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MARCO TEÓRICO 

 

El síndrome de válvula pulmonar ausente (SVPA) es una cardiopatía 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 características 

clínicas y los hallazgos postmortem en un paciente masculino de 11 años de edad 

(1). Esta entidad se caracteriza porque las valvas de la válvula pulmonar están 

ausentes, son displásicas o rudimentarias, lo que ocasiona una insuficiencia 

pulmonar importante y dilatación aneurismática del tronco de la arteria pulmonar y 

sus ramas, condición que puede llevar a la compresión del árbol traqueobronquial y 

al subsiguiente compromiso respiratorio, contribuyendo así a la morbilidad y 

mortalidad significativas en el periodo perinatal de estos pacientes y agravando la 

presentación postnatal por los problemas respiratorios que a largo plazo incluyen 

enfermedad pulmonar obstructiva. (2) 

A pesar de la ausencia de la válvula, estos pacientes además de desarrollar 

insuficiencia pulmonar importante se acompañan de algún grado de obstrucción al 

tracto de salida del ventrículo derecho (TSVD) que generalmente es debido a la 

presencia de un anillo de tejido engrosado restrictivo en la posición que 

habitualmente se localizaría el anillo de la válvula pulmonar en lugar de una 

estenosis infundibular como tal. (3) 

Su incidencia prenatal es del 15 al 20 % de todos los fetos con tetralogía de Fallot 

(TF) y del 1 % de todos los defectos cardíacos 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 cardiopatías congénitas. (2-3). Esta diferencia en 

las series prenatal y posnatal puede explicarse por la alta tasa de pérdida 

espontánea o iatrogénica durante el embarazo atribuible a insuficiencia cardíaca 

intrauterina y a la asociación con anomalías cromosómicas. (3) 
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La ausencia del conducto arterioso es común y se ha postulado que juega un papel 

en la etiología, el SVPA además de asociarse frecuentemente a la tetralogía de 

Fallot, puede presentarse en relación a una comunicación interventricular y sólo en 

un 10% de los casos presentan tabique interventricular íntegro como parte de un  

SVPA aislado o asociado con otras malformaciones cardiacas reportadas en la 

literatura como atresia tricuspídea, anomalía de Ebstein, doble vía de salida del 

ventrículo derecho o arco aórtico derecho.(4) 

El SVPA asociado a tetralogía de Fallot incluye anatómicamente un defecto del 

tabique ventricular infundibular con desviación anterior y a la izquierda, varios 

grados de estenosis del anillo pulmonar, válvula pulmonar rudimentaria o ausente e 

insuficiencia pulmonar libre. (2), una particularidad anatómica de este grupo de 

pacientes es que el conducto arterioso casi siempre está ausente y alrededor del 

50% tienen arco aórtico derecho. Se han postulado varias teorías para la dilatación 

aneurismática de las arterias pulmonares, las más aceptadas son: a) La agenesia 

del conducto arterioso, b) El aumento del volumen sistólico debido a la 

incompetencia pulmonar y c) La estenosis pulmonar que conduce a la dilatación 

postestenótica. (3-5) 

La asociación con tabique ventricular íntegro es reportada con menor frecuencia y 

generalmente coexiste con la presencia de conducto arterioso. Esta relación entre 

el conducto y la válvula pulmonar ausente ha dado lugar a la teoría sobre la 

hemodinámica prenatal, que describe un mayor flujo hacia la aorta y el tronco de la 

arteria pulmonar a través del conducto por lo que característicamente las ramas 

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

Se ha informado que la ausencia de válvula pulmonar está asociada con anomalías 

cromosómicas en aproximadamente 25 % de los casos, que incluyen la 

microdeleción 22q11, trisomía 13, trisomía 21 y deleciones de los cromosomas 6 y 

7.  

Los pacientes con tetralogía de Fallot son frecuentemente diagnosticados con el 

síndrome de deleción 22q11, se han descrito casos esporádicos de ausencia de 
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válvula pulmonar reportada en la literatura en asociación con otras anomalías 

cromosómicas.  

La sintomatología en el recién nacido y el lactante está estrechamente relacionada 

con la gran dilatación de las arterias pulmonares; la presentación clínica 

característica consiste en episodios de dificultad respiratoria severos causadas por 

la compresión 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 niños mayores. (7) 

