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Actualidades en el tratamiento quirdrgico de las
cardiopatias congénitas

(Today surgical management of congenital cardiac disease)

Carlos Riera-Kinkel*

RESUMEN

Con objeto de entender el tratamiento quirdrgico de los nifios con cardiopatias congénitas, el médico debe responder, de una
manera secuencial las siguientes preguntas: ¢(Es una cardiopatia con o sin cianosis? élnvolucra uno o los dos ventriculos? ¢El nifio
tiene pulsos normales en las extremidades? Después, la radiografia de térax, el ecocardiograma (en sus diferentes modalidades)
y los otros estudios de diagnéstico de mayor complejidad éson normales? Es en este sentido que se hace una revisién actualizada
del diagnéstico y manejo quirurgico que se recomienda en las cardiopatias congénitas comunes en los neonatos, lactantes o en
primera infancia.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas, manejo quirirgico, nifez temprana, nifiez tardia.

SUMMARY

In order to understand current surgical treatment of congenital heart diseases doctors in a sequential way should answer the following
questions: is a congenital heart defect with or without cyanosis? Is a congenital heart defect with one or two ventricles? Is the patient

pulses adequates in all the extremities? After an X-ray of chest, echocardiogram, in its different forms and other studies used for more
sophisticated diagnostic. A review of surgical management of congenital heart diseases in the newborn, infant, early childhood and in

the adult was made.

Key words: Congenital heart disease, surgical management, early childhood, second childhood.

La correccién quirdrgica de las cardiopatias congénitas
(CC) emerge de los hallazgos clinicos que permiten re-
conocer los defectos y de la naturaleza de las anomalias
para asi plantear la correccién parcial o completa, para
corregir los defectos que es posible hacer en cada pa-
ciente; es asi como, a partir de un acucioso estudio en
contexto clinico, es donde surge la posibilidad de corre-
gir los defectos cardiacos. Por eso es importante hacer
un cuidadoso diagndstico, que a su vez depende que el
médico encuentre las respuestas acertadas a las siguien-
tes preguntas:

a) Se trata de un paciente con cardiopatia congé-
nita y écon o sin cianosis? La respuesta va a depen-
der de la eficiencia del flujo pulmonar (Qp); pues,
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como cabe recordar, el flujo pulmonar depende de:
I. La continuidad del flujo ventriculo-pulmonar, 2.
Depende de que el conducto arterioso esté permea-
ble o de que haya colaterales aortopulmonares.

b) {Es una cardiopatia congénita con uno, o con
dos ventriculos? Esta pregunta responde a la termi-
nologia que se usa para clasificar estas enfermedades
ya que puede ser uni, biventricular, ventriculo uno y
medio. El hallazgo de una comunicacién interventri-
cular (CIV) es determinante para esta clasificacion, ya
que puede haber un amplio espectro de desarrollo
ventricular dependiendo de la presencia de ésta.

c) (Tiene el paciente pulsos adecuados en todas
sus extremidades? En esto se pretende buscar que
se trate de una coartacion, interrupcién del arco aér-
tico o bien hipoplasia del ventriculo izquierdo.'

Una vez que el clinico tiene la respuesta a estas pregun-
tas, recurre a la radiografia de térax: para determinar el
situs visceral (localizaciéon de la auricula derecha), ademas


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
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del situs bronquial, para identificar la posibilidad de transpo-
sicion de grandes vasos o bien de transposicién corregida
de los grandes vasos (Figura 1). Luego el estudio ecocardio-
grafico le permitira identificar el situs visceral, las concor-
dancias auriculoventriculares y las ventriculoarteriales del
paciente, ademas de la morfologia de los ventriculos y el
grado de desarrollo de éstos? (Figura 2).

|. PRIMERA ETAPA DEL TRATAMIENTO DE LAS
CARDIOPATIAS CONGENITAS

I. El flujo pulmonar. En sus inicios la posibilidad del
tratamiento quirdrgico de las CC se hizo con el pro-

Figura |. Radiogrdfia tele de térax en PA.

Figura 2. Ecocardiograma en modo B y Doppler color, toma sub-
costal eje largo, en donde se aprecia el situs visceroatrial normal.

poésito de aumentar o regular la magnitud del flujo pul-
monar. La primera intervencién sugerida fue el cierre
del conducto arterioso, propuesto por primera vez
por Robert Edward Gross en 1938: el cual fue muy dtil
para evitar la hipertensién arterial pulmonar en estos
pacientes.? Por eso, la Dra. Helen Brooke Taussing, del
Hospital de Baltimore, acudié a Boston con Gross para
proponerle hacer una fistula vascular, como tratamiento
quirurgico a los pacientes con bajo flujo pulmonar y cia-
nosis. Gross no acepté su sugerencia, pues acababa de
publicar un trabajo sobre el cierre quirtrgico del con-
ducto arterioso, por lo que tal procedimiento le pare-
ceria paraddjico.

