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l. RESUMEN

Introduccién: El sindrome de valvula pulmonar ausente es una cardiopatia
congénita infrecuente caracterizada por la ausencia o displasia severa de las valvas
sigmoideas pulmonares, acompafada por un defecto del septo interventricular por
desalineamiento, un anillo pulmonar hipoplasico y dilatacidon aneurismatica del
tronco y ramas de la arteria pulmonar. Estos factores y las condiciones
preoperatorias como la ventilacion mecanica prolongada o infecciones respiratorias
recurrentes influyen directamente en la evolucién clinica de los pacientes. El
presente trabajo tiene como objetivo describir la experiencia de un centro nacional
en el manejo de este sindrome, analizando variables clinicas, quirurgicas y
evolutivas que permitan comprender mejor la evolucion de estos pacientes.

Metodologia: Estudio descriptivo transversal. Se incluyeron un total de 37
pacientes en la poblacion menores de 18 afos post operados de correccién total
desde enero de 2004 hasta diciembre 2024.

Resultados: Se observé predominio del género femenino (65%) y de edad escolar,
con una media entre 61 a 144 meses, con peso Y la talla relacionados con la edad
de presentacion. Se observéo una mayor frecuencia del sindrome de valvula
pulmonar ausente asociada con comunicacion interventricular (43%). En cuanto a
las mediciones anatomicas, se observo dilatacion del mas del 90% en ambas ramas
pulmonares. Se realizd la correccidon quirurgica total con colocacién de valvula
pulmonar al 89% de los casos, mientras que el 65% se asoci6 a plastia de las ramas
pulmonares y en el 14 % se asocio a otros procedimientos quirurgicos. El 22% de
los pacientes ameritaron re operacion durante su internamiento. Se reporté una
defuncién de un lactante femenino con diagndstico de tetralogia de Fallot y arteria
subclavia aberrante, como anomalias asociadas, se le realizo correccion total
quirurgica y posteriormente se programé a cateterismo debido a obstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho y estenosis del bronquio pulmonar izquierdo,
y fallecié a consecuencias de falla ventricular.

Conclusioén: Los pacientes con diagnostico de sindrome de valvula pulmonar
fueron predominantemente del género femenino, en edad escolar. La anomalia
anatdbmica mas asociada fue la comunicacién interventricular. Una quinta parte de
los pacientes ameritdé apoyo ventilatorio pre quirdargico, lo cual parece estar
relacionado con mayor tiempo de ventilacion mecanica posterior a la cirugia. Las
dimensiones de las ramas pulmonares se clasificaron como dilatadas en la mayoria
de los casos, mientras que la compresion bronquial fue descrita en
aproximadamente un tercio de los casos. Se establece la necesidad de realizar un
estudio en donde se realice el seguimiento del paciente al egreso del paciente para
evaluar su evolucion, re intervenciones y supervivencia.
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Il. MARCO TEORICO.

EL SINDROME DE VALVULA PULMONAR AUSENTE.

Definicion.

El sindrome de valvula pulmonar ausente es una cardiopatia congénita infrecuente
caracterizada por la ausencia o displasia severa de las valvas sigmoideas
pulmonares, acompafiada por un defecto del septo interventricular por
desalineamiento, un anillo pulmonar hipoplasico y dilatacion aneurismatica del
tronco y ramas de la arteria pulmonar. Esta condicidn puede ocasionar compresion
traqueo bronquial y provocar compromiso respiratorio severo, particularmente en la

etapa neonatal. [3]. La primera descripcién de esta anomalia fue realizada por
Cheevers en 1847 [2].

Se estima que entre el 3% y el 6% de los pacientes con tetralogia de Fallot
presentan este sindrome [3]. Ademas, el Sindrome de Valvula Pulmonar Ausente
se encuentra asociado a otras malformaciones cardiacas en aproximadamente el
90% de los casos, entre las que se incluyen comunicacion interventricular,
comunicacion interatrial, atresia tricuspidea, defectos de tabicacion
auriculoventricular, transposicion de grandes arterias y agenesia de ramas
pulmonares [3]. Se ha reportado una mayor incidencia en el sexo masculino con
una proporcion de 1.4:1, y una alta prevalencia de microdelecién del cromosoma
22911 en esta patologia [3].

Este sindrome se considera consecuencia de una alteracién del desarrollo
troncoconal, que genera una division anémala del tronco arterioso, con la
consecuente formacion de un anillo pulmonar hipoplasico y una valvula rudimentaria
compuesta por tejido mixomatoso embrionario [3]. La dilatacién aneurismatica de
las arterias pulmonares puede ser causada por una debilidad congénita de su capa
muscular. La compresion traqueobronquial por las arterias pulmonares dilatadas
origina alteraciones respiratorias significativas, incluso con formacion de
aneurismas bronquiales, principalmente a la derecha [3].

Manifestaciones clinicas.

Clinicamente, los pacientes pueden presentar hipoxia, insuficiencia respiratoria o
datos de falla cardiaca. En los primeros meses, las infecciones respiratorias son
frecuentes y algunos pacientes requieren soporte ventilatorio inmediato seguido de
cirugia urgente El recién nacidos nacido puede mostrar cianosis importante hasta la
caida de las resistencias pulmonares, asi mismo si presentan comunicacion
interventricular amplia, se iguala la presién entre ventriculos, y la obstruccion en el
tracto de salida del ventriculo derecho se agrava [3].



Diagnéstico.