La cianosis en este síndrome es el resultado tanto del compromiso intrapulmonar 

como intracardiaco. La desaturación venosa pulmonar puede deberse a un 

desajuste entre la ventilación y la perfusión y al cortocircuito intrapulmonar. El 

cortocircuito de derecha a izquierda a nivel ventricular también contribuirá a la 

cianosis, aunque es raro que sea una obstrucción del TSVD lo suficientemente 

grave como para causar un cortocircuito de derecha a izquierda importante. Si bien 

los síntomas cardíacos suelen ser leves, los problemas pulmonares pueden ser 

graves. Muchos recién nacidos presentan dificultad respiratoria desde el momento 

del nacimiento. La ventilación es ineficaz y el trabajo respiratorio es elevado. La 

hipercapnia comúnmente 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 compresión de las vías respiratorias es menos grave, el niño 

puede presentar más adelante en la infancia infecciones respiratorias frecuentes y 

antecedentes de sibilancias. En las formas menos graves de este síndrome, los 

síntomas respiratorios serán mínimos y el diagnóstico se establecerá 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 intervención urgente y tienen un peor resultado 

que aquellos que no requieren la intervención temprana debido a que sus problemas 

respiratorios son relativamente menores.  
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Una de las maniobras más importantes en la paliación médica de esta afección es 

colocar al niño en decúbito prono. Presumiblemente, esto permite que las arterias 

pulmonares caigan hacia adelante y elimina algo de presión de las vías 

respiratorias. Aunque es posible paliar al niño en esta posición durante algún tiempo, 

la cirugía no debe posponerse, sino que debe realizarse poco después de que se 

haya establecido el diagnóstico. Si el niño presenta dificultad respiratoria al respirar 

espontáneamente a pesar de estar en decúbito prono, está indicada la intubación y 

ventilación con presión positiva. En la actualidad, no existen procedimientos 

intervencionistas no quirúrgicos efectivos para el manejo del síndrome de válvula 

pulmonar ausente. La colocación de stents en las vías respiratorias no debe 

realizarse excepto en las circunstancias más extremas. (9) 

Con respecto al diagnóstico, el abordaje se realiza mediante una historia clínica 

completa, examen físico detallado y métodos diagnósticos como la radiografía de 

tórax que revelará una hiperexpansión del pulmón, dependiendo del sitio de la 

obstrucción bronquial, pueden verse afectados lóbulos individuales o todo el 

pulmón. La obstrucción unilateral comúnmente conduce a un desplazamiento 

mediastínico considerable hacia el lado contralateral. El electrocardiograma 

presenta desviación del eje de QRS hacia la derecha con datos de hipertrofia 

ventricular derecha  La ecocardiografía bidimensional se considera el método 

diagnóstico de elección, permite describir las asociaciones que se presentan así 

como valorar la función cardíaca y las repercusiones hemodinámicas de las lesiones 

que provoca esta cardiopatía; además de las características cardíacas habituales 

de la tetralogía de Fallot, se puede determinar el grado de dilatación de la arteria 

pulmonar. La tomografía computarizada (TC) o la resonancia magnética nuclear 

(RMN) son útiles para definir la relación específica entre los sitios de compresión de 

las vías respiratorias y la dilatación de las arterias pulmonares centrales. La 

broncoscopía puede proporcionar una medida de referencia del grado de 

compresión de las vías respiratorias. Además, cuando la dilatación de la arteria 

pulmonar es leve, se puede utilizar la broncoscopía para descartar la compresión 

traqueal y bronquial como fuente de síntomas respiratorios. (8) 
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Aunque anteriormente la mortalidad por reparación quirúrgica era alta, 

especialmente en recién nacidos y lactantes, las tasas se han reducido 

significativamente, del 60% en 1980 a 10%–20% en los últimos años, sin embargo, 

actualmente no existe un consenso general sobre el método de reparación de las 

arterias pulmonares dilatadas, y también sigue siendo discutible la técnica ideal para 

la reconstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho (TSVD). (10) 

En cuanto al momento óptimo para la reparación quirúrgica, no existen buenas 

opciones paliativas para el niño con síndrome de válvula pulmonar ausente. Tanto 

el momento como la técnica de la reparación quirúrgica dependen en gran medida 

de cuán sintomático sea el paciente en la presentación inicial. 

En el caso del neonato que presenta compromiso respiratorio grave, es una 

indicación de corrección quirúrgica emergente o urgente, casi siempre está indicado 

el uso de un homoinjerto pulmonar para reemplazar las arterias pulmonares 

principales y secundarias dilatadas y la válvula pulmonar displásica después de su 

resección. 

En el caso del lactante que presenta sibilancias, infecciones respiratorias 

frecuentes, la corrección quirúrgica debe realizarse poco después de que se haya 

establecido el diagnóstico. Se debe hacer un juicio cuidadoso sobre si se debe usar 

el enfoque más agresivo que se aplica con urgencia para el recién nacido como se 

describió anteriormente o si los síntomas son lo suficientemente leves como para 

permitir el enfoque electivo que no conlleve al niño a serie de reintervenciones 

futuras. 