La Dra. Taussing no desisti6 de su idea para el tra-
tamiento a estos pacientes, por lo que acudié al Dr. Al-
fred Blalock, cirujano quien laboraba en el laboratorio
de cirugia experimental con el también cirujano Vivien
Thomas (afroamericano de oficio carpintero), quien te-
nia cualidades quirurgicas excepcionales, quien habia es-
tudiado en perros la manera de controlar la hipertension
arterial pulmonar; este ultimo pronto se dio cuenta que
era posible lograr la anastomosis de la arteria subclavia
a la arteria pulmonar y la que aplicé con éxito, logran-
do después el tratamiento paliativo en estos pacientes.*
Este procedimiento, tiempo después se modificé me-
diante la interposicién de un injerto de Goretex®, para
regular el volumen del flujo pulmonar. En este mismo
lapso, continué el desarrollo de la cirugia cardiovascular
con el «bandaje» de la arteria pulmonar propuesto por
Trusler para evitar el exceso de flujo que conducia a hi-
pertensién pulmonar en estos pacientes.®

II. SEGUNDA ETAPA DEL TRATAMIENTO DE
CARDIOPATIAS CONGENITAS

La segunda etapa de esta cirugia se inicié con derivacion
cardiopulmonar. Primero hubo intentos de hacer ciru-
gia cardiaca sin empleo de derivacién cardiopulmonar:
como lo publicado por Gross, que suturaba una pequena
«tina» a la auricula derecha y con el suministro de agua,
(como si fuera una vulcanizadora) suturaba una comuni-
cacién interauricular.

Tal vez una de las aportaciones mas importantes a
la cirugia cardiaca, fue la hecha por el Dr. Lillehei y sus
colaboradores,® quienes propusieron la circulacién cru-
zada; para este propésito se colocaba a la madre conec-
tada a su hijo, con objeto de que la madre (de mayor
peso) sirviera de corazén y pulmén por unos minutos.
Con esta técnica fue posible por primera vez el cierre de
las comunicaciones interventriculares.

Cabe hacer notar que los primeros intentos de hacer
la derivacién cardiopulmonar, fueron hechos por Alexis
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Carrell y Lindbergh, quienes desarrollaron un sistema
primitivo para la perfusién de érganos.

De tal forma que, por un lado estaba la idea de la per-
fusién o intercambio gaseoso y por el otro la asistencia
mecanica a la circulacién.' Sin embargo, uno de los prin-
cipios légicos de la asistencia mecanica circulatoria fue
el logrado por JH Gibbons: quien, si bien al principio no
tuvo éxito al tratar de corregir la comunicacién interau-
ricular en cuatro pacientes, inspirado en un sistema de
ordena de vacas, finalmente daria al mundo su ingeniosa
magquina de circulacién extracorpérea: una de las gran-
des aportaciones a la medicina moderna.”® El empleo de
la derivacién cardiopulmonar, permitié a los cirujanos a
aventurarse cada vez mas a la correccién de las CC, que
se revisan a continuacion.

Tratamiento de la comunicacion interauricular y
de drenaje anémalo de venas pulmonares

Hay tres estructuras importantes en la nominacién de
la auricula derecha: La crista terminalis, «el limbo» y el
«ligamento de Todaro». A todas las comunicaciones in-
terauriculares (CIA) que se encuentran entre la cresta
terminalis y el margen externo del limbo se les denomina
como porcién sinusoidal, de tal forma que se clasifica
como CIA superior e inferior y éstas estan con frecuen-
cia asociadas a drenajes pulmonares venosos anémalos
parciales.” Cuando la CIA se encuentra entre las dos ra-
mas del limbo se considera que puede ser: Foramen oval,
ostium secundum y CIA fenestrada o cribada. Y cuando
CIA se encuentra por abajo del ligamento de Todaro se
le trata como una CIA de tipo seno coronario, cuando
el defecto se haya localizado hacia el trigono anterior, se
trata de una CIA de tipo ostium primum, y son éstas las
que se encuentran asociadas al canal AV, sea éste parcial
o total. En las CIA hay un flujo pulmonar (Qp) aumenta-
do, con un cortocircuito izquierda-derecha: que genera
un aumento de la resistencia en las pulmonares (RP): la
que se mide en unidades Wood que son las unidades de
resistencias pulmonares (URP). El flujo sistémico (Qs)
se mantiene normal, de tal forma que la relaciéon Qp:Qs
debe ser 1.5:1: para la indicacién quirurgica del cierre de
esta anomalia.'®

Actualmente muchos de los casos de CIA se cierran
mediante dispositivos percutaneos de varios tipos, que
logran el cierre con suficiente tejido para sostenerse (sep-
tum secundum y primum), lo que permite clasificar la CIA
por uno de estos dos tipos: siendo la ausencia del septum
interauricular, lo que se define como auricula Unica. El mas
raro defecto es el denominado como Gerboden: cuando
comunica al ventriculo izquierdo con la auricula derecha,
usualmente en el territorio del septum secundum.
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Cuando hay una CIA sin hipertensién pulmonar, se
recomienda el cierre del defecto usando un parche de
pericardio autélogo (preservado con glutaraldehido al
20%) o bien por aplicar un parche sintético de Dacron.