El diagndstico se basa en hallazgos clinicos, radiograficos y ecocardiograficos. A la
exploracion fisica se puede palpar pulso para esternal izquierdo y frémito sistélico o
soplo sistolo diastolico aspero en foco pulmonar [3].

La radiografia de térax se puede observar cardiomegalia de grados variables, sobre
todo a expensas de ventriculo derecho. Se pueden observar las arterias pulmonares
derecha e izquierda dilatadas como masas a los lados del corazén con incremento
de la circulacion periférica. También se puede observar otras anomalias del
parénquima pulmonar como atelectasias, infiltrados neumodnicos, enfisema y
atrapamiento de aire. El arco aortico puede presentarse a la derecha [3].

El electrocardiograma puede observarse eje QRS desviado a la derecha, datos que
sugieren hipertrofia ventricular derecha aislada, en combinacion con sobrecarga
ventriculo izquierdo, se puede encontrar imagen de bloqueo de la rama derecha del
haz de His. El electrocardiograma puede ser normal si no hay anillo pulmonar
obstructivo o comunicacion interventricular [3].

El ecocardiograma es diagnodstico. Los pacientes pueden presentar una
comunicacion interventricular muscular y un conducto arterioso permeable. El anillo
pulmonar puede ser hipoplasico en grados variables y no se observan las valvas
pulmonares, ademas el tronco y arterias pulmonares pueden estar dilatados. La
modalidad Doppler muestra flujo sistolo-diastdlico turbulento a través del tracto de
salida del ventriculo derecho [3].

El cateterismo se reserva para pacientes seleccionados en los que existe alguna
duda diagnéstica, diferentes anomalias asociadas o para planeacion el
procedimiento quirurgico. Algunos pacientes requieren alguna valvuloplastia con
balén tras un recambio valvular pulmonar y otros han ameritado la colocacion de
un stent en los bronquios para aminorar la compresion vascular de la via aérea [3].

Tratamiento.

En cuanto al manejo, depende de la deteccion temprana y se recomienda
tratamiento médico para la insuficiencia cardiaca y prevencion de infecciones
pulmonares, a fin de mejorar condiciones pre quirurgicas. La intervencion quirurgica
puede ser paliativa o correctiva. Entre los procedimientos correctivos destacan la
plastia de arterias pulmonares, parche transanular y el uso de conductos valvulados.
En casos con compresion severa de la via aérea, se puede considerar la maniobra
de Lecompte (que es la translocacion de la arteria pulmonar derecha anterior a la
aorta con arterioplastia de reduccion de la arteria pulmonar para reducir la
compresion del arbol traqueo bronquial causado por arterias pulmonares dilatadas)
o la colocacion de stents bronquiales [3].



Antecedentes.

Los resultados quirdrgicos han mejorado con el tiempo, con una mortalidad que ha
disminuido significativamente desde la década de 1970, sin embargo, la necesidad
de apoyo ventilatorio previo a la cirugia sigue siendo un factor predictivo de mal
prondstico [3].

Diversos estudios internacionales han contribuido al entendimiento actual del
Sindrome de Valvula Pulmonar Ausente. Yong et al. analizaron a 70 pacientes
durante 38 afos, reportando una supervivencia del 90% a 10 afios, aunque con una
elevada tasa de reintervenciones, dirigida sobre todo al tracto de salida del
ventriculo derecho, independiente de la técnica quirurgica inicial [8].

Talwar et al. describieron los resultados en una cohorte de 24 pacientes, donde la
mortalidad que se reporté fue del 12.5%. El tipo de técnica empleada (parche
transanular, monocuspide, conducto valvado) se eligié en funcion de la anatomia y
edad del paciente. A pesar de los buenos resultados quirurgicos inmediatos, se
evidencio una tendencia a disfuncién tardia del tracto de salid del ventriculo derecho

[7].

En una serie realizada por Nair et al., con 28 pacientes operados durante una
década, la mortalidad quirurgica fue del 10.7%, con una supervivencia a mediano
plazo del 85%. Se identific6 mayor riesgo en lactantes menores de seis meses y en
pacientes con insuficiencia respiratoria preoperatoria, lo cual subraya la necesidad
de una evaluacion rigurosa antes de realizar algun procedimiento quirurgico [5].

En México, el estudio de Miranda Chavez et al., una serie de 33 pacientes con
Sindrome de Valvula Pulmonar Ausente, reporto una supervivencia de 95.4% en
pacientes mayores de seis meses, frente a solo 30.1% en menores de esa edad (p
< 0.000). Se identifico como factor prondstico negativo la necesidad de ventilacién
mecanica pre quirurgica, reafirmando la importancia del momento quirdrgico en la
evolucion de estos pacientes [4].

Estos estudios reflejan la evolucién del manejo quirurgico del Sindrome de Valvula
Pulmonar Ausente y la diversidad de estrategias empleadas. La alta tasa de re
intervenciones, la complejidad respiratoria asociada y la variabilidad anatémica
subrayan la necesidad de estudios descriptivos que permitan caracterizar mejor esta
patologia y proponer lineas de accion clinicas adaptadas al contexto regional. En
este sentido, el presente trabajo tiene como objetivo describir la experiencia de un
centro nacional en el manejo de este sindrome, analizando variables clinicas,
quirurgicas y evolutivas que permitan comprender mejor la evolucion de estos
pacientes.



. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

A pesar de los avances quirurgicos en la correccion de cardiopatias congénitas, el
manejo quirurgico del Sindrome de Valvula Pulmonar Ausente sigue representando
un reto significativo debido a las diversas presentaciones clinicas y anatomicas de
los pacientes, asi como a la morbilidad posoperatoria asociada. Factores como la
compresiéon bronquial, el tamafo de las ramas pulmonares, y las condiciones
preoperatorias como la ventilacion mecanica prolongada o infecciones respiratorias
recurrentes influyen directamente en la evolucion clinica de los pacientes [5,7].

En estudios internacionales se ha documentado una amplia variabilidad en los
resultados quirurgicos, con tasas de mortalidad operatoria entre 5% y 15%,
necesidad de re intervenciones a mediano y largo plazo, y problemas respiratorios
persistentes [3, 4, 7]. En el estudio de Talwar et al. se reportaron resultados
intermedios favorables con reconstruccién valvular y reduccidén de ramas
pulmonares [7], mientras que Nair et al. Destacan la importancia del abordaje
individualizado basado en la anatomia de las ramas pulmonares y la severidad de
la compresién bronquial [5]. Por otro lado, Miranda Chavez et al. evaluaron los
factores asociados a mortalidad en pacientes mexicanos, destacando la necesidad
de estudios nacionales que definan la evolucion posoperatoria de esta poblacion [4].



IV. JUSTIFICACION

El sindrome de valvula pulmonar ausente es una cardiopatia congénita poco
frecuente, la cual se encuentra relacionada a menudo con la tetralogia de Fallot y
se caracteriza por la ausencia o displasia severa de las valvas de la valvula
pulmonar, dilatacién aneurismatica del tronco y ramas de la arteria pulmonar y, en
muchos casos, compresion extrinseca de la via aérea. Esta combinacién de
alteraciones cardiovasculares y respiratorias determina un prondstico clinico
complejo, especialmente en menores de un afio.

En las ultimas décadas se han desarrollado distintas estrategias quirurgicas para su
correccion, incluyendo el uso de conductos valvados, monocuspides, parches
transanulares sin valvula, asi como procedimientos dirigidos a reducir la dilatacion
pulmonar (plicaturas, reseccion aneurismatica, arterioplastia). Sin embargo, la
literatura muestra una considerable variabilidad en cuanto a la técnica quirurgica
empleada, los tiempos de intervencion y los resultados a corto, mediano y largo
plazo.

En algunos estudios (Yong et al. (2021) evidencian que, si bien la mortalidad ha
disminuido, la sobrevida libre de re intervencion a 30 afos sigue siendo limitada
(40%), con una alta tasa de re operaciones y complicaciones asociadas al tracto de
salida del ventriculo derecho. Por su parte, series como las de Talwar et al. y Nair,
A K, et al. destacan que la necesidad de apoyo ventilatorio preoperatorio y la edad
temprana al momento de la cirugia son factores que se asocian significativamente
con una mayor morbimortalidad. En la poblacidén latinoamericana, el trabajo de
Miranda Chavez et al. sefala que la edad menor de seis meses y la necesidad de
ventilacion mecanica se relacionan con una supervivencia significativamente menor,
incluso tras correccion quirurgica.

A pesar de estos hallazgos, persiste incertidumbre sobre el momento 6ptimo para
la intervencion quirurgica, y las decisiones técnicas mas adecuadas segun la edad,
las condiciones respiratorias y las caracteristicas anatomicas individuales. Estos
elementos son particularmente relevantes en contextos de recursos limitados,
donde la toma de decisiones debe estar fundamentada en la mejor evidencia clinica
disponible.

En este contexto, se vuelve fundamental realizar un estudio que permita evaluar la
experiencia acumulada en el manejo quirurgico del Sindrome de Valvula Pulmonar
Ausente, enfocandose en aspectos clave como el tamano de las ramas pulmonares,
la presencia de compresion bronquial, y variables clinicas relevantes como el tiempo
de ventilacion mecanica, la estancia en terapia intensiva y la duracion de



hospitalizacion. Esta informacion no solo permitira identificar factores asociados a
mejores o peores desenlaces, sino que contribuira a optimizar el abordaje
diagndstico y terapéutico de esta compleja entidad en la practica clinica pediatrica.

V.

OBJETIVOS:

OBJETIVO GENERAL:

Identificar patrones demograficos de técnica quirurgica, de riesgo de morbilidad y
mortalidad en los pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente, menores
de 18 afios atendidos en el Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”
durante el periodo de 2004 al 2024.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

v

Describir la edad de presentacion y el género de los pacientes con
diagndstico de sindrome de valvula pulmonar ausente en el grupo estudiado.

Identificar las anomalias anatdmicas cardiacas asociadas al sindrome de
valvula pulmonar ausente en los casos incluidos.

Clasificar y describir las técnicas quirurgicas empleadas para la correccion
del sindrome en los pacientes analizados.

Cuantificar el tiempo de apoyo ventilatorio mecanico y de hospitalizacién en
terapia intensiva posterior a la cirugia.

Evaluar la mortalidad quirurgica y hospitalaria, asi como los factores clinicos
y anatdmicos presentes en los casos de defuncion.

Caracterizar el tamafio de las ramas pulmonares y su asociacién con
compresion bronquial reportada.

Describir la evolucion postoperatoria inmediata en relacion con las variables
demograficas, anatdbmicas y quirurgicas.
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V. METODODOLOGIA
DISENO DE INVESTIGACION:
Estudio descriptivo transversal.
POBLACION:

Se incluyeron un total de 37 pacientes en la poblacién menores de 18 afios post
operados de colocacién de valvula pulmonar, plicatura de ramas pulmonares y
ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho desde enero de 2004 hasta
diciembre 2024.