En los casos asintomáticos, la cirugía debe programarse de forma electiva en los 

primeros meses de vida o poco después de establecer el diagnóstico. Por lo general, 

no es necesario reemplazar las arterias pulmonares centrales y/o la válvula 

pulmonar con material de homoinjerto. (8) 

Además del tratamiento habitual de la tetralogía de Fallot con estenosis pulmonar, 

es decir, el cierre con parche de la comunicación interventricular con 

desalineamiento, la ampliación del TSVD con parche y la resección infundibular, es 
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necesario reducir el tamaño de las arterias pulmonares mediante una plastia 

adecuada o realización de plicatura. (5) Se debe tener cuidado para evitar el 

estrechamiento excesivo de las arterias pulmonares centrales si los síntomas del 

niño son leves. En ocasiones, el niño con síndrome de ausencia de válvula pulmonar 

tendrá un grado tan leve de agrandamiento de las arterias pulmonares centrales y 

ausencia total de síntomas respiratorios que no está indicada la plastía de las 

arterias pulmonares ni la inserción de una válvula pulmonar. 

Las estrategias por lo general se centran en la reparación de la tetralogía de Fallot 

junto con plicatura y reducción de las arterias pulmonares. Algunos cirujanos 

también suspenden la arteria pulmonar izquierda hacia la parte anterior de la pared 

torácica, con el objetivo de liberar aún más la presión sobre los bronquios. Una 

alternativa es realizar una variación de la maniobra de Lecompte, seccionar la aorta 

ascendente durante la reparación y mover la arteria pulmonar derecha 

anteriormente, lejos del árbol traqueobronquial. El cirujano también debe decidir si 

implantar o no una válvula pulmonar en el momento del procedimiento primario. 

Algunos plantean la colocación de un stent en las vías respiratorias en el momento 

de la cirugía, pero esto rara vez se realiza en la práctica. Incluso después de 

completar reparación quirúrgica con aparente alivio de la obstrucción de las vías 

respiratorias, los pacientes pueden sufrir problemas a largo plazo, como infecciones 

recurrentes del tracto respiratorio, sibilancias y enfermedad reactiva de las vías 

respiratorias. (8-11) 

En un estudio de 2019 con 68 pacientes con tetralogía de Fallot y ausencia de 

válvula pulmonar que se sometieron a reparación quirúrgica a una mediana de edad 

de 3,9 (1,3-8,9) meses. La colocación de un tubo protésico para la conexión 

ventrículo derecho – arteria pulmonar con válvula se insertó en el 33%, se creó una 

válvula monocúspide en el 42%, el 53% tenía 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 mayoría por insuficiencia respiratoria y la tasa de 

mortalidad en un intervalo mediano de 7 años después de la cirugía fue del 19%. 

Los predictores multivariados de mortalidad fueron: aumento del tamaño de la 
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arteria pulmonar (medido por el índice de Nakata) y disminución de las saturaciones 

de oxígeno preoperatorias. Un índice de Nakata (>1.500 mm2/m2) predijo tanto la 

mortalidad como la ventilación prolongada. 

En 2002, Hew et al. (12) describió una revisión retrospectiva de 59 pacientes 

consecutivos con síndrome de válvula pulmonar ausente que ingresaron en el 

Children's Hospital Boston para tratamiento quirúrgico entre 1960 y 1995. Quince 

pacientes se sometieron a cierre de CIV, resección total de arterias pulmonares 

centrales dilatadas y reconstrucción del TSVD y arterias pulmonares con un 

homoinjerto. Un total de 21 pacientes tuvieron cierre de CIV, reconstrucción del 

TSVD con parche transanular y aneurismorrafia. Doce pacientes tuvieron 

procedimientos misceláneos. Las tasas de supervivencia operatoria y tardía a 1, 5 

y 10 años fueron del 83 %, 80 % y 78 %, respectivamente. Los factores de riesgo 

de mortalidad operatoria por análisis multivariado fueron la presencia de dificultad 

respiratoria, cirugía en el período neonatal, peso inferior a 3 kg, cirugía paliativa 

dejando la CIV abierta y realización de la cirugía antes del año 1990. Después de 

1990, la mortalidad operatoria disminuyó al 11%. En pacientes con dificultad 

respiratoria, la supervivencia con sustitución 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 reintervención entre los grupos quirúrgicos. Hew y otros concluyeron a 

partir de esta revisión que el reemplazo agresivo con homoinjerto de las arterias 

pulmonares se ha asociado con una mejor supervivencia en pacientes con síndrome 

de válvula 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 quirúrgico agresivo, el 17 % de sus pacientes continuaron 

teniendo broncoespasmo episódico de gravedad leve a moderada, lo que requirió 

el uso crónico de broncodilatadores simpaticomiméticos. No todos los centros están 

de acuerdo en que el reemplazo con homoinjerto de las arterias pulmonares 

centrales es necesario incluso para los lactantes sintomáticos.  
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En un estudio publicado por Nair AK et al. (13) con resultados quirúrgicos del 

síndrome de válvula pulmonar ausente, un total de 27 pacientes fueron intervenidos 

quirúrgicamente entre 2001 y 2015, y fueron seguidos durante un período medio de 

6,4 ± 4,1 años. De los 27 pacientes, 14 (51,9%) eran lactantes. La mediana de edad 

a la reparación fue de 9,8 meses. Se requirió intubación preoperatoria en seis 

pacientes (22,2%) y 11 pacientes (40,7%) presentaron síntomas de dificultad 

respiratoria. La válvula pulmonar se reemplazó por un tubo protésico valvulado en 

15 pacientes (55,6%), válvula monocúspide en 6 pacientes (22,2%) y parche 

transanular en 6 pacientes (22,2%). En todos los pacientes se realizó arterioplastia 

pulmonar de reducción. La supervivencia global a 10 años fue del 82,1%. Hubo un 

81,1% de ausencia total de reintervención a los 10 años.  