Si hay hipertensién arterial pulmonar (HAP) los pa-
cientes tienen un flujo sanguineo a través de la CIA que
es bidireccional, por lo que el tratamiento consistira en
realizar el cierre con un parche con flujo unidireccio-
nal de derecha a izquierda para evitar el colapso car-
diovascular durante un evento de HAP. La complicacién
mas frecuente al cierre de las CIA son los trastornos del
ritmo.'"'2

Drenaje anémalo parcial

En este tipo de drenaje hay multiples variantes, donde
una a tres de las venas pulmonares drenan la sangre a la
auricula derecha, a las venas cavas o al seno coronario.?
Lo que se observa con mayor frecuencia es el drenaje
anémalo parcial a la vena cava superior y éste se asocia
a una CIA tipo seno venoso superior. En este caso, el
procedimiento consiste en colocar un parche con cierto
abombamiento para redireccionar el flujo hacia la auri-
cula izquierda, por lo que hay que aumentar el diametro
anteroposterior de la vena cava superior mediante una
ampliacién del «<domo».'3

El mismo principio se aplica a la vena cava inferior
donde el drenaje se asocia a hipoplasia del Iébulo infe-
rior del pulmén derecho, dextrocardia e hipoplasia de la
arteria pulmonar derecha, que se describe como sindro-
me de la cimitarra:'* pues el sistema venoso pulmonar
tiene la apariencia de una espada conocida como «cimi-
tarra». En ocasiones este drenaje se extiende hasta el
ducto-venoso o bien hasta las venas suprahepaticas, a ni-
vel subdiafragmatico, por lo que el tratamiento consiste
en la implantacién de esta vena a la auricula izquierda.

Drenaje venoso anémalo total

Hay cuatro opciones para este drenaje: supracardiaco,
infracardiaco, cardiaco y mixto, con los siguientes prin-
cipios: los drenajes supra e infracardiacos tienen una
vena vertical y un sistema colector, por lo que la cirugia
consiste en anastomosar el sistema colector a la auricula
izquierda y ligar la vena vertical.

En el drenaje intracardiaco, el sistema colector esta
en intima relacién con el seno coronario y el tratamiento
consiste en ampliar el drenaje del colector hacia el seno
coronario, eliminando el tejido que existe entre ellos y
colocando un parche que cierre tanto al colector como al
seno coronario, haciendo un solo techo. En esta técnica
el drenaje del seno coronario derivara hacia la auricula
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izquierda, por lo que produce una leve desaturacién sin
provocar un problema mayor.'* Las complicaciones que
pueden ocurrir con la correccién del drenaje anémalo
parcial o total son también los trastornos del ritmo o la
obstruccién al flujo pulmonar; por otra parte, como com-
plicacién a largo plazo puede ocurrir la estenosis de las
venas pulmonares, sobre todo cuando la correccién que
se hace es de las variedades infra o supra-cardiaco.'®

Canal auriculoventricular

En el canal auriculoventricular (CAV), donde se hace el
andlisis a partir de observar dénde se encuentran los en-
trecruces del tratamiento de las CC, es necesario dar
respuesta a las siguientes preguntas:

I) {Tienen dos buenos ventriculos?: Para lo que de-
bera juzgar si los ventriculos por si solos pueden sos-
tener la presion sistdlica.

2) (Cual es el grado de flujo pulmonar?: General-
mente estos pacientes tienen el flujo pulmonar au-
mentado (razén por la que no se recomienda su
correccién en la etapa neonatal) por lo que es nece-
sario se haga un cerclaje de la arteria pulmonar, para
reducir el flujo y con ello evitar lesionar la pulmonar.
En ocasiones, cuando el CAV se asocia a tetralogia
de Fallot y tiene otras alteraciones troncoconales
con estenosis de la arteria pulmonar, en estos casos
el paciente tiene un cerclaje natural. Otra de las car-
diopatias asociadas es la persistencia del conducto ar-
terioso (PCA) que puede cerrarse al mismo tiempo
que se hace el cerclaje pulmonar.

3) Presencia de coartacion. En 10% de los casos esta
presente por lo que su correccién debe hacerse al
mismo tiempo que el cerclaje y el cierre de la PCA.

Correccion biventricular. El CAV consiste en un
defecto de la formacién del cojinete endocardico, que
da origen al septum primum y a la porcién membrano-
sa del septum interventricular, es por esto que en CAV
ocurre la presencia de CIA y de una CIV. El CAV parcial
es cuando existe justamente una CIA tipo septum pri-
mum con hendidura en la valva anterior de la mitral, en
ausencia de una CIV. Su tratamiento consiste en unir los
extremos de la hendidura y el cierre de la CIA."”

En la CAV total hay tres tipos de variantes que depen-
den de la extensiéon de la valva superior derecha exten-
diéndose a la izquierda y de la implantacién del aparato
subvalvular. Estas variantes se apegan a la clasificaciéon de
Rastelli, quien considera el tipo A cuando la valva supe-
rior derecha no sobrepasa el septum interventricular, en
tal caso el tratamiento consiste solamente en la aproxi-
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macién de las valvas superiores e inferiores, derechas e
izquierdas, hacia la linea media, fijandolas a un parche
previamente implantado para cerrar la CIV. En los casos
tipo B y C de Rastelli, donde la valva superior derecha so-
brepasa al septum interventricular pero su aparato sub-
valvular se encuentra situado a la derecha, y es posible al
colocar el parche de la CIV sin entorpecer el mecanismo
del aparato subvalvular. Por tal motivo se tiene que cortar
la valva superior derecha para que ésta forme parte en su
extremo izquierdo del nuevo aparato valvular, uniéndolo
a la hendidura de la valva superior izquierda.'®

Correccion del «ventriculo uno y medio». Cuan-
do el ventriculo derecho es pequefio y no puede gene-
rar la suficiente fuerza de contraccién para garantizar
parte del flujo pulmonar, es posible hacer una derivacién
cavo-pulmonar Tipo Glenn: siempre y cuando cumpla
con los criterios de Fontan."

