ademas de las caracteristicas cardiacas habituales
de la tetralogia de Fallot, se puede determinar el grado de dilatacion de la arteria
pulmonar. La tomografia computarizada (TC) o la resonancia magnética nuclear
(RMN) son utiles para definir la relacion especifica entre los sitios de compresién de
las vias respiratorias y la dilatacion de las arterias pulmonares centrales. La
broncoscopia puede proporcionar una medida de referencia del grado de
compresion de las vias respiratorias. Ademas, cuando la dilatacion de la arteria
pulmonar es leve, se puede utilizar la broncoscopia para descartar la compresién

traqueal y bronquial como fuente de sintomas respiratorios. (8)



Aunque anteriormente la mortalidad por reparacidn quirdrgica era alta,
especialmente en recién nacidos y lactantes, las tasas se han reducido
significativamente, del 60% en 1980 a 10%—20% en los ultimos afos, sin embargo,
actualmente no existe un consenso general sobre el método de reparacion de las
arterias pulmonares dilatadas, y también sigue siendo discutible la técnica ideal para

la reconstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD). (10)

En cuanto al momento 6ptimo para la reparacion quirdrgica, no existen buenas
opciones paliativas para el nifio con sindrome de valvula pulmonar ausente. Tanto
el momento como la técnica de la reparacion quirdrgica dependen en gran medida

de cuan sintomatico sea el paciente en la presentacion inicial.

En el caso del neonato que presenta compromiso respiratorio grave, es una
indicacion de correccidn quirdrgica emergente o urgente, casi siempre esta indicado
el uso de un homoinjerto pulmonar para reemplazar las arterias pulmonares
principales y secundarias dilatadas y la valvula pulmonar displasica después de su

reseccion.

En el caso del lactante que presenta sibilancias, infecciones respiratorias
frecuentes, la correccion quirurgica debe realizarse poco después de que se haya
establecido el diagndstico. Se debe hacer un juicio cuidadoso sobre si se debe usar
el enfoque mas agresivo que se aplica con urgencia para el recién nacido como se
describié anteriormente o si los sintomas son lo suficientemente leves como para
permitir el enfoque electivo que no conlleve al nifio a serie de reintervenciones

futuras.

En los casos asintomaticos, la cirugia debe programarse de forma electiva en los
primeros meses de vida o poco después de establecer el diagndstico. Por lo general,
no es necesario reemplazar las arterias pulmonares centrales y/o la valvula

pulmonar con material de homoinjerto. (8)

Ademas del tratamiento habitual de la tetralogia de Fallot con estenosis pulmonar,
es decir, el cierre con parche de la comunicacién interventricular con

desalineamiento, la ampliacion del TSVD con parche y la reseccién infundibular, es
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necesario reducir el tamano de las arterias pulmonares mediante una plastia
adecuada o realizaciéon de plicatura. (5) Se debe tener cuidado para evitar el
estrechamiento excesivo de las arterias pulmonares centrales si los sintomas del
nifo son leves. En ocasiones, el niflo con sindrome de ausencia de valvula pulmonar
tendra un grado tan leve de agrandamiento de las arterias pulmonares centrales y
ausencia total de sintomas respiratorios que no esta indicada la plastia de las

arterias pulmonares ni la insercion de una valvula pulmonar.

Las estrategias por lo general se centran en la reparacidn de la tetralogia de Fallot
junto con plicatura y reduccion de las arterias pulmonares. Algunos cirujanos
también suspenden la arteria pulmonar izquierda hacia la parte anterior de la pared
toracica, con el objetivo de liberar aun mas la presién sobre los bronquios. Una
alternativa es realizar una variacién de la maniobra de Lecompte, seccionar la aorta
ascendente durante la reparacion y mover la arteria pulmonar derecha
anteriormente, lejos del arbol traqueobronquial. El cirujano también debe decidir si
implantar o no una valvula pulmonar en el momento del procedimiento primario.
Algunos plantean la colocacién de un stent en las vias respiratorias en el momento
de la cirugia, pero esto rara vez se realiza en la practica. Incluso después de
completar reparacion quirurgica con aparente alivio de la obstruccion de las vias
respiratorias, los pacientes pueden sufrir problemas a largo plazo, como infecciones
recurrentes del tracto respiratorio, sibilancias y enfermedad reactiva de las vias

respiratorias. (8-11)