Se seleccionaron a todos los pacientes que cumplieran con los criterios de inclusién
y exclusion para que el grupo de estudio sea lo mas homogéneo posible.

CRITERIOS DE INCLUSION:

v' Pacientes menores de 18 afios con diagnéstico de sindrome de valvula
pulmonar ausente, durante periodo 2004-2024.

v' Pacientes post operados de colocacion de valvula pulmonar, plicatura de
ramas pulmonares, ampliacién del tracto de salida del ventriculo derecho
entre el afno 2004-2024.

v' Pacientes quienes su historial clinico y ecocardiografico cumpliera con los
datos solicitados en la base de datos.

CRITERIOS DE EXCLUSION

v' Paciente que el expediente clinico y ecocardiografico no cumplieran con los
datos solicitados en la base de recoleccion de datos.
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TECNICA DE RECOLECCION DE DATOS:

Revision retrospectiva del expediente clinico, ecocardiografico de los pacientes que
cumplieran con los criterios de inclusidn y exclusion.

No se realizd solicitud de consentimiento informado debido a la naturaleza
retrospectiva de la revision.

HIPOTESIS:

HIPOTESIS ALTERNATIVA: El sindrome de valvula pulmonar ausente es una
cardiopatia que conlleva a que los pacientes presenten alta morbilidad y elevada
mortalidad asi como alteraciones respiratorias como consecuencia.

HIPOTESIS NULA: El sindrome de valvula pulmonar ausente es una cardiopatia
qgue NO conlleva a que los pacientes presenten alta morbilidad y elevada mortalidad
asi como alteraciones respiratorias como consecuencia.

ANALISIS DE DATOS:

Para el andlisis de datos y la descripcion de las variables cuantitativas su usé media
y mediana con medidas de dispersion. Para las variables cualitativas se utilizaron
porcentajes y frecuencias.
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VARIABLES:

VARIABLE TIPO DEFINICION ESCALA | CRITERIOS DE
DE CLASIFICACION
MEDICION
Sexo Cualitativa | Caracteristicas Nominal Masculino
biologicas y genéticas Femenino
que distinguen a un
hombre y a una mujer.
Edad Cuantitativa | La OMS clasifica la Ordinal Lactantes (menor
edad infantil en: y mayor)
Recién Nacidos: 0-28 Prescolares
dias Escolares
Lactante Menor 1-11
meses
Lactante Mayor 1 afio-
1 afio 11meses
Pre-escolar 2-6 anos
Escolar 6-12 afios
Peso Cuantitativa | Medida que indicala | Ordinal Peso en kg
masa corporal de un
individuo la cual se
relaciona con el
estado nutricional del
sujeto de estudio.
Sindrome Cualitativa | Es una enfermedad o | Nominal No
genético grupo de Si (¢, Cual?).
enfermedades
causadas por una
mutacion genética
Lesiones Cualitativa | Se incluyeron lesiones | Nominal Comunicacion
asociadas cardiacas y no interventricular.
cardiacas asociadas. Arco adrtico
derecho.
Compresion
bronquial
Anillo adrtico Cuantitativa | Estructura anatomica | Ordinal Normal -
donde se insertan los 2>=7<=+2

velos de la valvula

Hipoplasica Z-2
Dilatada Z>=+2
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aodrtica en la pared de
la aorta

Anillo pulmonar | Cuantitativa | Estructura anatdmica | Ordinal Normal
donde se insertan los 2>=7<=+2
velos de la valvula Hipoplasica Z-2
aortica en la pared de Dilatada Z>=+2
la pulmonar
Rama derecha | Cuantitativa | Arteria que se origina | Ordinal Normal
arteria pulmonar en el tronco pulmonar 2>=7<=+2
del lado derecho. Hipoplasica Z-2
Dilatada Z>=+2
Rama izquierda | Cuantitativa | Arteria que se origina | Ordinal Normal
arteria pulmonar en el tronco pulmonar 2>=7<=+2
del lado izquierdo. Hipoplasica Z-2
Dilatada Z>=+2
Ventilaciéon Cuantitativa | Numero de horas que | Ordinal Horas
mecanica un paciente
invasiva permanece con
soporte ventilatorio,
desde su ingreso
hasta su egreso.
Dias de estancia | Cuantitativa | Numero de dias que Ordinal Dias
hospitalaria total. un paciente
permanece internado
en un hospital, desde
su ingreso hasta su
egreso
Complicaciones | Cualitativa | Eventos adversos que | Nominal Estenosis de
transquirurgicas, ocurren durante la ramas
realizacion de una pulmonares.
cirugia
Re Cualitativa | Cateterismos o Nominal Si
intervenciones. reoperaciones No
posterior a cirugia
principal
Mortalidad Cualitativa | Defuncién durante la | Nominal Si
operatoria hospitalizacion hasta No

su egreso a domicilio
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V. RESULTADOS:

Se estudiaron treinta y siete pacientes, de los cuales veinticuatro (65%) fueron del
género femenino y 13 pacientes fueron del género masculino (35%). Grafica 1.

De la poblacién estudiada, las edades con esta patologia fluctuaron entre los 0 a
216 meses, siento la edad escolar mas frecuente, entre los 61 a los 144 meses, con
17 pacientes reportados dentro de este rango. Grafica 2.

El peso de los pacientes estudiados comprendié entre 3.3 kg como peso minimo y
maximo entre 77 kg, siendo la mediana de 20 kg, con una desviacion estandar de
17.8 kg. Asi mismo la talla se encontrd entre 55 cm como minimo y maximo 175 cm,
con una mediana de 125 cm, con una desviacion estandar de 32.4 cm. Tabla 1.