Comunicacion interventricular

Como en las CIA, se clasifica por la localizacién del sep-
tum interventricular y son divididas en cuatro segmen-
tos, con relacién a la p:

a) La porcién membranosa (subadrtica)
b) La via de entrada (subpulmonar)

c) La via de salida (tipo canal AV) y

d) La porcién apical o trabecular

La CIV membranosa se encuentra en una posicién
subadrtica, por lo que puede presentar una extensién:
sea a la via de entrada o a la de salida; esta delimitada
por las ramas superior e inferior de la trabécula septo-
marginal.

La correccién de la CIV consiste en cerrar con un
«parche» de pericardio tratado o con un parche sinté-
tico. En el cierre de la CIV (en los trastornos tronco-
conales), éste debe ser hecho «en hamaca», con objeto
de re-direccionar el flujo del ventriculo izquierdo a la
aorta.?2! Cuando hay hipertensién arterial con URP al-
tas, se puede hacer el cierre de la CIV usando un parche
fenestrado con flujo unidireccional de Noviack® que ha
mostrado ser util.

Otras cardiopatias con flujo pulmonar aumentado

Se trata de cardiopatias donde el flujo pulmonar esta ele-
vado, debido a un cortocircuito de izquierda-derecha.
La historia natural en estas anomalias se caracteriza
por hipertensién arterial, debido al incremento en la
resistencia de las pulmonares y posteriormente al flujo
por el defecto intracardiaco (CIV, CIA, etc.) o extra-
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cardiaco (PCA, colaterales aortopulmonares, ventana

aortopulmonar y ruptura del seno de Valsalva a camaras

derechas).

A) Ventana aortopulmonar. Se caracteriza por la co-
municacién entre la aorta y la pulmonar, pero con
dos pisos valvulares (de la aorta y de la pulmonar).
El tratamiento consiste en la separacién de la aorta
y la pulmonar, mediante un parche y se asocia con
otra cardiopatia en 50% de los casos.?

B) Colaterales aortopulmonares. Usualmente la
atresia pulmonar se asocia con comunicacién in-
terventricular, por lo que después se discute en las
cardiopatias troncoconales.

C) Fistula coronaria. Corresponde a una comunica-
cién entre el sistema coronario y las cavidades de-
rechas; su tratamiento se hace mediante cardiologia
intervencionista o bien colocando un parche al sitio
de drenaje de la fistula a las camaras derechas.

D) Ruptura del seno de Valsalva a camaras dere-
chas. Esta puede abrirse a la auricula derecha o al
ventriculo derecho; la ruptura es usualmente subita
y da lugar a insuficiencia cardiaca congestiva dere-
cha, por lo que debe ser tratada con urgencia. El
tratamiento consiste en el cierre del defecto con
un parche, sea esto por via auricular, ventricular o a
través de la aorta.*

Persistencia del conducto arterioso

El conducto arterioso es un vaso que se extiende desde
la bifurcacién de la arteria pulmonar hasta la aorta y es
distal a la arteria subclavia izquierda. Este conducto vas-
cular se encuentra usualmente abierto en el feto pero se
cierra después del nacimiento. El flujo por este conduc-
to depende de la relacién entre presién y resistencia en
la circulacién general y pulmonar y del érea transversal y
la longitud del conducto.?

Frecuencia epidemiolégica. En México se estima
que ocurre un caso por cada 1,500 nacimientos, lo que
representa entre 5-10% del total de las CC. Es la CC
que con frecuencia es atendida por el neonatélogo. En el
Hospital de Cardiologia Luis Méndez del Centro Médico
Nacional Siglo XXI la PCA en los adultos operados ocu-
pa el tercer lugar, con alrededor del 7% de pacientes,?*
aunque se observa cada vez con menor frecuencia, pues
en una revisién reciente se atienden mediante cierre
quirdrgico abierto, un promedio de |2 casos al afo.”

Ecocardiograma. La imagen anatémica se observa
en el eje corto paraesternal y subcostal y en el supraes-
ternal los ejes corto y largo. Se aprecia dilatacién de la
auricula izquierda; relacién de auricula izquierda/aorta
mayor de 1.2/1. Sobrecarga diastélica del ventriculo iz-
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quierdo con un movimiento exagerado de la pared li-
bre del septum interventricular. El defecto se observa
directamente donde el Doppler, ademas del mosaico de
colores, se puede valorar con la relacién entre la presién
pulmonar y aértica. El ecocardiograma es Gtil también
en el seguimiento.

Las presiones pulmonares de la mayoria de los adul-
tos con esta anomalia son normales y persiste un gra-
diente y un cortocircuito aortopulmonar a lo largo del
ciclo cardiaco, produciendo un frémito caracteristico y
un soplo en «maquina de vapor» continuo, con acen-
tuacién sistdlica tardia en el borde esternal superior
izquierdo. Entre los adultos que hacen gran cortocir-
cuito a través del conducto arterioso, suele haber obs-
truccién vascular pulmonar (sindrome de Eisenmenger)
con hipertensién pulmonar, cortocircuito de derecha a
izquierda y cianosis. La enfermedad vascular pulmonar
grave causa una inversion del flujo a través del conducto,
fluyendo la sangre no oxigenada por la aorta descenden-
te y produciendo cianosis en los dedos de los pies, pero
no de las manos; este signo se conoce como cianosis
diferencial 8%

Tratamiento. En ausencia de vasculopatia pulmo-
nar acentuada y derivacién predominante de izquierda
a derecha, la PCA se somete a ligadura o seccién qui-
rurgica.

