Archivosde Cardiologia de M éxico

Volumen suplemento Abril-Junio
Volume 73 Supplement 1 April-June m

Articulo:

Cirugia de las cardiopatias congénitas
complejas

Derechos reservados, Copyright © 2003
Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez

Otras secciones de Otherssectionsin
este sitio: thisweb site:

O indice de este nimero [ Contents of this number
O Mésrevistas O Morejournals
0 Busqueda 0 Search

@edigraphic.com


http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-archi/e-ac2003/e-acs03-1/e1-acs031.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-archi/e-acs2003/e-acs03-1/e1-acs031.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-buscar/e1-busca.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-htms/i-archi/i-ac2003/i-acs03-1/i1-acs031.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-buscar/i1-busca.htm
http://www.medigraphic.com/archivoscardiologia
http://www.medigraphic.com

DE
DE

ARCHIVOS
CARDIOLOGIA
MEXICO

S128

Cirugia de las cardiopatias congénitas complgjas

Samuel Ramirez Marroquin,* Juan Calder6n Colmenero**

El presente trabajo es un relato de los avances
en el tratamiento de las cardiopatias congénitas
complejas en nuestra institucién, que incluye la
importancia del diagnéstico prenatal, de la pre-
paracion preoperatoria, la técnica quirdrgica, los
cuidados anestésicos durante y después de la
cirugia, los avances en la tecnologia extracor-
porea y los cuidados postoperatorios. El trabajo
en equipo ha dado como resultado tasas bajas
de mortalidad operatoria para la mayoria de car-
diopatias y en la evaluacion a largo plazo se da
mayor atencion a los resultados hemodinamicos
y al desarrollo neurolégico. Queda mucho por
avanzar en el tratamiento quirdrgico de las car-
diopatias congénitas complejas. Todos los avan-
ces en la tecnologia aplicada a la cirugia, como
las nuevas técnicas quirargicas, deberan ser
evaluadas por medio de estudios prospectivos,
aleatoreos que incluyan grupos grandes de pa-
cientes a largo plazo.

Summary
SURGERY OF THE COMPLEX CONGENITAL HEART DEFECTS

The present is a brief report about the advances
in treatment of complex congenital heart defects
at our institution, including the importance of pre-
natal detection, improved perioperative manage-
ment, the surgical technique, the anesthesia con-
trol extended into the postoperative period, the
extraordinary advances in cardiopulmonary by-
pass technology, and postoperative manage-
ment. The operative mortality now is low for many
cardiac defects, as result of a team of experi-
enced surgeons, anesthesiologists, cardiologists,
and nurses working together in the treatment of
these patients. The issue of concern is now on
the assessment of hemodynamic and neurode-
velopmental status in the long-term follow-up.
Further improvements in the surgical manage-
ment of infants with complex congenital heart
defects are required, and evaluation of these new
techniques will likely come from prospective, ran-
domized trials with large patient cohorts and long-
term follow-up.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas complejas. Arritmias postoperatorias. Tetralogia de Fallot. Correccién
“uno y medio”. Anomalia de Ebstein. Trastornos neurologicos postoperatorios.

Key words: Complex congenital heart defects. Postoperative arrhythmias. Tetralogy of Fallot. “One and a half”
correction. Ebstein’s anomaly. Postoperative neurologic disorders.

e estima que entre 5y 10 nifios por cada
1,000 nacidos vivos, hacen con una car-
diopatia congénita. De ser asi, cada afio
nacen en México cercade 5,000 nifios con algu-
namalformacion congénita. También se sabe que
cercadelamitad necesitan tratamiento quirdrgi-
coduranteel primer afio devida. Muchosdee€llos

* Subjefe del Departamento de Cirugia. INCICH.
** Médico Adscrito Departamento de Cardiologia Pediatrica. INCICH.

necesitan atencion de urgencia en condiciones
criticas. La correccién temprana de las cardio-
patias ha alterado las condiciones demogréficas
en las unidades de cuidados intensivos postope-
ratorios, creando nuevos desafios para el equipo
demédicos, cardidlogosintensivistasy enferme-
ras que las atienden.
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Cirugia en cardiopatias congénitas complejas

Durante e afio de 2002 se redlizaron 1,402 proce-
dimientos en & Departamento de Cirugiadel Insti-
tuto Naciona de Cardiologia“Ignacio Chavez”, 287
correspondieron atratamiento de cardiopatias con-
génitas. De estos 287 procedimientos, 182 pacien-
tes eran portadores de aguna cardiopatia comple-
ja. El nimero de neonatos cada vez representa un
nimero mayor dentro de la poblacion atendida y
como consecuencia € equipo médico-quirdrgico
debe familiarizarse con lafisiopatologiadelas car-
diopatias compleas asi como delafisiologiaespe-
cia del neonato, incluyendo la respuesta de éste
grupo de pacientes alaanestesiay cirugia
Nuestra filosofia es hacer cada vez més procedi-
mientos correctivos, |o que parad afio 2002 repre-
sentd e 75% de los procedimientos. El 25% res-
tantes corresponde a los pacientes que fueron so-
metidos a procedi mientos paliativos como un paso
intermedio ala cirugia correctiva por considerarse
éstadedto riesgo atempranaedad, como por em-
plolos pacientes con tetral ogiade Fallot sintométi-
cos desde la edad neonatal o |os pacientes con de-
fecto delatabicacion atrioventricular con hiperten-
sion arterial pulmonar grave, en quieneslacirugia
correctiva a temprana edad se considera de muy
alto riesgo en nuestro medio. Ademas, también se
contabilizan dentro de este 25% alos pacientes que
por lacomplgjidad de sumaformacion cardiacase
establece un plan detratamiento por etapas, tal como
es d caso de los pacientes con atresia pulmonar y
comunicacion interventricular, los pacientes con
sindrome de corazdn izquierdo hipoplésico y to-
dos | os pacientes con fisiologia univentricular.