En un estudio de 2019 con 68 pacientes con tetralogia de Fallot y ausencia de
valvula pulmonar que se sometieron a reparacion quirurgica a una mediana de edad
de 3,9 (1,3-8,9) meses. La colocacion de un tubo protésico para la conexion
ventriculo derecho — arteria pulmonar con valvula se inserté en el 33%, se cred una
valvula monocuspide en el 42%, el 53% tenia plicatura de sus arterias pulmonares,
y la maniobra de Lecompte fue realizada en el 28%. Hubo una tasa de mortalidad
hospitalaria del 12%, en su mayoria por insuficiencia respiratoria y la tasa de
mortalidad en un intervalo mediano de 7 afios después de la cirugia fue del 19%.

Los predictores multivariados de mortalidad fueron: aumento del tamafo de la
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arteria pulmonar (medido por el indice de Nakata) y disminucion de las saturaciones
de oxigeno preoperatorias. Un indice de Nakata (>1.500 mm2/m?) predijo tanto la

mortalidad como la ventilacion prolongada.

En 2002, Hew et al. (12) describid una revisién retrospectiva de 59 pacientes
consecutivos con sindrome de valvula pulmonar ausente que ingresaron en el
Children's Hospital Boston para tratamiento quirurgico entre 1960 y 1995. Quince
pacientes se sometieron a cierre de CIV, reseccion total de arterias pulmonares
centrales dilatadas y reconstruccion del TSVD y arterias pulmonares con un
homoinjerto. Un total de 21 pacientes tuvieron cierre de CIV, reconstruccion del
TSVD con parche transanular y aneurismorrafia. Doce pacientes tuvieron
procedimientos miscelaneos. Las tasas de supervivencia operatoria y tardiaa 1, 5
y 10 anos fueron del 83 %, 80 % y 78 %, respectivamente. Los factores de riesgo
de mortalidad operatoria por analisis multivariado fueron la presencia de dificultad
respiratoria, cirugia en el periodo neonatal, peso inferior a 3 kg, cirugia paliativa
dejando la CIV abierta y realizacidon de la cirugia antes del afio 1990. Después de
1990, la mortalidad operatoria disminuyé al 11%. En pacientes con dificultad
respiratoria, la supervivencia con sustituciéon de arterias pulmonares centrales con
homoinjerto fue del 73% frente al 41% con otras técnicas. Los pacientes fueron
seguidos durante 72 £ 50 meses. No hubo diferencias significativas en las tasas de
ausencia de reintervencion entre los grupos quirurgicos. Hew y otros concluyeron a
partir de esta revision que el reemplazo agresivo con homoinjerto de las arterias
pulmonares se ha asociado con una mejor supervivencia en pacientes con sindrome
de valvula pulmonar ausente, particularmente en recién nacidos con dificultad
respiratoria grave. Un enfoque similar ha sido recomendado por Brown et al, que, a
pesar de un abordaje quirurgico agresivo, el 17 % de sus pacientes continuaron
teniendo broncoespasmo episodico de gravedad leve a moderada, lo que requirid
el uso crénico de broncodilatadores simpaticomiméticos. No todos los centros estan
de acuerdo en que el reemplazo con homoinjerto de las arterias pulmonares

centrales es necesario incluso para los lactantes sintomaticos.
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En un estudio publicado por Nair AK et al. (13) con resultados quirargicos del
sindrome de valvula pulmonar ausente, un total de 27 pacientes fueron intervenidos
quirargicamente entre 2001 y 2015, y fueron seguidos durante un periodo medio de
6,4 £ 4,1 afnos. De los 27 pacientes, 14 (51,9%) eran lactantes. La mediana de edad
a la reparacion fue de 9,8 meses. Se requirié intubacién preoperatoria en seis
pacientes (22,2%) y 11 pacientes (40,7%) presentaron sintomas de dificultad
respiratoria. La valvula pulmonar se reemplazé por un tubo protésico valvulado en
15 pacientes (55,6%), valvula monocuspide en 6 pacientes (22,2%) y parche
transanular en 6 pacientes (22,2%). En todos los pacientes se realiz6 arterioplastia
pulmonar de reduccion. La supervivencia global a 10 anos fue del 82,1%. Hubo un

81,1% de ausencia total de reintervencion a los 10 afos.