Vaeilys y cols. (14) realizaron un estudio retrospectivo de pacientes con este 

diagnóstico y su reparación desde 1988 hasta 2018, se identificaron veinte 

pacientes.  Se realizó arterioplastía pulmonar en 7 pacientes (35%), dos pacientes 

(10%) con dependencia preoperatoria del ventilador fueron sometidos a 

arterioplastía intrahiliar extensa. La dependencia preoperatoria del ventilador se 

asoció con reparaciones y reintervenciones más tempranas ( P  < 0,05). Hubo 3 

muertes tardías entre los casos con reparación después del año 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 arterioplastía pulmonar de reducción, que en este estudio se 

utilizó solo en pacientes con dificultad respiratoria y dependencia del ventilador, se 

asoció 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 años en pacientes con SVPA de 2002 a 2012, 42 pacientes fueron sometidos 

a corrección quirúrgica. Las tasas de supervivencia entre pacientes con o sin 

dificultad respiratoria fueron 72,7 y 100%, respectivamente (P = 0,003). La 

mortalidad general se asoció con un mayor tiempo de circulación extracorpórea (P 

= 0,004) y un menor peso en la operación. 
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JUSTIFICACIÓN 

 

El síndrome de válvula pulmonar ausente es una cardiopatía congénita rara con 

etiología desconocida y curso clínico variable, el cual está influenciado por los 

síntomas respiratorios secundarios a la compresión extrínseca traqueobronquial. 

El manejo quirúrgico de esta cardiopatía ha evolucionado en las últimas décadas, 

sin embargo, actualmente no existe un consenso general sobre el método de 

reparación ideal de las arterias pulmonares dilatadas y aún sigue siendo discutible 

la técnica para la reconstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho.  

Anteriormente la mortalidad por reparación quirúrgica de SVPA era alta, 

especialmente en recién nacidos y lactantes, las tasas se han reducido 

significativamente en los últimos años; sin embargo, a pesar de la mejoría en la 

supervivencia, los pacientes tienen altas tasas de reintervención y hasta el momento 

se han publicado pocos estudios sobre resultados a largo plazo. 

El Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez ha sido por muchos años centro 

de referencia nacional tanto en el diagnóstico como en el manejo quirúrgico de 

pacientes con síndrome de válvula pulmonar ausente por lo que es importante 

conocer la experiencia quirúrgica y la necesidad de reintervención durante el 

seguimiento, así como comparar los resultados con otros estudios y determinar el 

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

 

PREGUNTA DE INVESTIGACIÓN 

¿Cuál es la experiencia quirúrgica en los pacientes con síndrome de válvula 

pulmonar ausente en el Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez en los 

últimos 20 años? 
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OBJETIVOS 

 

OBJETIVO GENERAL 

Evaluar la experiencia en el manejo quirúrgico de los pacientes pediátricos con 

diagnóstico de síndrome de válvula pulmonar ausente en el Instituto Nacional de 

Cardiología Ignacio Chávez en los últimos 20 años. 

 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS 

- Caracterización epidemiológica de los pacientes sometidos a cirugía con 

diagnóstico de síndrome de válvula pulmonar ausente. 

- Determinar las malformaciones cardíacas asociadas.  

- Identificar los pacientes con diagnóstico de síndrome de deleción 22q11 

- Determinar el tiempo de ventilación mecánica o frecuencia de reintubación.  

- Determinar durante el seguimiento cuántos pacientes fueron sometidos a 

recambio valvular pulmonar quirúrgico o por intervencionismo.  

- Determinar el tiempo transcurrido entre la reparación primaria y el recambio 

valvular.  

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

hospitalización. 
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MATERIAL Y MÉTODOS 

 

Tipo de estudio: Descriptivo longitudinal  

Diseño del estudio:  

• Secuencia temporal: Longitudinal  

• Control de la asignación de los factores de estudio: Observacional  

• Por la recolección de datos: Retrospectivo  

• Por los componentes del grupo: Homodémico  

 

Población de estudio:  

Población objetivo: Pacientes con diagnóstico de síndrome de válvula pulmonar 

ausente menores de 18 años.  

Población elegible: Pacientes con síndrome de válvula pulmonar ausente a 

quienes se les realizó intervención quirúrgica en el periodo comprendido entre enero 

2003 y mayo 2023 en el Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez. 