De los 37 expedientes analizados con pacientes que presentaron sindrome de
valvula pulmonar ausente, 6 pacientes (16%) estuvieron asociados a alguna
alteracion genética. El sindrome genético mas frecuente reportado en estos
pacientes en el instituto fue el sindrome 22q11 con 4 pacientes diagnosticados
(11%). Solo se reportd un solo paciente con deficiencia de factor de Von Willebrand
(3%) y un paciente con sindrome de 18q (3%). Tabla 2.

Las lesiones reportadas que acompanaron esta patologia fueron; la comunicacién
interventricular en 16 pacientes (43%), de los cuales 4 tuvieron compresion
bronquial, 1 presento persistencia del conducto arterioso, 2 presentaron arco aértico
derecho, 1 paciente presento vena cava izquierda persistente, 1 paciente asociado
a subclavia aberrante. La tetralogia de Fallot en 15 pacientes (41%), 2 de ellos
estuvieron asociados a comunicacién interauricular, 4 asociados a compresion
bronquial, 2 presentaron arco aodrtico derecho, y un paciente se reportd con
subclavia aberrante. La comunicacion interauricular estuvo presente en un paciente
(3%), el cual estuvo asociado a conducto arterioso. La doble via de salida se reporté
en 2 pacientes (5%), una asociada a arco aortico derecho. Dos pacientes se
reportaron sin lesiones asociadas (5%) y un solo paciente presento persistencia de
conducto arterioso sin otra lesion (3%). Tabla 3.

Se incluyeron en el estudio 37 pacientes, sin embargo se encontré que algunos
pacientes no presentaban datos completos de las dimensiones anatémicas, por lo
que se excluyeron en esta tabla. El anillo aértico fue medido en 34 pacientes, 23
presentaron anillo adrtico dilatado (68%) que corresponde a una media de 19.3mm
+- 5.3mm, 11 pacientes con un anillo aértico normal (32%) y ninguno hipoplasico.
El anillo pulmonar se midié en 33 pacientes, con una dimensioén de 25.1mm +-14.9,
su clasificacién del tamafo de acuerdo al valor z fue: dilatado, 19 pacientes (58%),
tamafo normal, 7 pacientes (21%), e hipoplasicos 7 pacientes (21%). La rama
pulmonar derecha fue referida en 36 pacientes, con un tamano promedio de 26.2mm
y una desviacién estandar de 11.3, de los cuales 33 pacientes presentaron
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dilatacion (92%), 3 con adecuado tamafo (8%) y ninguno hipoplasico. La rama
izquierda de la arteria pulmonar se reportd en 34 pacientes, con una medida
promedio de 29.9mm y una desviacion estandar de 10.6, encontrando 31 pacientes
con rama izquierda dilatada (91%) y 3 de tamafio normal dentro de los valores z
(9%). Tabla 4.

Se encontré que 4 pacientes ameritaron intubacidn pre quirurgica (11%), de los
cuales 3 pacientes (75%), debido a su inestabilidad hemodinamica necesitaron
apoyo aminérgico a base de milrinona (33%) y adrenalina (66%) y se manifestaron
con infeccidn pre quirurgica (75%). Grafica 3.

Se realizdé cirugia de correccion total (Cierre de Comunicacion interventricular,
ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho con parche pericardico bovino
e infudibulectomia) a los 37 pacientes estudiados, sin embargo se solo se realizé la
colocacion de valvula pulmonar al 89% de los casos, el 65% se asocio a plastia de
las ramas pulmonares y en el 14 % se asoci6 a otros procedimientos como seccidn
y sutura de subclavia aberrante en 2 pacientes, seccion y sutura de conducto
arterioso en 2 pacientes, colocacién de marcapasos epicardico DDDR St Jude en 1
paciente, 1 cierre de hernia diafragmatica, reseccion de rodete subadrtico en 1
paciente y cierre de fistula sistémico pulmonar en 1 caso. Grafica 4.

En el procedimiento quirurgico se reportd el uso de bomba extracorpérea con un
tiempo de minimo 52 min y maximo de 308 minutos, con una media144 minutos. La
media de tiempo de pinzamiento adrtico fue de 101 minutos con un maximo de 209
minutos. Grafica 5.

Las complicaciones transquirurgicas reportadas mas frecuente fueron las arritmias
cardiacas (24%), siendo el bloqueo atrioventricular completo la mas reportada en 7
pacientes y solo un caso de fibrilacion ventricular al salir de bomba extracorpérea.
El bajo gasto, referido como el hallazgo de hipotensién arterial transquirurgica se
presenté en un 14% de la poblacién estudiada. La hipertension arterial se reporté
en un solo paciente (3%). La presion sistélica del ventriculo derecho supra sistémica
en 1 paciente (3%) que amerito ampliacion del infundibulo. Es importante destacar
que el 46% de los pacientes se reportaron sin complicaciones transquirurgicas.
Gréfica 6.

Los farmacos que se utilizaron con mayor frecuencia como apoyo aminérgico en el
manejo transquirurgico fueron milrinona (65%), seguido de adrenalina (38%) y
noradrenalina (35%). También se encontré el uso de otros medicamentos como
dobutamina (24%), levosimendan (14%), vasopresina (3%), dopamina (3%) vy
nitroglicerina (3%). Se observo que fue frecuente el uso de estos medicamentos de
forma combinada desde 2 a 4 medicamentos, siendo la combinacién mas utilizada
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adrenalina y milrinona. Se reportd solo un paciente que no amerito manejo
aminérgico. Grafica 7.