Indicaciones de intervencion. Hay varias indicacio-
nes clinicas para la intervencién en los pacientes adultos
con PCA entre los que se incluyen: cortocircuito de iz-
quierda a derecha significativo con sobrecarga de volu-
men de la auricula y ventriculo izquierdos (sin hiperten-
sién pulmonar); los sintomas clinicos en el caso anterior,
o una historia de endoarteritis en la PCA o estructuras
adyacentes.

Cabe mencionar que la primera cirugia a corazén
abierto fue el cierre quirtrgico de la PCA que Gross y
sus colaboradores hicieron en 19383 pero en la ultima
década este procedimiento correctivo se ha sustituido
por el cateterismo y uso de dispositivos de cierre en
nifos y adultos.?” El cierre quirtrgico de la PCA en los
adultos siempre implica un riesgo mayor por la presen-
cia de calcificaciones. El abordaje habitual se hace me-
diante toracotomia posterolateral, aunque cuando hay
calcificacién o endocarditis bacteriana se recomienda
hacer una esternotomia media longitudinal con circula-
cién extracorpoérea, flujos bajos e hipotermia profunda,
lo que permite seccionar el extremo pulmonar del con-
ducto, de tal manera que el cierre del extremo adrtico
se puede hacer con mayor seguridad, mediante puntos
de sutura apoyados en perlas de pericardio o fieltro de
teflén, luego el cierre del cabo pulmonar que esta mas
accesible y seguro.
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Pronéstico. La PCA aislada puede manifestarse con in-
suficiencia cardiaca, en el transcurso de la tercera o cuarta
década de la vida;® en ocasiones el conducto puede ser
ya aneurismatico por las caracteristicas del flujo sanguineo
y en el adulto éste casi siempre se encuentra calcificado.
Una derivacién de izquierda a derecha, de larga evolucién,
puede conducir a enfermedad vascular pulmonar.

En cuanto a la tasa de mortalidad acumulada en la in-
fancia es aproximadamente del 0.5% por afo y se dupli-
caa 1% en la segunda década de la vida para aumentar
de 2 a2 4% en la edad adulta. Siempre hay un riesgo de
endocarditis bacteriana por la presencia de flujo anormal
y los adultos con un PCA grande pueden desarrollar el
sindrome de Eisenmenger, por eso es imperativo cono-
cer la resistencia vascular pulmonar y reactividad preo-
peratoria. Si la resistencia es de 6 a 8 U/m?, la PCA no se
cierra y el paciente se puede considerar para trasplante
de pulmén, o corazén y pulmén. Las causas de la muerte
en los adultos con PCA son la insuficiencia cardiaca y
la endocarditis bacteriana; en ocasiones, la obstruccién
pulmonar grave produce dilatacién aneurismatica, calci-
ficacién y rotura del conducto.?®

Trastornos troncoconales

Se trata de un espectro de alteraciones anatémicas que
incluyen desde la tetralogia de Fallot (IT) hasta el tron-
co comun. Las caracteristicas principales en este grupo
de pacientes, es el cabalgamiento de la aorta sobre el
septum interventricular, asi como el desplazamiento an-
terior del septum que da lugar en la mayoria de los casos
de estenosis pulmonar.

Tetralogia de Fallot

Se caracteriza por cuatro anomalias: CIV, cabalgamiento
de aorta, estenosis pulmonar y la hipertrofia del ventricu-
lo derecho. En esta compleja cardiopatia puede ademas
haber un amplio espectro que culmina en el llamado Fa-
llot extremo, que se describe como atresia pulmonar
con comunicacion interventricular, asociado con colate-
rales aortopulmonares.®

El tratamiento quirdrgico depende, en gran parte, de
la experiencia en cada institucion, pues en los Estados
Unidos de Norteamérica se ha propuesto que su co-
rreccién total puede hacerse desde los primeros meses
y en los paises en vias de desarrollo se prefiere hacer
primero una fistula sistemico-pulmonar antes de la co-
rreccién, debido al bajo flujo pulmonar y al tamano de
las arterias pulmonares.

En la correcciédn de la atresia pulmonar con CIV se ha
propuesto hacer la unifocalizacién ademas de la correc-
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cién intracardiaca en un solo tiempo. La experiencia en
nuestro medio no se hace en la etapa neonatal pero si en
los escolares, con buenos resultados.

En la atresia pulmonar con septum integro existen
dos condiciones asociadas: La hipoplasia del ventriculo
derecho y la presencia de sinusoides, por lo que la cir-
culacién coronaria depende de la presién sistdlica del
pequeno ventriculo derecho. Su tratamiento quirdrgico
es usualmente la correccién univentricular.’'