Vaeilys y cols. (14) realizaron un estudio retrospectivo de pacientes con este
diagnostico y su reparacion desde 1988 hasta 2018, se identificaron veinte
pacientes. Se realiz6 arterioplastia pulmonar en 7 pacientes (35%), dos pacientes
(10%) con dependencia preoperatoria del ventilador fueron sometidos a
arterioplastia intrahiliar extensa. La dependencia preoperatoria del ventilador se
asocio con reparaciones y reintervenciones mas tempranas ( P < 0,05). Hubo 3
muertes tardias entre los casos con reparacion después del afio 2000 (n = 14),
ninguna con dependencia preoperatoria del ventilador. Los resultados a largo plazo
de los pacientes con este raro defecto fueron buenos, comparables a los de otros
estudios previos. La arterioplastia pulmonar de reduccion, que en este estudio se
utilizé solo en pacientes con dificultad respiratoria y dependencia del ventilador, se
asocio con una excelente supervivencia. Las reintervenciones fueron frecuentes en

estos pacientes.

Renjie Hu y cols (10) realizaron un estudio retrospectivo informando los resultados
de 10 afios en pacientes con SVPA de 2002 a 2012, 42 pacientes fueron sometidos
a correccion quirurgica. Las tasas de supervivencia entre pacientes con o sin
dificultad respiratoria fueron 72,7 y 100%, respectivamente (P = 0,003). La
mortalidad general se asocié con un mayor tiempo de circulacion extracorporea (P

= 0,004) y un menor peso en la operacion.
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JUSTIFICACION

El sindrome de valvula pulmonar ausente es una cardiopatia congénita rara con
etiologia desconocida y curso clinico variable, el cual esta influenciado por los

sintomas respiratorios secundarios a la compresion extrinseca traqueobronquial.

El manejo quirurgico de esta cardiopatia ha evolucionado en las ultimas décadas,
sin embargo, actualmente no existe un consenso general sobre el método de
reparacion ideal de las arterias pulmonares dilatadas y aun sigue siendo discutible

la técnica para la reconstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho.

Anteriormente la mortalidad por reparacion quirargica de SVPA era alta,
especialmente en recién nacidos y lactantes, las tasas se han reducido
significativamente en los ultimos afios; sin embargo, a pesar de la mejoria en la
supervivencia, los pacientes tienen altas tasas de reintervencion y hasta el momento

se han publicado pocos estudios sobre resultados a largo plazo.

El Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez ha sido por muchos afos centro
de referencia nacional tanto en el diagndstico como en el manejo quirdrgico de
pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente por lo que es importante
conocer la experiencia quirurgica y la necesidad de reintervencion durante el
seguimiento, asi como comparar los resultados con otros estudios y determinar el

plan quirdrgico que mejor se ajuste a este grupo de pacientes.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cual es la experiencia quirurgica en los pacientes con sindrome de valvula
pulmonar ausente en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez en los

ultimos 20 afos?
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Evaluar la experiencia en el manejo quirurgico de los pacientes pediatricos con
diagnostico de sindrome de valvula pulmonar ausente en el Instituto Nacional de

Cardiologia Ignacio Chavez en los ultimos 20 afnos.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Caracterizacion epidemioldgica de los pacientes sometidos a cirugia con
diagndstico de sindrome de valvula pulmonar ausente.

- Determinar las malformaciones cardiacas asociadas.

- Identificar los pacientes con diagndstico de sindrome de delecién 22q11

- Determinar el tiempo de ventilacion mecanica o frecuencia de reintubacion.

- Determinar durante el seguimiento cuantos pacientes fueron sometidos a
recambio valvular pulmonar quirdrgico o por intervencionismo.

- Determinar el tiempo transcurrido entre la reparacion primaria y el recambio
valvular.