 

Criterios de selección  

• Pacientes con diagnóstico de síndrome de válvula pulmonar ausente que 

hayan sido intervenidos quirúrgicamente para cambio valvular pulmonar con 

o sin corrección total en el Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez. 

• Rango de edad: Pacientes menores de 18 años al momento de la primera 

intervención quirúrgica.  

• Sexo: indistinto 
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Criterios de exclusión  

• Pacientes con expedientes incompletos. 

• Pacientes con intervención quirúrgica previa en otra institución  

 

Análisis estadístico  

El estudio se basó en el registro activo que realiza el servicio de Terapia intensiva 

postquirúrgica cardiovascular pediátrica de todos los pacientes que son intervenidos 

quirúrgicamente.  

La unidad de análisis y de información correspondió al expediente clínico de cada 

individuo.  

Se creó una base de datos en Microsoft Excel para obtener información sobre las 

variables de interés, tanto preoperatorias, quirúrgicas y postoperatorias de todos los 

pacientes.  

Para el análisis estadístico se utilizó el software Epi Info v7.2.5. La estadística 

descriptiva de variables cualitativas se realizó mediante el cálculo de frecuencias 

absolutas y relativas. Para las variables cuantitativas se muestran los resultados 

como medidas de tendencia central y dispersión. Para comparar las variables 

cuantitativas por presencia de compresión bronquial o no, se utilizó la prueba de 

Mann Whitney, por su parte la comparación de las variables cualitativas se realizò 

mediante el Test Exacto de Fisher, valor p <0.05 fue considerado como un valor 

estadísticamente significativo.  
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ASPECTOS ÉTICOS 

 

La Ley General de Salud en Materia de Investigación 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 desarrolló con estricto apego a los principios 

éticos para investigación en seres humanos, los cuales incluyen: respeto, 

beneficencia, no maleficencia y justicia. Se observaron los lineamientos de la 

Declaración de Helsinki con las modificaciones de Tokio y de Corea en el 2013 

recientemente. Se tomaron en consideración lo establecido en la Ley General de 

Salud en Materia de Investigación para la Salud y en base al artículo 4to, párrafo 

tercero de la Constitución política de los Estados Unidos Mexicanos en lo referente 

al desarrollo de la Investigación para la salud, se atendieron los aspectos éticos que 

garanticen la dignidad y el bienestar de los pacientes sujetos a esta investigación. 

Por las características del protocolo, en base al artículo 17 de la Ley General de 

Salud en materia de Investigación para la Salud, se considera que este estudio no 

tiene riesgo y que la información obtenida de los expedientes clínicos será para uso 

exclusivamente académico y se manejará con discrecionalidad y ética. El resguardo 

de la información será en base codificada con acceso exclusivo por el investigador, 

coinvestigador y asesor metodológico. No se registrará ningún dato personal o que 

pueda vincular la identidad del sujeto. Así mismo se procuró el cumplimiento de los 

principios éticos de la Asamblea Médica Mundial establecidos en la Declaración de 

Helsinki, Finlandia en 1964 y a las modificaciones hechas por la misma asamblea 

en Tokio, Japón en 1975. 
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OPERACIONALIZACIÓN DE VARIABLES 

 

VARIABLE TIPO DEFINICIÓN 

Edad Cuantitativa continua 

Tiempo transcurrido desde 

el nacimiento de un ser 

vivo 

Sexo Cualitativa dicotómica 
Masculino 

Femenino 

Peso en el momento de la 

reparación  
Cuantitativa 

Valor obtenido al colocar al 

paciente en la báscula. 

expresado en Kg medido a 

su ingreso a cirugía 

Talla en el momento de la 

reparación  
Cuantitativa 

Longitud de los pies a la 

cabeza al momento de la 

cirugía expresada en cm 

medido a su ingreso a 

cirugía 

Compresión bronquial  Cualita dicotómica 

Obstrucción de los 

bronquios principales 

documentada por estudio 

de imagen (Tomografía o 

resonancia). 

 

Ventilación preoperatoria 
Cualitativa dicotómica 

Necesidad de ventilación 

mecánica antes de la 

cirugía 

Anomalías cardiacas 

asociadas 
Cualitativa 

Malformaciones cardíacas 

congénitas que no hacen 

parte del diagnóstico de 

SVPA 
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Edad en la que se realizó 

corrección total 
Cuantitativa continua 

Edad en años y meses en 

la que se realizó la cirugía 

de corrección 

Tiempo de Circulación 

extracorpórea (CEC) 
Numérica/Continua de razón 

Tiempo empleado para 

perfundir el cuerpo con la 

máquina corazón pulmón. 

Tiempo de pinzamiento 

aórtico 

Numérica/Continua 

de razón 

Tiempo de duración de la 

isquemia durante la 

circulación extracorpórea. 