Doble via de salida del ventriculo derecho

La doble via de salida del ventriculo derecho (DVSVD)
se refiere al cabalgamiento en mas del 50% de la aor-
ta. De esta malformacién hay dos tipos con referencia a
la localizacién del septum infundibular y su unién con la
trabécula septo marginalis; si éste se inserta en la rama
superior hara que la CIV se sitle subadrtica y se trata
de una DVSVD con infundibulo anterior y posterior; sin
embargo si la insercién del septum infundibular esta en la
rama inferior, desplaza el defecto hacia adelante ocasio-
nando que la CIV sea subpulmonar.?

El tratamiento quirdrgico consiste en dirigir el flujo
del ventriculo izquierdo a través de la CIV hacia la aorta,
pero la colocacién del parche en hamaca puede obstruir
el tracto de salida del ventriculo derecho, por lo que, en
este caso, se usa un parche de Dacron para ampliar el
tracto de salida del ventriculo derecho, aunque de todos
modos tendria que haber sido modificado para corregir
la estenosis pulmonar infundibular y la valvular pulmonar
que habitualmente la acompana.

En ocasiones basta con un parche transanular para
corregir este defecto, sin embargo, cuando la ampliacién
del anillo pulmonar es mayor de 66% condicionara una
insuficiencia pulmonar importante, por lo que es reco-
mendable usar un sistema valvular protésico, sea con
homoinjerto, proétesis bioldgica bovina o yugular bovi-
na.®® Muchos pacientes toleran bien la insuficiencia pul-
monar, pero la sobrecarga diastélica ocasiona que éstos
sean reintervenidos a largo plazo.

Taussing bing

Es un defecto del troncoconal que es, en cierta forma,
el extremo de las anteriores anomalias: En ésta la salida
de la aorta es a partir del ventriculo derecho y la arte-
ria pulmonar cabalga sobre el septum interventricular.
El principio quirtrgico en esta enfermedad es el mismo
que para la DVSVD, pero si no es posible se debe ha-
cer el switch arterial, si éste fuese necesario o bien a
la correccién univentricular, siempre y cuando el switch
arterial no sea posible, por eso en muchas ocasiones se
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elige el cerclaje pulmonar, para evitar el incremento de
las resistencias pulmonares.?

Tronco comun

A diferencia de la ventana aortopulmonar en el tronco
comun se encuentra un solo piso valvular, formado por
seis a ocho valvas rudimentarias, que pueden o no tener
insuficiencia. En el TC de tipo | hay un segmento de
arteria pulmonar que se origina en el tronco, y confor-
me avanza la clasificacién las arterias pueden salir una
o las dos, directamente de la aorta ascendente o des-
cendente. La correccién corresponde a la separacién
de los flujos pulmonar o sistémico, con el cierre de la
comunicacién interventricular. Usualmente es necesario
colocar un elemento protésico valvular entre el ventriculo
derecho y la arteria pulmonar (Rastelli).** Hay otra técni-
ca propuesta por Barbero-Marcial que consiste en «sep-
tar» los dos elementos del tronco y colocar un parche
transanular para unir el ventriculo derecho con la arteria
pulmonar, misma que debe hacer en los primeros tres
meses de vida.*

Transposicion de grandes vasos

En esta cardiopatia hay una discordancia ventriculoar-
terial, pues en lugar de haber continuidad mitroadrtica
ésta es mitropulmonar.

El procedimiento quirurgico, durante muchos anos,
fue el «switch» auricular, invirtiendo los flujos en las au-
riculas para lograr una correccién fisiolégica de la trans-
posicion de grandes vasos (TGV). Al colocar un parche
de pericardio, para dirigir el flujo de las cavas hacia la
auricula izquierda, esta técnica provoca una alta inciden-
cia de arritmias auriculares, es por ello que Senning®’
propone una técnica en la que utiliza el mismo tejido
auricular para lograr la inversion de los flujos y evitar las
arritmias.

En la década de los ochenta del siglo pasado se
propuso una correccién anatémica que consiste en el
«switch» arterial o cirugia de Jatene,® con desinser-
cién de las arterias coronarias formando una neopul-
monar y una neodaorta, con el cierre de la CIV. Cuando
no existe CIV en la TGV, provoca que el ventriculo
que va a ser sistémico tenga menor masa ventricular,
por lo que se usa, como primer tiempo de la cirugia,
el «<bandaje» o cerclaje de la arteria pulmonar, colo-
cando ademas una fistula modificada de Blalock-Taus-
sing, que incrementa el flujo y da lugar a una sobre-
carga sistodlica, lo que hace que el ventriculo izquierdo
se hipertrofie y se capacite para lograr la correccién
anatémica.’?#
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Transposicion corregida de los grandes vasos

De esta manera se hace referencia a la discordancia,
tanto auriculoventricular como ventriculoarterial; lo
que en sentido fisiolégico corrige el problema pero
esto a largo plazo hace que exista una falla ventricular
derecha. Es por eso que se han propuesto para su co-
rreccién dos técnicas: 1) La clasica, en la que sélo se
hace el cierre de la CIV y la correccién de la estenosis
pulmonar, que ordinariamente llega a estar asociada. 2)
Hacer el doble switch: auricular y arterial, lo cual corri-
ge el desorden fisiolégico y anatémico, y tiene mejor
prondstico a largo plazo. Cuando esta correccién «cla-
sica» no es posible el doble switch y no hay URP altas,
se puede hacer una correccién univentricular o bien de
ventriculo uno y medio.*'