En términos generales, los cuidados postopera-
torios delos pacientes menores de seis meses so-
metidos a procedimientos paliativos o correcti-
vos, requieren de un claro entendimiento de la
malformacién cardiaca, del grado de disfuncion
existente antes de la paliacion o correccion, del
procedimiento quirdrgico practicado y todos los
eventos ocurridos durante la cirugia que pudie-
ran influir en la evolucion postoperatoria, asi
como de las condiciones hemodindmicas y me-
tabdlicas existentes inmediatamente después de
la cirugia hasta que €l nifio se traslada a la uni-
dad de cuidadosintensivos postoperatorios. Solo
el tratamiento de un equipo de cirujanos, cardio-
logos, anestesi6logosy enfermeras con experien-
Cia, trabajando como un equipo coordinado pue-
de obtener resultados satisfactorios en el trata-
miento de cardiopatias congénitas complgjas.
Como ya se sefiadl @ antes, nuestra tendencia es
hacia la correccién temprana de la cardiopatia,
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realizando procedimientos paliativos solo cuan-
do las condiciones del paciente lo predispongan
aun riesgo extremadamente alto ante la necesa-
riautilizacion de circulacion extracorporeay sus
efectos del etéreos sobre la funcién de varios 6r-
ganosy sistemas. Actualmente | os aspectos téc-
nicos parala correccion de las cardiopatias con-
génitas en menores de 6 meses han evoluciona
do de manera extraordinaria, |o que permite ha-
cer cirugia correctiva en nifios menores de 2.5
kg, aunque reconocemos que nuestramortalidad
en recién nacidos con menos de este peso es cer-
cana a 50%, lo que influyé en una mortalidad
global en la serie de 287 pacientes operados du-
rante el afio 2002 del 9.4% (27/287 pacientes).
Los trastornos del ritmo constituyen una de las
complicaciones que més influyen en laevolucion
tempranay alargo plazo de los pacientes opera-
dos. El tipo detrastornos del ritmo que se observa
en los nifios difiere de la poblacién adulta. Las
arritmias ventriculares, en términos generales, y
la fibrilacion ventricular en particular, ocurren
raramente en los nifios. AsSimismo, resulta raro
observar fibrilacion auricular en esta poblacion,
probablemente debido a que & pequefio tamario
de las auriculas no brindan el sustrato electrofi-
siologico de reentrada para generar este tipo de
arritmia. Por otro lado, lafrecuenciade arritmias
atriales es significativamente mas elevada en la
poblacion joven, detal maneraqueel conocimien-
to de estas caracteristicas especialesdelos pacien-
tesde menor edad contribuiraaestablecer e diag-
nostico de las arritmias en el postoperatorio. La
clave de un tratamiento exitoso en los pacientes
de cualquier edad reside en €l diagndstico seguro
de la anomalia €l ectrofisol 6gi ca subyacente.

Un gjemplo de la frecuencia con la que se obser-
van las arritmias en las cardiopatias congénitas lo
representalacomunicacion interatrial. En un estu-
dioredlizado en nuestro Ingtituto! seanalizaron 460
pacientesingresados paradiagnostico y tratamien-
to entre 1985y 1997. Sevaoré € tipo dearritmia,
laincidenciade arritmias en € prey postoperato-
rio, lainfluenciade lapresion sistdlica, de laedad,
del tamafio del defecto y del tipo de cirugia. Se
encontré que el 62.4% tenian un defecto interatrial
de tipo fosa oval con anillo completo, 30.4% de
tipo fosaova con anillo incompleto extendido ha-
cialavenacavainferiory € 7.2% eran detipo seno
venoso. El 63% de los casos se sometio a cierre
directoy e 27% acierre con un parche de pericar-
dio autdlogo. Laedad al momento delacirugiafue
de26.8 + 14.32 afios. Lapresion arterial pulmonar
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fuede 41.47 + 12.78 mmHg y € 93 % de la serie
estudiada no presentaba arritmias y solo € 6.3%
presentaba algun tipo de arritmia antes de la ciru-
gia. En & postoperatorio 65 pacientes (14%) pre-
sentaron arritmias, en las que influyé la presencia
dearritmiasprevias, lapresion pulmonar €l evaday
laedad a momento quirdrgico. De los 65 pacien-
tescon arritmias 8 (129%) se sometieron aablacion
con radiofrecuencia. 4 del nodo AV y 4 por FlUter,
a 14 (21%) se les implanté un marcapaso perma-
nente, 10 de modalidad VV1 y 4 de tipo DDD. 45
(74%) pacientes reciben antiarritmicosy en d se-
guimiento 3 (4.6%) pacientes han presentado em-
bolismo sistémico.