Intervención de ramas 

pulmonares 
Cualitativa dicotómica 

Plastia de reducción 

Plicatura 

Tiempo de estancia en la 

terapia intensiva 

postquirúrgica 

Cuantitativa de intervalo 

Tiempo desde el ingreso a 

la terapia intensiva hasta 

su egreso 

Duración de la ventilación 

postoperatoria 
Cuantitativa de intervalo 

Tiempo en horas de 

ventilación mecánica 

Tiempo de estancia total 

hospitalaria posterior a la 

cirugía de corrección 

Cuantitativa de intervalo 

Tiempo desde el ingreso a 

la terapia intensiva hasta 

su egreso 

Edad en la que se realizó 

reintervención recambio 

valvular pulmonar 

Cuantitativa continua 

Edad en años y meses en 

la que se realizó el cambio 

valvular pulmonar. 

Tipo de reintervención Cualitativa dicotómica Quirúrgica o transcatéter 
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RESULTADOS  

 

Durante el periodo de estudio analizado se identificaron 34 pacientes con 

diagnóstico de síndrome de válvula pulmonar ausente que fueron sometidos a 

primera intervención quirúrgica, un paciente no contaba con el expediente completo 

por lo que fue excluido y se analizaron los 33 expedientes clínicos que cumplieron 

con los criterios de selección.  

 

Características de la población: 

Se incluyeron 33 pacientes, 69 % de sexo femenino, la mediana de edad al 

momento de la cirugía fue de 6 años (RIC: 4-10), los grupos etáreos de la población 

fueron en orden de frecuencia entre 12 meses y 11 años (75.8%), mayor a 12 años 

(12.1%), entre 1 y 11 meses (12.1%) y no se intervino a ningún paciente menor de 

30 días de vida en el periodo revisado. La mediana de peso y talla al momento de 

la reparación fue de 19.7 Kg (RIC: 11.5 – 24.7) y 120 cm (RIC 91-129) 

respectivamente. Dentro de los antecedentes de importancia se encontró el 

síndrome de deleción 22q11 en el 15.2% de la población, uno de estos pacientes 

con síndrome de Turner mosaico asociado. Otros antecedentes encontrados fueron 

deficiencia de Won Willebrand (1), acondroplasia (1) y alteraciones vertebrales 

como vértebras en mariposa con fusión de apófisis espinosas (1). Anexo 1 

 

Anomalías cardíacas asociadas: 

Encontramos asociación del síndrome de válvula pulmonar ausente con 

comunicación interventricular (CIV) en el 51.5% de los casos (17) de los cuales 8 

pacientes tenían además arco aórtico 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 tetralogía de Fallot (TF) fue la segunda anomalía cardíaca asociada en orden de 

frecuencia, se reportó en un 30.3 % de los casos (10), 3 de estos pacientes con arco 

aórtico derecho, 2 con arteria subclavia derecha aberrante y ningún caso con 

conducto arterioso persistente.  

Otras anomalías incluyeron:  doble salida del ventrículo derecho (2), vena cava 

izquierda persistente (2), anomalías coronarias (2), conexión anómala parcial de 

venas pulmonares (1), aorta bivalva (1) además de un caso con arco aórtico derecho 

y 2 con arteria subclavia aberrante no asociados a CIV o TF. Sólo 1 de nuestros 

pacientes se presentó como SVPA aislado y 3 con septum ìntegro (9% de los casos). 

Anexo 2. 

 

Compresión del árbol bronquial:  

De los 33 pacientes, 15 presentaron compresión bronquial documentada por 

estudios imagenológicos (tomografía o resonancia magnética nuclear), la 

compresión bronquial bilateral se encontró en mayor porcentaje seguido de la 

compresión bronquial izquierda y con menos frecuencia la compresión del bronquio 

derecho de forma aislada.  

 

Manejo antes de la reparación:  

Se detectaron 3 pacientes que requirieron ventilación mecánica antes de la cirugía 

probablemente por compresión de la vía aérea (documentada por estudios de 

imagen) con edades entre los 8 y 13 meses. Tres casos requirieron apoyo 

aminérgico prequirúrgico y sólo 1 de estos no contaba con soporte ventilatorio. De 

los pacientes intubados, uno presentó proceso infeccioso antes de la cirugía.   
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Reparación quirúrgica: 

A Los 33 pacientes se les realizó una reparación primaria en una sola etapa, ninguno 

fue sometido a procedimiento paliativo.  A todos los pacientes se les realizó 

ampliación del tracto de salida del ventrículo derecho, en 5 pacientes se utilizó 

bioprótesis pulmonar del Instituto Nacional de Cardiología entre el periodo de 2005 

a 2011; en 3 de los pacientes crearon una válvula monocúspide pulmonar con 

parche de pericardio bovino y en los pacientes restantes se utilizaron bioprótesis 

comerciales. Se realizaron reparaciones de otros defectos cardíacos en 5 pacientes 

tales como plastia mitral, tricuspídea o aórtica, ampliación de la rama izquierda de 

la arteria pulmonar debido a hipoplasia y en 1 paciente se realizó procedimiento 

híbrido con cierre perventricular de CIV.  El riesgo quirúrgico medido a través de la 

escala de RACHS-1 se clasificó en 3 para el 60.6% de los pacientes y 2 para el 

39.3% restante. La mediana de tiempo de circulación extracorpórea fue de 131 

minutos (RIC 115-169), la mediana de tiempo de pinzamiento aórtico fue de 75 

minutos (RIC 79-126). 