Se describe el tiempo de ventilacion mecanica total en horas, siendo el minimo de
5 horas, el maximo de 1176 horas y la media de 114 horas. Se reportdé que 4
pacientes se subieron a piso de cardiologia pediatrica aun con ventilacidn mecanica
invasiva. El tiempo de estancia en la unidad de terapia intensiva cardiovascular
pediatrica fue de minimo 2 dias con un maximo de 20 dias y una media de 6 dias.
Asi mismo se observo que tiempo de estancia hospitalaria en piso de cardiologia
pediatrica fue de minimo 13 dias, maximo de 91 dias con una media de 26 dias,
encontrandose mayor tiempo de estancia hospitalaria en los pacientes que pasaron
a piso aun con soporte ventilatorio mecanico. Grafica 8, 9 y tabla 5.

La complicacién posquirurgica con mayor presentacion en los pacientes pos
operados de correccion total de sindrome de valvula pulmonar ausente fue la falla
cardiaca (89%). Se observo que dos pacientes posquirurgicos presentaron arritmias
cardiacas (14%), las cuales se describieron como bloqueo atrio ventricular de 1°
grado, taquicardia supraventricular, taquicardia nodal y extrasistoles
ventriculares/Torsade de points. También se reporté infecciones en 5 pacientes que
ameritaron manejo antibiotico. Se describen otras complicaciones posquirurgicas
(14%), como sangrado posquirurgico en 3 pacientes, obstruccion severa del tracto
de salida del ventriculo derecho en 1 paciente y 1 paciente con atelectasia basal
derecha pulmonar. Grafica 10.

Se encontré que ocho pacientes ameritaron re operacion durante su internamiento
(22%), tres pacientes pasaron a cierre esternal, tres fueron sometidos a cirugia para
exploracién quirurgica por sangrado, un paciente paso a cierre de comunicacion
interventricular residual y un paciente paso a reconstruccion de la confluencia de las
ramas pulmonares. Se realizaron seis cateterismos posquirurgicos (16%) durante
el internamiento de los pacientes, en tres pacientes se les realizo la colocacién de
stent en bronquio izquierdo, dos pacientes fueron programados para cierre de
comunicacion interventricular residual y uno ademas se le realiza cateterismo
debido a obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho.

Se reportd una defuncion (3%), la cual fue un lactante femenino de 4 meses con
diagnostico de tetralogia de Fallot, sindrome de valvula pulmonar ausente con
arteria subclavia aberrante, no amerito manejo de la via avanzada pre quirurgico ni
otro apoyo antes de la cirugia. Fue sometida a correccion total con plicatura de las
ramas pulmonares y seccion y sutura de la arteria subclavia aberrante, presento
bloqueo atrioventricular completo en el periodo transquirurgico y fue dependiente de
marcapaso, y estuvo bajo apoyo ventilatorio mecanico durante 312 horas, con
estancia hospitalaria de 20 dias. Durante el periodo posquirurgico presento falla
cardiaca ventricular derecha, taquicardia nodal, presento mala evolucion clinica, ,
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se program¢ a cateterismo debido a obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho y estenosis bronquio pulmonar izquierdo, por lo que se le coloco un stent
en el bronquio izquierdo, continuo con mala evolucion y fallecié6 a consecuencias
de falla biventricular. Grafica 11.
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VI. DISCUSION

Este estudio describe 20 anos de experiencia sobre los pacientes pediatricos
postoperados de correccion total con sindrome de valvula pulmonar ausente en el
Instituto Nacional de Cardiologia.

En cuanto a los datos demograficos recabados, de los treinta y siete pacientes que
se estudiaron, veinticuatro (65%) fueron del género femenino y 13 pacientes fueron
del género masculino (35%), en contraste con el estudio Talwar S. et al. [7] en donde
reportan el estudio de 56 pacientes masculinos (77%) y 17 pacientes femeninos
(23%) con esta entidad, por lo que en nuestra unidad se observa un predominio del
género femenino que presentan esta patologia, en comparacién con otros centros
intervencionistas de otros paises.

Los pacientes con mayor prevalencia de esta patologia en nuestro estudio, fueron
los escolares, siendo la edad entre los 61 a los 144 meses, la mas frecuente, lo que
concuerda con la prevalencia reportada en algunos estudios en la India hechos por
Talwar S. et al.[7], al contrario de estudios de centros de referencia en Suecia,
Avdikos V. et al. [1], donde la edad media de reparacién fue de 1 mes a 28 meses
de edad, lo cual parece estar relacionado con el diagnéstico prenatal reportado
(30%), probablemente debido a que en este pais se realizan intervenciones de
manera temprana. Asi mismo la media del peso de los pacientes estudiados en
nuestro instituto fue de 25 kg, con una desviacién estandar de 17.8 kg y la media de
la talla que se reporto fue de 115.8 cm, con una desviacion estandar de 32.4 cm, lo
cual se encuentra correlacionado con la edad de presentacion de los pacientes en
el Instituto.