- Identificar tiempo de estancia en terapia intensiva y tiempo total de

hospitalizacion.
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MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio: Descriptivo longitudinal

Disefo del estudio:

» Secuencia temporal: Longitudinal

* Control de la asignacion de los factores de estudio: Observacional
* Por la recoleccién de datos: Retrospectivo

* Por los componentes del grupo: Homodémico

Poblacion de estudio:

Poblacion objetivo: Pacientes con diagnéstico de sindrome de valvula pulmonar

ausente menores de 18 afnos.

Poblacion elegible: Pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente a
quienes se les realizo intervencion quirurgica en el periodo comprendido entre enero

2003 y mayo 2023 en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

Criterios de seleccion

e Pacientes con diagndstico de sindrome de valvula pulmonar ausente que
hayan sido intervenidos quirdrgicamente para cambio valvular pulmonar con
o sin correccion total en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez.

e Rango de edad: Pacientes menores de 18 afios al momento de la primera
intervencién quirurgica.

e Sexo: indistinto
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Criterios de exclusion

o Pacientes con expedientes incompletos.

o Pacientes con intervencion quirurgica previa en otra institucion

Analisis estadistico

El estudio se baso en el registro activo que realiza el servicio de Terapia intensiva
postquirurgica cardiovascular pediatrica de todos los pacientes que son intervenidos

quirargicamente.

La unidad de analisis y de informacion correspondio al expediente clinico de cada

individuo.

Se cred una base de datos en Microsoft Excel para obtener informacion sobre las
variables de interés, tanto preoperatorias, quirurgicas y postoperatorias de todos los

pacientes.

Para el analisis estadistico se utilizé el software Epi Info v7.2.5. La estadistica
descriptiva de variables cualitativas se realiz6 mediante el calculo de frecuencias
absolutas y relativas. Para las variables cuantitativas se muestran los resultados
como medidas de tendencia central y dispersion. Para comparar las variables
cuantitativas por presencia de compresion bronquial o no, se utilizé la prueba de
Mann Whitney, por su parte la comparacion de las variables cualitativas se realizo
mediante el Test Exacto de Fisher, valor p <0.05 fue considerado como un valor

estadisticamente significativo.
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ASPECTOS ETICOS

La Ley General de Salud en Materia de Investigacion Para la Salud, indica que el
protocolo es de riesgo bajo; por lo tanto, no requerimos de un consentimiento
informado firmado. Se garantiza la confidencialidad de los datos haciendo uso
exclusivo de los datos de interés y evitando utilizar datos personales y sensibles de
pacientes y familiares. El estudio se desarroll6 con estricto apego a los principios
éticos para investigacion en seres humanos, los cuales incluyen: respeto,
beneficencia, no maleficencia y justicia. Se observaron los lineamientos de la
Declaracion de Helsinki con las modificaciones de Tokio y de Corea en el 2013
recientemente. Se tomaron en consideracion lo establecido en la Ley General de
Salud en Materia de Investigacion para la Salud y en base al articulo 4to, parrafo
tercero de la Constitucion politica de los Estados Unidos Mexicanos en lo referente
al desarrollo de la Investigacion para la salud, se atendieron los aspectos éticos que
garanticen la dignidad y el bienestar de los pacientes sujetos a esta investigacion.
Por las caracteristicas del protocolo, en base al articulo 17 de la Ley General de
Salud en materia de Investigacién para la Salud, se considera que este estudio no
tiene riesgo y que la informacion obtenida de los expedientes clinicos sera para uso
exclusivamente académico y se manejara con discrecionalidad y ética. El resguardo
de la informacion sera en base codificada con acceso exclusivo por el investigador,
coinvestigador y asesor metodoldgico. No se registrara ningun dato personal o que
pueda vincular la identidad del sujeto. Asi mismo se procuré el cumplimiento de los
principios éticos de la Asamblea Médica Mundial establecidos en la Declaracion de
Helsinki, Finlandia en 1964 y a las modificaciones hechas por la misma asamblea

en Tokio, Japdén en 1975.
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OPERACIONALIZACION DE VARIABLES

VARIABLE

TIPO

DEFINICION

Tiempo transcurrido desde

Edad Cuantitativa continua el nacimiento de un ser
Vivo
o o Masculino
Sexo Cualitativa dicotomica _
Femenino

Peso en el momento de la

Valor obtenido al colocar al

paciente en la bascula.