- Intervención a nivel de las ramas pulmonares 

No todos requirieron algún tipo de intervención, encontramos que a 13 de los 15 

pacientes con compresión bronquial documentada antes de la cirugía se planeó 

plastía o plicatura de ramas pulmonares, a 21.2% de los pacientes se les realizó 

plicatura, con mayor frecuencia a ambas ramas pulmonares; el 30.3% fueron 

llevados a plastía de reducción y al 24.2% de los pacientes se les realizó tanto 

plicatura como plastía de reducción; a 8 pacientes no se les realizó intervención de 

ningún tipo.  

 

Resultados postquirúrgicos: 

Los datos postquirúrgicos se resumen en el anexo 3, 97% de los pacientes 

requirieron soporte aminérgico durante el transquirúrgico, la mediana de tiempo de 

ventilación mecánica fue de 24 horas (RIC 16-71), 4 de los pacientes requirieron 

reintubación orotraqueal y de estos ninguno había sido intubado en periodo 
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prequirúrgico. Dentro de las complicaciones postquirúrgicas, la falla cardíaca 

derecha fue la más frecuente y estuvo presente en el 84.9% de los pacientes, 

seguida de las complicaciones respiratorias principalmente derrame pleural. Solo 4 

pacientes evolucionaron con hipertensión pulmonar y 2 requirieron la administración 

de óxido nítrico.  

Durante la vigilancia postquirúrgica en la terapia intensiva, 8 pacientes fueron 

llevados a cateterismo, 4 de estos con fines diagnóstico y a 4  se les realizó 

procedimiento terapéutico, 3 de los pacientes requirieron colocación de stent en el 

bronquio principal izquierdo (1 de ellos sin documentación de compresión bronquial 

prequirúrgica probablemente secundario a broncomalacia) y 1 paciente fue llevado 

a cierre de CIV.  

La mediana del tiempo en horas de ventilación mecánica en los pacientes con 

compresión bronquial fue de 26 horas y el 20% requirió reintubación, mientras que 

en aquellos que no tenían compresión bronquial, la mediana de horas de intubación 

fue de 20 horas y solo el 5.6% de los pacientes fue reintubado; sin embargo, estos 

datos no fueron estadísticamente significativos Se reporta solo 1 caso de mortalidad 

perioperatoria secundaria a choque cardiogénico, fue el paciente intervenido con 

menos edad (4 meses) tenía reportado durante su valoración prequirúrgica origen 

anómalo de la arteria descendente anterior desde la coronaria derecha y no requirió 

ventilación mecánica prequirúrgica.   

 

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 reparación y el recambio 

valvular pulmonar fue de 12 años (RIC 7.3-15.2), a 3 de los pacientes se les realizó 

el procedimiento vía percutánea (técnica “valve in valve”) y los otros 5 fueron 

candidatos a recambio quirúrgico, continúan en seguimiento por la consulta externa 

27 pacientes  (con última atención entre el 2018 y 2023 ), 7 perdieron seguimiento 
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y de los pacientes activos 2 casos están a la espera de hospitalización para intento 

de cambio valvular por intervencionismo.  
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DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES 

 

Este estudio resume la experiencia de 20 años en el manejo de pacientes sometidos 

a reparación quirúrgica con síndrome de válvula pulmonar ausente en el Instituto 

Nacional de Cardiología Ignacio Chávez. Los hallazgos indican que el resultado a 

largo plazo es bueno, con un solo caso de muerte de los 33 pacientes revisados, el 

cual presentó complicaciones a nivel hemodinámico y sin antecedente de 

compromiso de la vía aérea en su prequirúrgico 

Como ya hemos mencionado, se trata de una cardiopatía poco frecuente cuya 

principal característica es la marcada dilatación de las arterias pulmonares que da 

como resultado la compresión de la tráquea y los bronquios principales. Es 

importante el diagnóstico prenatal para un diagnóstico y manejo oportuno en el caso 

de pacientes con compromiso respiratorio importante, en nuestro estudio ningún 

paciente fue diagnosticado en la etapa prenatal y el de menor edad que fue a 

reparación quirúrgica fue a los 4 meses de vida sin compromiso ventilatorio severo 

y con complicaciones durante su postquirúrgico estableciéndose en el único caso 

de mortalidad que reportamos.  

El momento de la intervención quirúrgica depende principalmente de la gravedad 

de los síntomas respiratorios asociados, la mediana de edad en la cual fueron 

intervenidos en nuestra institución fue a los 6 años, esto puede ser determinante en 

la necesidad de reintervenciones durante su seguimiento al igual que los métodos 

quirúrgicos utilizados.  