El sindrome genético mas frecuente reportado en los pacientes con la patologia
estudiada en el instituto, fue el sindrome 22q11 (11%), lo cual concuerda con otros
estudios realizados en diferentes paises, como el realizado por Yong et al. [8] en el
Hospital Real Infantil en Australia en donde de 52 pacientes, 6 (11.5%) se reportaron
asociados a este sindrome, asi mismo reportan que todos los casos con sindrome
de valvula pulmonar ausente se asociaron a tetralogia de Fallot, lo cual en nuestra
evaluacion se encontré en el 41%, sin embargo en nuestro estudio se observa una
mayor relacion del sindrome de valvula pulmonar ausente con la comunicacién
interventricular (43%).

Contrario al estudio de Miranda et al. [4], nuestra poblacién de estudio presento
dimensiones del anillo aértico que corresponden a valores dilatados en un 68%,
mientras que los de anillo adrtico de dimensién normal fueron el 32%. De manera
equivalente esto también se observa al evaluar las dimensiones del anillo pulmonair,
en donde predomina la poblacidn que presenta anillo pulmonar dilatado (58%),
mientras que los de dimension normal e hipoplasico en un 21%. En cuanto a las
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ramas pulmonares presentaron la misma relacion, es decir; mayor numero de
pacientes con dilatacion tanto de rama derecha como de rama izquierda,
confirmando lo encontrado en el estudio realizado por nuestro instituto durante los
afnos 1991 al 2003.

En nuestro estudio encontramos que solo 4 pacientes ameritaron intubacion pre
quirurgica (11%), los cuales 3, debido a su inestabilidad hemodinamica necesitaron
apoyo aminérgico a base de milrinona (33%) y adrenalina (66%) y se manifestaron
con infeccion pre quirurgica (75%). De estos 4 pacientes, 2 pacientes presentaron
compresion bronquial, lo cual parece estar relacionado con mayor tiempo de
ventilacion mecanica posterior a la cirugia, sin embargo no se presenté mortalidad
operatoria dentro de este grupo.

En cuanto al abordaje quirurgico para pacientes que presentan esta anomalia
cardiaca a lo largo de tiempo ha diferido desde la correccion total con implantacion
de valvula pulmonar, la reparacion sin valvula con parche transanular hasta el
reemplazo total del tronco y de las ramas de la arteria pulmonar con valvula
pulmonar. En el estudio de Nair, et al. [5] en donde utilizaron conductos valvados,
su eleccion quirurgica estuvo basada en establecer una adecuada competencia
valvular pulmonar para prevenir la sobrecarga de volumen del ventriculo derecho
para ayudar a mejorar la recuperacion posoperatoria en este grupo de alto riesgo.
En nuestro Instituto se realizé la correccion total quirargica (Cierre de Comunicacion
interventricular, ampliacion del Tracto de salida del ventriculo derecho con parche
pericardico bovino e infudibulectomia), sin embargo solo se realizé la colocacion de
valvula pulmonar al 89% de los casos, mientras que el 65% se asocio a plastia de
las ramas pulmonares y en el 14 % se asocio a otros procedimientos quirurgicos.

En este grupo de pacientes las principales complicaciones transquirurgicas que se
presentaron fueron las arritmias cardiacas (24%), siendo el bloqueo atrioventricular
completo la mas reportada, lo que también reporto en su estudio Talwar S. et al [7],
en donde se encontr6 que el 1.51% de los pacientes presentaron bloqueo
atrioventricular de primer grado y otro presentaron intervalo P-R ancho. Es
importante destacar que el 46% de los pacientes se reportaron sin complicaciones
transquirurgicas.

Se encontré que el 22% de los pacientes ameritaron re operacion durante su
internamiento, de estos pacientes reportados, tres salieron con protocolo de
esternon abierto debido a la inestabilidad hemodinamica, dos de estos pacientes
comentados fueron pacientes que ameritaron apoyo ventilatorio pre quiruargico, y
posteriormente pasaron a cierre esternal, con una evolucion favorable.

No se observé una correlacidn clara entre los pacientes que presentaron dilataciéon
de ramas pulmonares y compresion bronquial, ya que de los seis cateterismos
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posquirurgicos (16%) realizados durante el internamiento, solo en tres pacientes
se les realizo la colocacion de stent en bronquio izquierdo, quiza es necesario una
mayor poblacién para poder establecer esta relacién de manera clara.

En nuestra poblacién estudiada solo se reporté una defuncion la cual se presenté
en un lactante femenino con diagndstico de tetralogia de Fallot como anomalia
asociada y arteria subclavia aberrante. Estuvo bajo apoyo ventilatorio mecanico
durante 312 horas, con estancia hospitalaria de 20 dias y durante el periodo
posquirurgico presento falla cardiaca ventricular derecha, taquicardia nodal,
presentdé mala evolucién clinica, con datos de falla biventricular, se programé a
cateterismo debido a obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho y
estenosis bronquio pulmonar izquierdo, por lo que se le colocd un stent en el
bronquio izquierdo y fallecié6 a consecuencia de falla biventricular.

Limitaciones:

Debido a que el sindrome de valvula pulmonar ausente es una entidad rara, el
numero de pacientes estudiado es pequeio, lo que limita la comparacion entre
factores de riesgo, variables demograficas como edad y género. Ademas debido a
la naturaleza de nuestro estudio no fue posible observar el seguimiento de los
pacientes al egreso para conocer su evolucién y re intervenciones a largo plazo.
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VIL.

CONCLUSIONES.

Los pacientes con diagnostico de sindrome de valvula pulmonar ausente que
se estudiaron en este trabajo, fueron predominantemente de género
femenino, siendo la edad escolar, la mas frecuente.