- Cuantitativa .
reparacion expresado en Kg medido a
Su ingreso a cirugia
Longitud de los pies a la
cabeza al momento de la
Talla en el momento de la o o
Cuantitativa cirugia expresada en cm

reparacion

medido a su ingreso a

cirugia

Compresién bronquial

Cualita dicotémica

Obstruccion de los
bronquios principales
documentada por estudio
de imagen (Tomografia o

resonancia).

Ventilacion preoperatoria

Cualitativa dicotémica

Necesidad de ventilacion
mecanica antes de la

cirugia

Anomalias cardiacas
asociadas

Cualitativa

Malformaciones cardiacas
congeénitas que no hacen
parte del diagndstico de
SVPA
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Edad en la que se realiz6

correccion total

Cuantitativa continua

Edad en afios y meses en
la que se realizo la cirugia

de correccion

Tiempo de Circulacién

extracorpérea (CEC)

Numérica/Continua de razén

Tiempo empleado para
perfundir el cuerpo con la

maquina corazon pulmon.

Tiempo de pinzamiento

aortico

Numérica/Continua

de razén

Tiempo de duracion de la
isquemia durante la

circulacién extracorporea.

Intervencion de ramas

pulmonares

Cualitativa dicotémica

Plastia de reduccion

Plicatura

Tiempo de estancia en la
terapia intensiva

postquirurgica

Cuantitativa de intervalo

Tiempo desde el ingreso a
la terapia intensiva hasta

Su egreso

Duracién de la ventilacion

postoperatoria

Cuantitativa de intervalo

Tiempo en horas de

ventilacion mecanica

Tiempo de estancia total
hospitalaria posterior a la

cirugia de correccion

Cuantitativa de intervalo

Tiempo desde el ingreso a
la terapia intensiva hasta

Su egreso

Edad en la que se realiz6
reintervencion recambio

valvular pulmonar

Cuantitativa continua

Edad en afios y meses en
la que se realiz6 el cambio

valvular pulmonar.

Tipo de reintervencion

Cualitativa dicotémica

Quirudrgica o transcatéter
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RESULTADOS

Durante el periodo de estudio analizado se identificaron 34 pacientes con
diagnostico de sindrome de valvula pulmonar ausente que fueron sometidos a
primera intervencion quirurgica, un paciente no contaba con el expediente completo
por lo que fue excluido y se analizaron los 33 expedientes clinicos que cumplieron

con los criterios de seleccién.

Caracteristicas de la poblacion:

Se incluyeron 33 pacientes, 69 % de sexo femenino, la mediana de edad al
momento de la cirugia fue de 6 afios (RIC: 4-10), los grupos etareos de la poblacién
fueron en orden de frecuencia entre 12 meses y 11 afos (75.8%), mayor a 12 afios
(12.1%), entre 1 y 11 meses (12.1%) y no se intervino a ningun paciente menor de
30 dias de vida en el periodo revisado. La mediana de peso y talla al momento de
la reparacion fue de 19.7 Kg (RIC: 11.5 — 24.7) y 120 cm (RIC 91-129)
respectivamente. Dentro de los antecedentes de importancia se encontro el
sindrome de delecion 22q11 en el 15.2% de la poblacion, uno de estos pacientes
con sindrome de Turner mosaico asociado. Otros antecedentes encontrados fueron
deficiencia de Won Willebrand (1), acondroplasia (1) y alteraciones vertebrales

como vértebras en mariposa con fusién de apofisis espinosas (1). Anexo 1

Anomalias cardiacas asociadas:

Encontramos asociacion del sindrome de valvula pulmonar ausente con
comunicacién interventricular (CIV) en el 51.5% de los casos (17) de los cuales 8
pacientes tenian ademas arco adrtico derecho, 4 casos arteria subclavia derecha
aberrante y 2 casos conducto arterioso persistente relacionado; el tipo de CIV con
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mayor frecuencia fue la perimembranosa con un 24.2% (8) seguida de la CIV
infundibular (5).

La tetralogia de Fallot (TF) fue la segunda anomalia cardiaca asociada en orden de
frecuencia, se report6é en un 30.3 % de los casos (10), 3 de estos pacientes con arco
aortico derecho, 2 con arteria subclavia derecha aberrante y ningun caso con

conducto arterioso persistente.