Es importante destacar que la plastia de reducción y la plicatura se realizó en el 

76% de nuestros pacientes, lo que reconfirma la necesidad de la reconstrucción de 

las arterias pulmonares para aliviar la compresión traqueobronquial a fin de mejorar 

la supervivencia en estos pacientes de alto riesgo. Durante las últimas décadas, las 

mejoras en las técnicas quirúrgicas, una mejor comprensión de la patología 

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.  

Múltiples estudios previos han identificado la intubación y la ventilación 

preoperatorias como un factor de riesgo de complicaciones postoperatorias 

tempranas. Mcdonell et al. (15) informó 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 ventilación preoperatoria, todos menores de 1 año). En nuestra 

institución 3 pacientes (todos lactantes entre los 8 y 12 meses) necesitaron 

ventilación mecánica previa a la cirugía, con evolución postquirúrgica adecuada, en 

promedio requirieron mayor tiempo de ventilación y ninguno reintubación sin ser 

estadísticamente significativo.  

Se han propuesto diferentes opciones quirúrgicas en cuanto a la reconstrucción del 

TSVD, como tubo protésico valvulado, homoinjerto o creación de válvula 

monocúspide con parche de pericardio bovino. Todavía no hay consenso sobre el 

mejor método, algunos centros recomiendan la inserción de un tubo protésico 

valvulado para mejorar la hemodinámica posoperatoria temprana, evitar la 

dilatación persistente de la arteria y reducir el riesgo de arritmias a largo plazo y 

disfunción ventricular derecha tardía. (14) Otros consideran que la válvula 

monocúspide es suficiente.  Godart y cols (17) recomiendan la inserción de una 

válvula pulmonar solo en recién nacidos gravemente enfermos con alta resistencia 

vascular pulmonar o estenosis pulmonar distal.  

En nuestra institución a 30 pacientes se les cambió la válvula pulmonar con 

bioprotésis y sólo en 3 casos se creó válvula monocúspide con parche de pericardio 

bovino.  

Aunque muchos centros recomiendan la reconstrucción extensa de las AP en 

pacientes con dificultad respiratoria grave; en nuestro centro, la decisión así como 

el método óptimo para la plastia de reducción de la AP es individualizada, 

dependiendo de la severidad de los síntomas respiratorios, el grado de dilatación 



28 
 

de las ramas pulmonares y la presencia de compresión del árbol traqueobronquial 

en las imágenes prequirúrgicas.  

Posterior a la corrección quirúrgica total en estos pacientes, una de las 

complicaciones no asociada al tipo de tratamiento quirúrgico es la presencia de 

broncomalacia persistente es otro de los factores a valorar ya que trae 

complicaciones durante el postquirúrgico, se han recomendado los stents 

endobronquiales para su tratamiento y para tratar también los problemas 

respiratorios en aquellos pacientes que se hace difícil la progresión ventilatoria. En 

nuestro estudio, 3 pacientes fueron llevado a broncoscopia para colocación 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 válvula de forma percutánea 

sin necesidad de intervención quirúrgica y los riesgos que esta implica. En nuestro 

Instituto a 3 de los 8 pacientes reintervenidos fueron llevados a cateterismo para 

cambio valvular percutáneo y 2 pacientes están a la espera de internación para 

procedimiento, los resultados a corto plazo son favorables y sería interesante la 

continuidad en el seguimiento de estos pacientes y evaluar los tiempos comparando 

el tipo de reintervención.  
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ANEXOS 

 

Anexo 1. Características de la población. 

 CARACTERÍSTICAS DE LA 

POBLACIÓN  
N % 

EDAD (años) Me (RIC) 6 (4 - 10)  

>12 años 4 12.1 

< de 30 días  0 0.0 

30 días -11 meses 4 12.1 

12 meses – 11 años 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)  

DELECIÓN 22q11 5 15.2 
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Anexo 2. Asociación con anomalías cardíacas: SVPA con comunicación 

interventricular (se incluyeron a los pacientes con Doble Salida del Ventrículo 

Derecho), Tetralogía de Fallot, Septum intacto (se incluyeron 2 pacientes con CIA y 

1 con PCA) y SVPA aislado.  
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Anexo 3. Datos postquirúrgicos de los pacientes con síndrome de válvula 

pulmonar ausente.  

 

 DATOS POSTQUIRÚRGICOS N % 

Complicación Transquirúrgicas 19 57.6 

Aminas en el transquirúrgico 32 97.0 

Horas ventilación mecánica (RIC) 24 (16 - 71)  

Re intubación 4 12.5 

Tiempo en terapia intensiva (RIC) 3 días (3 - 5)  

Complicaciones   

Cardiacas 28 84.9 

Pulmonares 10 30.3 

Derrame pleural 7 21.2 

Estancia hospitalaria total 14 días (8 - 18)  

 