La anomalia anatdomica asociada al sindrome de valvula pulmonar ausente
fue la comunicacién interventricular y en segundo lugar la tetralogia de Fallot.
La técnica quirurgica empleada en nuestro Instituto fue el cierre de
comunicacion interventricular, ampliacién del tracto de salida del ventriculo
derecho con parche pericardico bovino e infudibulectomia, sin embargo se
realizd la colocacion de valvula pulmonar en la mayoria de los casos,
mientras que en mas de la mitad se asoci6 a plastia de las ramas pulmonares
y en casi un tercio se asocio a otros procedimientos quirurgicos.

En nuestro estudio una quinta parte de los pacientes amerito su apoyo
ventilatorio pre quirurgico, lo cual parece estar relacionado con mayor tiempo
de ventilacion mecanica posterior a la cirugia, ya que la mitad de estos
pacientes reportaron los tiempo de soporte ventilatorio mecanico mas
prolongados.

En el estudio se reporté una defuncion que se presentd a una edad temprana
asociada a obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho y estenosis
bronquio pulmonar izquierdo en periodo posquirurgico por lo que amerito su
manejo intervencionista.

Las dimensiones de las ramas pulmonares se clasificaron como dilatadas en
la mayor parte de los pacientes, mientras que la compresién bronquial fue
descrita en un tercio de los casos.

Se establece la necesidad de realizar un estudio en donde se realice el
seguimiento del paciente al egreso del paciente para evaluar su evolucion,
re intervenciones y supervivencia.
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IX. ANEXOS.

Grafica 1 y 2: Variables demograficas pacientes con sindrome de valvula
pulmonar ausente.
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Tabla 1: Peso y talla mas frecuentes de los pacientes con sindrome de valvula
pulmonar ausente.

Rangos Peso (kg)  Talla(cm)
Min 3.3 55
Max 77 175

Media 25.0 115.8

Mediana 20.0 125.0

Desviacion
3 17.8 32.4
estandar

Tabla 2: Sindromes genéticos mas frecuentes asociados a los pacientes con
sindrome de valvula pulmonar ausente.

Sindrome n %.
Sindrome 22¢g11 4 11%
Deficiencia de Fc VW. 1 3%
Sindrome 18q 1 3%
Total 6 16%

Abreviaturas: Fc VW= Factor de Von Willebrand.

25



Tabla 3: Lesiones asociadas en los pacientes con sindrome de valvula pulmonar
ausente.

Lesiones asociadas n %
Tetralogia de Fallot 15 41%
cv 16 43%

CIA 1 3%

DVSVD 2 5%

Solo PCA 1 3%

Solo SVPA 2 5%
TOTAL 37 100%

Abreviaturas: CIV= Comunicacion interventricular.
CIA= Comunicacion interauricular.

DVSVD= Doble via de salida del ventriculo derecho.
PCA-= Persistencia del conducto arterioso.

SVPA= Sindrome de valvula pulmonar ausente.

Tabla 4: Dimension de estructuras anatomicas de los pacientes con sindrome de
valvula pulmonar ausente.

Estructura (n) mm SD Z-Score S Z-Score
Anillo Adrtico 34 19.3 53 3.0 2.2
Anillo Pulmonar 33 25.1 14.9 2.1 3.9
RDAP 36 26.2 11.3 5.3 2.4
RIAP 34 23.9 10.6 5.7 33
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Estructura Dilatado Dilatado Normal Normal |Hipoplasico | Hipoplasico
(n) (%) (n) (%) (n) (%)

Anillo Adrtico 23 68% 11 32% 0 0%

Anillo Pulmonar | 19 58% 7 21% 7 21%

RDAP 33 92% 3 8% 0 0%

RIAP 31 91% 3 9% 0 0%

Abreviaturas: RDAP= rama derecha de la arteria pulmonar. RIAP= Rama izquierda de la arteria

pulmonar.

Grafica 3: Complicaciones pre quirurgicas en los pacientes con sindrome de valvula
pulmonar ausente durante el periodo analizado.
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Grafica 4: Tipos de cirugias mas frecuentes asociados a los pacientes
sindrome de valvula pulmonar ausente.
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Grafica 5: Tiempo de bomba y de pinzamiento adrtico reportados en la cirugia de

correccion total de los pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente.
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Grafica 6: Complicaciones transquirdrgicas mas frecuentes reportadas en los
pacientes postoperados de correccion total de los pacientes con sindrome de
valvula pulmonar ausente.
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Abreviaturas: HAS= Hipertension arterial sistémica;

PSVD= Presion sistélica del ventriculo derecho.

Grafica 7: Farmacos mas frecuentes utilizados como apoyo aminérgico en el
manejo transquirurgico reportados en la cirugia de correccion total de los pacientes
con sindrome de valvula pulmonar ausente.
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Grafica 8 y 9: Medidas de tendencia central de duracion de estancia en terapia
intensiva pediatrica cardiovascular y hospitalizacién, reportados en la cirugia de
correccion total de los pacientes con sindrome de valvula pulmonar ausente.
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Tabla 5: Medidas de tendencia central de tiempo de ventilacion mecanica invasiva.

Minutos VM Total
(Horas)
Media 114

Mediana 20

Maximo 1176

Minimo 5

Abreviaturas: VM= Ventilacion mecanica. Tabla 5.

Grafica 10: Complicaciones posquirdrgicas reportados en los pacientes
postoperados de correccion total de los pacientes con sindrome de valvula pulmonar
ausente.
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Grafica 11: Reintervenciones y defuncidn reportados en los pacientes
postoperados de correccion total de los pacientes con sindrome de valvula pulmonar
ausente.
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