Otras anomalias incluyeron: doble salida del ventriculo derecho (2), vena cava
izquierda persistente (2), anomalias coronarias (2), conexiéon anémala parcial de
venas pulmonares (1), aorta bivalva (1) ademas de un caso con arco aértico derecho
y 2 con arteria subclavia aberrante no asociados a CIV o TF. Sélo 1 de nuestros
pacientes se presenté como SVPA aislado y 3 con septum integro (9% de los casos).

Anexo 2.

Compresion del arbol bronquial:

De los 33 pacientes, 15 presentaron compresion bronquial documentada por
estudios imagenoldgicos (tomografia o resonancia magnética nuclear), la
compresion bronquial bilateral se encontr6 en mayor porcentaje seguido de la
compresion bronquial izquierda y con menos frecuencia la compresion del bronquio

derecho de forma aislada.

Manejo antes de la reparacion:

Se detectaron 3 pacientes que requirieron ventilacion mecanica antes de la cirugia
probablemente por compresién de la via aérea (documentada por estudios de
imagen) con edades entre los 8 y 13 meses. Tres casos requirieron apoyo
aminérgico prequirurgico y solo 1 de estos no contaba con soporte ventilatorio. De

los pacientes intubados, uno presenté proceso infeccioso antes de la cirugia.
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Reparacion quirurgica:

ALos 33 pacientes se les realiz6 una reparacion primaria en una sola etapa, ninguno
fue sometido a procedimiento paliativo. A todos los pacientes se les realizd
ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho, en 5 pacientes se utilizd
bioprétesis pulmonar del Instituto Nacional de Cardiologia entre el periodo de 2005
a 2011; en 3 de los pacientes crearon una valvula monocuspide pulmonar con
parche de pericardio bovino y en los pacientes restantes se utilizaron bioprotesis
comerciales. Se realizaron reparaciones de otros defectos cardiacos en 5 pacientes
tales como plastia mitral, tricuspidea o adrtica, ampliacion de la rama izquierda de
la arteria pulmonar debido a hipoplasia y en 1 paciente se realizd procedimiento
hibrido con cierre perventricular de CIV. El riesgo quirdrgico medido a través de la
escala de RACHS-1 se clasificé en 3 para el 60.6% de los pacientes y 2 para el
39.3% restante. La mediana de tiempo de circulacion extracorporea fue de 131
minutos (RIC 115-169), la mediana de tiempo de pinzamiento aodrtico fue de 75
minutos (RIC 79-126).

- Intervencién a nivel de las ramas pulmonares

No todos requirieron algun tipo de intervencion, encontramos que a 13 de los 15
pacientes con compresion bronquial documentada antes de la cirugia se planed
plastia o plicatura de ramas pulmonares, a 21.2% de los pacientes se les realizé
plicatura, con mayor frecuencia a ambas ramas pulmonares; el 30.3% fueron
llevados a plastia de reduccion y al 24.2% de los pacientes se les realizé tanto
plicatura como plastia de reduccion; a 8 pacientes no se les realiz6 intervencion de

ningun tipo.

Resultados postquirargicos:

Los datos postquirurgicos se resumen en el anexo 3, 97% de los pacientes
requirieron soporte aminérgico durante el transquirurgico, la mediana de tiempo de
ventilacion mecanica fue de 24 horas (RIC 16-71), 4 de los pacientes requirieron
reintubacion orotraqueal y de estos ninguno habia sido intubado en periodo
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prequirurgico. Dentro de las complicaciones postquirurgicas, la falla cardiaca
derecha fue la mas frecuente y estuvo presente en el 84.9% de los pacientes,
seguida de las complicaciones respiratorias principalmente derrame pleural. Solo 4
pacientes evolucionaron con hipertensién pulmonary 2 requirieron la administracion

de 6xido nitrico.

Durante la vigilancia postquirurgica en la terapia intensiva, 8 pacientes fueron
llevados a cateterismo, 4 de estos con fines diagnostico y a 4 se les realizo
procedimiento terapéutico, 3 de los pacientes requirieron colocacién de stent en el
bronquio principal izquierdo (1 de ellos sin documentacion de compresién bronquial
prequirurgica probablemente secundario a broncomalacia) y 1 paciente fue llevado

a cierre de CIV.