Cirugia cavopulmonar

Este tipo de intervencion fue propuesto por primera vez
como una alternativa paliativa que mejora el flujo pulmo-
nar sin generar una sobrecarga diastélica del ventriculo
comun, lo que provoca la fistula de Blalock-Taussing.* La
técnica consiste en la anastomosis termino-lateral de la
vena cava superior y la rama derecha de la pulmonar, lo
que se denomina anastomosis de Glenn.®

Para dirigir el flujo de la vena cava inferior hay varias
alternativas: sea mediante un tdnel lateral intraauricular
o bien por la interposicién de un injerto de Dacron (o
Gorétex) entre la cava inferior y la rama derecha de
la arteria pulmonar, lo que se conoce como cirugia de
Fontan.*

En caso de que existan circunstancias de riesgo que
puedan aumentar la presién en el lecho vascular pulmonar,
se coloca una fenestracién para unir este tunel (o tubo), a
la auricula comun; si bien es cierto esta intervencién per-
mite desaturar al paciente, evita el colapso cardiovascular
por el incremento subito de la presién pulmonar.

Sin embargo, la mayoria de las veces se prefiere ha-
cer la derivacién cavopulmonar en dos tiempos, pues
ésta dependera de lo siguiente:

I) Inicialmente se utiliza una fistula sistémico pulmonar
(FSP) para evitar la hipoplasia pulmonar, pues ésta
depende del flujo pulsatil dotado por la FSP, y ésta
se debe utilizar al menos en los primeros seis meses;
después se hace la cirugia de Glenn, ya descrita, para
asi evitar la sobrecarga diastdlica.

2) La cirugia cavopulmonar se acostumbra hacer en dos
tiempos, debido a que la distribucién corporal de los
nifos es mayor en la porcién superior, por lo cual es
suficiente el flujo hasta alrededor de los cuatro afos,
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después la correccidén quirurgica se debe completar
con la cirugia de Fontan.

Hay cardiopatias en las que hay un amplio desarrollo
ventricular, por lo que, en algunas de éstas el cirujano
prefiere perder un ventriculo que perder al paciente; tal
es el caso de la intervencién quirlrgica propuesta por
Damus-Kaye-Stansel:*” que consiste en la unién de la
aorta con la arteria pulmonar; por otra parte, general-
mente hay hipoplasia del arco aértico, por lo que se le
hace plastia con tejido pulmonar, y se le coloca una fistu-
la sistémico pulmonar, con objeto de garantizar el flujo
pulmonar en los primeros seis a |2 meses, después se
hace la cirugia de Glenn y mas tarde Fontan.

Esta misma estrategia se aplica en la hipoplasia del
ventriculo izquierdo, donde el ventriculo derecho es el
Unico que sostiene la presidn sistémica. En cambio la hi-
poplasia del ventriculo izquierdo tiene una amplia gama
de posibilidades para el desarrollo de la porcién ascen-
dente y arco de la aorta, ya que puede tener coartacién
o interrupcién del arco aértico, siendo éste el elemento
mas significativo en el flujo sistémico del conducto arte-
rioso; tal procedimiento se le conoce como cirugia de
Norwood.* A partir de esta intervencién han surgido
otras propuestas quirurgicas que siguen el mismo con-
cepto de Norwood, como la descrita por Sano,* quien
en el primer tiempo de la cirugia propone colocar un
ducto entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar,
en lugar de hacer una fistula sistemico-pulmonar. Como
es de suponer, los resultados en torno a estas experien-
cias quirurgicas dependen de cada centro hospitalario
pues aun no hay suficiente informacién para decidir por
cudl de las dos intervenciones es mejor.

A este respecto los resultados de la cirugia de
Norwood varian en el mundo, por lo que se han ideado
abordajes hibridos, que consisten en la colocacién de un
stent en el conducto y «bandaje» de las arterias pulmo-
nares. Luego, en un segundo tiempo, se retira el stent y
el cerclaje de las pulmonares y se hace plastia de éstas y
la primera fase del Norwood original; pasando luego a
la tercera y cuarta fases en que se hace lo sugerido por
Glenn y Fontan respectivamente.!

Trastornos de la aorta y de los troncos
supraadrticos

Interrupcién del arco aértico. En esta doble anomalia,
una es dependiente del conducto arterioso, por lo que
se observa variacién en la saturacién de oxigeno en la
porcién superior del cuerpo con respecto a la porcién
inferior. En la interrupcién adrtica tipo A la lesién se ubi-
ca en la porcién yuxtaductal, en la tipo B, por arriba de
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la subclavia izquierda, y la de tipo C sélo incluye al tron-
co braquiocefilico por arriba de la interrupcién.