La mediana del tiempo en horas de ventilacibn mecanica en los pacientes con
compresion bronquial fue de 26 horas y el 20% requirio reintubacion, mientras que
en aquellos que no tenian compresiéon bronquial, la mediana de horas de intubacién
fue de 20 horas y solo el 5.6% de los pacientes fue reintubado; sin embargo, estos
datos no fueron estadisticamente significativos Se reporta solo 1 caso de mortalidad
perioperatoria secundaria a choque cardiogénico, fue el paciente intervenido con
menos edad (4 meses) tenia reportado durante su valoracion prequirurgica origen
anémalo de la arteria descendente anterior desde la coronaria derecha y no requirio

ventilacidn mecanica prequirurgica.

Recambio valvular pulmonar en el seguimiento

En total 8 de los 33 pacientes (24.2%) fueron llevados a recambio valvular durante
el seguimiento, la mediana de tiempo transcurrido entre la reparacion y el recambio
valvular pulmonar fue de 12 afos (RIC 7.3-15.2), a 3 de los pacientes se les realizd
el procedimiento via percutanea (técnica “valve in valve”) y los otros 5 fueron
candidatos a recambio quirurgico, continian en seguimiento por la consulta externa

27 pacientes (con ultima atencion entre el 2018 y 2023 ), 7 perdieron seguimiento
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y de los pacientes activos 2 casos estan a la espera de hospitalizacion para intento

de cambio valvular por intervencionismo.
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

Este estudio resume la experiencia de 20 afios en el manejo de pacientes sometidos
a reparacion quirurgica con sindrome de valvula pulmonar ausente en el Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Los hallazgos indican que el resultado a
largo plazo es bueno, con un solo caso de muerte de los 33 pacientes revisados, el
cual presentdé complicaciones a nivel hemodinamico y sin antecedente de

compromiso de la via aérea en su prequirurgico

Como ya hemos mencionado, se trata de una cardiopatia poco frecuente cuya
principal caracteristica es la marcada dilatacion de las arterias pulmonares que da
como resultado la compresion de la traquea y los bronquios principales. Es
importante el diagndstico prenatal para un diagnostico y manejo oportuno en el caso
de pacientes con compromiso respiratorio importante, en nuestro estudio ningun
paciente fue diagnosticado en la etapa prenatal y el de menor edad que fue a
reparacion quirurgica fue a los 4 meses de vida sin compromiso ventilatorio severo
y con complicaciones durante su postquirurgico estableciéndose en el unico caso

de mortalidad que reportamos.

El momento de la intervencion quirurgica depende principalmente de la gravedad
de los sintomas respiratorios asociados, la mediana de edad en la cual fueron
intervenidos en nuestra institucion fue a los 6 anos, esto puede ser determinante en
la necesidad de reintervenciones durante su seguimiento al igual que los métodos

quirurgicos utilizados.

Es importante destacar que la plastia de reduccion y la plicatura se realizé en el
76% de nuestros pacientes, lo que reconfirma la necesidad de la reconstruccion de
las arterias pulmonares para aliviar la compresion traqueobronquial a fin de mejorar
la supervivencia en estos pacientes de alto riesgo. Durante las ultimas décadas, las
mejoras en las técnicas quirurgicas, una mejor comprensiéon de la patologia

subyacente y los avances en el cuidado posoperatorio y el manejo ventilatorio de
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los recién nacidos y los lactantes han llevado a una mejor supervivencia entre estos

pacientes.

Multiples estudios previos han identificado la intubacion y la ventilacion
preoperatorias como un factor de riesgo de complicaciones postoperatorias
tempranas. Mcdonell et al. (15) inform6 una mortalidad temprana del 21% (6/28,
todos los bebés con dependencia preoperatoria del ventilador), mientras que Yong
et al. (16) reportaron recientemente una menor mortalidad temprana del 13,5%
(7/52, 15 con ventilacion preoperatoria, todos menores de 1 afo). En nuestra
institucion 3 pacientes (todos lactantes entre los 8 y 12 meses) necesitaron
ventilacion mecanica previa a la cirugia, con evolucidn postquirurgica adecuada, en
promedio requirieron mayor tiempo de ventilacion y ninguno reintubacion sin ser

estadisticamente significativo.

Se han propuesto diferentes opciones quirurgicas en cuanto a la reconstruccion del
TSVD, como tubo protésico valvulado, homoinjerto o creacién de valvula
monocuspide con parche de pericardio bovino. Todavia no hay consenso sobre el
mejor método, algunos centros recomiendan la insercion de un tubo protésico
valvulado para mejorar la hemodinamica posoperatoria temprana, evitar la
dilatacion persistente de la arteria y reducir el riesgo de arritmias a largo plazo y
disfuncidon ventricular derecha tardia. (14) Otros consideran que la valvula
monocuspide es suficiente. Godart y cols (17) recomiendan la insercion de una
valvula pulmonar solo en recién nacidos gravemente enfermos con alta resistencia

vascular pulmonar o estenosis pulmonar distal.

En nuestra institucion a 30 pacientes se les cambidé la valvula pulmonar con
bioprotésis y sélo en 3 casos se cred valvula monocuspide con parche de pericardio

bovino.

Aunque muchos centros recomiendan la reconstruccion extensa de las AP en
pacientes con dificultad respiratoria grave; en nuestro centro, la decision asi como
el método Optimo para la plastia de reduccion de la AP es individualizada,

dependiendo de la severidad de los sintomas respiratorios, el grado de dilatacion
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de las ramas pulmonares y la presencia de compresién del arbol traqueobronquial

en las imagenes prequirurgicas.

Posterior a la correccion quirurgica total en estos pacientes, una de las
complicaciones no asociada al tipo de tratamiento quirdrgico es la presencia de
broncomalacia persistente es otro de los factores a valorar ya que trae
complicaciones durante el postquirirgico, se han recomendado los stents
endobronquiales para su tratamiento y para tratar también los problemas
respiratorios en aquellos pacientes que se hace dificil la progresién ventilatoria. En
nuestro estudio, 3 pacientes fueron llevado a broncoscopia para colocacién de stent

en el bronquio izquierdo principal con buenos resultados.

El intervencionismo cardiaco también ha sido relevante en el caso de las
reintervenciones, dada la posibilidad de implantar una valvula de forma percutanea
sin necesidad de intervencidn quirurgica y los riesgos que esta implica. En nuestro
Instituto a 3 de los 8 pacientes reintervenidos fueron llevados a cateterismo para
cambio valvular percutaneo y 2 pacientes estan a la espera de internacion para
procedimiento, los resultados a corto plazo son favorables y seria interesante la
continuidad en el seguimiento de estos pacientes y evaluar los tiempos comparando

el tipo de reintervencion.
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ANEXOS

Anexo 1. Caracteristicas de la poblacion.

EDAD (afos) Me (RIC) 6(4-10)

>12 afos 4 12.1
< de 30 dias 0 0.0
30 dias -11 meses 4 12.1
12 meses — 11 afos 25 75.8
SEXO

Masculino 10 30.3
Femenino 23 69.7
PESO (Kg) 19.7 (11.5-24.7)

TALLA (cm) 120 (91 - 129)

DELECION 22q11 5 15.2
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Anexo 2. Asociacion con anomalias cardiacas: SVPA con comunicacion
interventricular (se incluyeron a los pacientes con Doble Salida del Ventriculo
Derecho), Tetralogia de Fallot, Septum intacto (se incluyeron 2 pacientes con CIAy
1 con PCA) y SVPA aislado.

SINDROME DE VALVULA PULMONAR AUSENTE

= COMUNICACION
INTERVENTRICULAR

B TETRALOGIA DE FALLOT

m SEPTUM INTACTO

AISLADO
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Anexo 3. Datos postquirurgicos de los pacientes con sindrome de valvula

pulmonar ausente.

Complicaciéon Transquirurgicas 19 57.6
Aminas en el transquirurgico 32 97.0
Horas ventilacion mecanica (RIC) 24 (16-71)
Re intubacién 4 12.5
Tiempo en terapia intensiva (RIC) 3 dias (3 - 5)

Complicaciones

Cardiacas 28 84.9
Pulmonares 10 30.3
Derrame pleural 7 21.2
Estancia hospitalaria total 14 dias (8 - 18)
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