Es por eso que la localizacién de la interrupcién es
indispensable para decidir el abordaje quirtrgico que
se debe hacer, ya que cuando es un tipo A es posible
corregirlo por toracotomia posterolateral izquierda; en
cambio, comUnmente las interrupciones tipo By C se
asocian a otras cardiopatias, por lo que, en ocasiones
es necesario hacer la correccién por via anterior con
asistencia circulatoria e hipotermia profunda.®

Coartacion de aorta. La coartacién o estrechez
de aorta: que permite el flujo, la obstruccién puede ser
preductal, yuxtaductal y postductal. Asi, la correccién
de este defecto consiste en la reseccién de la coartacién
y anastomosis termino-terminal. En caso de haber una
hipoplasia importante de estos segmentos se usa un ho-
moinjerto o bien a la arteria subclavia para incrementar
el diametro de la aorta.’'-3

Anillos vasculares. Estos se refieren a la presencia
de un doble arco aértico que atrapan la traquea y el esé-
fago, produciendo una estrechez arterial de diverso gra-
do. El cierre de este anillo depende de la presencia del
conducto arterioso o bien, cuando es incompleto, de un
ligamento arterioso. De existir, el tratamiento quirargi-
co consiste en la seccién y sutura del conducto o corte
del ligamento, con aortopexia de la aorta para evitar la
compresion traqueoesofagica.

En esta anomalia puede haber ademas otras anor-
malidades vasculares, como el «sling» que consiste en
la presencia de una arteria aberrante que comprime el
eséfago, al pasar por su porcién posterior. Estas malfor-
maciones pueden también comportarse como un tipo
anillo, cuando esta arteria aberrante se une por un liga-
mento a la arteria pulmonar. El tratamiento de ésta con-
siste en el corte de la arteria aberrante y su anastomosis
a la aorta ascendente; en ocasiones es necesario hacer la
correccion de la estenosis traqueal mediante reseccién y
anastomosis termino-terminal.>*

Origen anémalo de la arteria coronaria izquier-
da. La fisiopatologia en esta anomalia corresponde a es-
tos dos problemas anatémicos: por un lado la isquemia
miocardica y por el otro, el cortocircuito izquierda-de-
recha por el flujo coronario de la coronaria derecha. De
tal forma que estos pacientes pueden tener una muerte
subita, por infarto del miocardio e hipertensién arterial
pulmonar. De tener esta ultima da lugar a una mejoria
temporal de la perfusiéon miocardica del paciente. El tra-
tamiento se plantea de acuerdo a tres opciones:

I) Cirugia de Takeuchi: que consiste en hacer una ven-

tana aortopulmonar y un tunel intrapulmonar para
alcanzar el ostium de la arteria coronaria.®
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2) Otra opcién consiste en la ligadura de la arteria co-
ronaria izquierda y la construccién de puentes aorto-
coronarios.

3) La dltima es la mejor opcién: consiste en la reseccion
e implante directo de la arteria coronaria izquierda a
la aorta. Este procedimiento es el mas frecuentemen-
te usado, gracias a la experiencia que se ha tenido
con la cirugia de Jatene.!

IIl. TERCERA ETAPA DEL TRATAMIENTO DE LAS
CARDIOPATIAS CONGENITAS

El desarrollo tecnolégico de sistemas complejos para la
monitorizacién y la derivacién cardiopulmonar, fueron la
base para vislumbrar los conceptos que pueden condu-
cir en tratamiento a la frontera de lo inimaginable. Tales
avances se han centrado en tres areas:

a) Cirugia toracoscoépica. Aplicando el principio del
minimo abordaje, no sélo con fines estéticos sino
para reducir el trauma quirurgico. De esta manera se
han ideado procedimientos quirurgicos para el cierre
del conducto arterioso, la correccion de anillos vas-
culares y otros.>

b) Abordaje minimo. Con el objetivo de disminuir el
trauma, y asociado al disefio de sistemas de circula-
cién extracorpérea, que permita el drenaje venoso
por succién activa permite que los dispositivos sean
cada vez mas pequenos y con ello se puede colocar
al paciente en derivacién cardiopulmonar, con incisio-
nes mas pequenas.®’*

c) Cirugia robética. Une los conceptos anteriores,
otorgando al cirujano mas precisién en la cirugia.®
d) Cirugia hibrida. Este concepto ha cobrado cada
vez mayor brio, ya que es posible hacer correccio-
nes quirdrgicas de manera simultanea y cardiologia
intervencionista, pues es posible resolver proble-
mas de dificil acceso para el cirujano, para reducir
los tiempos quirdrgicos o la magnitud de la invasién.
Con este fin se han desarrollado técnicas como: el
implante de prétesis pulmonares por via percuta-
neay la colocacién de stents para la coartacién de
la aorta en nifos cada vez mas pequenos, la cirugia
endoscépica transoperatoria, (para la colocacién de
stents perioperatorios), el Norwood hibrido (coloca-
cién de stents en conducto arterioso), el «bandaje»
de ambas ramas de la pulmonar), lo que permite el
crecimiento de los nifios intervenidos y mejorar el
indice de sobrevida de pacientes con hipoplasia del

ventriculo izquierdo.®°

e) Cirugia fetal. Se refiere a la intervencién de ninos
con malformaciones cardiacas (y no cardiacas) en los
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que mejora su sobrevida una vez que nacen. Median-
te el ecocardiograma fetal es posible identificar in
utero cardiopatias congénitas, como la hipoplasia del
ventriculo izquierdo.®' Esto permite actuar en la eta-
pa fetal, mediante puncién guiada con el ultrasonido,
para introducir un balén al miocardio del feto para di-
latar la via de salida del ventriculo izquierdo. También
es posible actuar ante la hipoplasia pulmonar cuando
el feto tiene una hernia de Bochdalek, para que el
feto pueda desarrollar normalmente su pulmén evi-
tando la hipertensién.®?
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