Considerando que €l Fluter auricular esunaarrit-
miafrecuentey que constituye una causaimpor-
tante de morbilidad en los pacientes postopera-
dos de comunicacion interauricular, resulta ra-
zonable establecer medidas preventivas con el
objetivo de obtener una mejor calidad de vida,
una menor frecuencia de internamientos y me-
nor uso de medicamentos antiarritmicos. Con esta
base se planted un estudio prospectivo, longitu-
dinal, abierto que incluy6 a 22 pacientes porta-
dores de unacomunicacion interauricular candi-
datos a correccion quirargica del defecto.? Se
establecieron dos grupos: en el grupo | seinclu-
yeron 6 pacientes con Flater auricular estableci-
do en el preoperatorioy en el grupo Il seinclu-
yeron 16 pacientes sin arritmias pero con PAP >
30 mmHg, edad > de 30 afios. El grupo | se con-
sider6 para ablacion con radiofrecuencia del
Fliter, en tanto que €l grupo Il se considerd la
ablacion profilactica. Serealizaron cuatro lineas
de ablacion: 1) delavenacavainferior a anillo
de la valva posterior de la trictspide; 2) de la
vena cavainferior al seno coronario; 3) del seno
coronario al anillo delavalvaposterior delatri-
cuspide; y 4) del borde del defecto interatrial a
la atriotomia derecha. Lo que destaca este estu-
dio es que de los 6 casos con Fliter previo ala
cirugia se presentaron 2 recurrencias, en tanto
que delos 16 casos sin arritmias en el preopera-
torio ninguno las presentd en el postoperatorio
después de dos afios de seguimiento, concluyen-
do quelaablacién transopeatoriadel istmo cavo-
tricuspideo es til en el tratamiento y prevencion
del Flter auricular en los pacientes sometidos a
cierrequirdrrgico de unacomunicacion interatrial.
En e tratamiento de cardiopatias complgas, he-
mos avanzado significativamentelos Ultimos cinco
afios através de laintegracion de un equipo multi-
disciplinario médico-quirtrgico, en donde cadacud
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en su especialidad médica se ha convertido en un
verdadero experto. Cabe sefialar quelamortalidad
en @ tratamiento de la transposicion de grandes
vasos, la mortalidad de nuestros pacientes es me-
nor del 10%y € resultado alargo plazo delamal-
formacion de Taussig-Bing se ha confirmado una
sobrevida del 82% mediante la correccion anatd-
mica de la cardiopatia. Hemos abordado a un gru-
po importante de pacientes utilizando técnicas me-
nos invasivas, con abordgje quirdrgico através de
esternotomias parcial es o abordaje subxifoideo con
buenos resultados. Sin embargo, resultaimportan-
te destacar que ahora somos menos invasivos en
los procedimientos correctivos evitando € uso de
ventriculotomiasy de hipotermiaprofundacon paro
circulatorio total.*>> Un gjemplo de esto es la baja
tasade mortalidad en € tratamiento delatetralogia
de Fallot como consecuencia del abordaje transa-
trial-transpulmonar sin ventriculotomia o con una
ventriculotomia minima, con lo que lamortalidad
hadescendido a 6% en losUltimoscinco afios, con
una tasa de reoperaciones semejantes a las infor-
madas por otros grupos quirdrgicos en laliteratura
meédica. Con respecto a uso de latécnicade hipo-
termiaprofunday paro circulatorio total, practica-
mente la hemos abandonado alin en los casos en
que se planea la reconstruccion del arco adrtico.
En estos casos, hacemos la canulacion arteria co-
locando un tubo de politetrafluoroetileno expandi-
do de 4 6 5 mm en € tronco braquiocefdico, lo
gue nos permite continuar perfundiendo & cerebro
con oclusién de los demas troncos supraadrticos
en tanto seredizalareconstruccion del arco aorti-
€0, como es en los casos de interrupcion de arco
adrtico o en laprimeraetapadel procedimiento de
Norwood.

Otro temaes el de cirugia sin circulacion extra-
corporea. Conocemos perfectamente | os efectos
deletéreos causados por la circulacion extracor-
porea, de tal manera que siempre que nos sea
posible tratamos de evitar su uso. Tal es el caso
de los pacientes que requieren una derivacion
cavopulmonar, en quienes Uinicamente utilizamos
una derivacion de la vena cava superior a atrio
derecho para redlizar la anastomosis cavo-pul-
monar. Asimismo, en muchos pacientes que re-
quieren una derivacion cavo-pulmonar total uti-
lizando un tubo extracardiaco es posible hacer
dicho procedimiento sin el uso de circulacién
extracorporea. Si bien es cierto que hasta ahora
€l nimero de pacientes abordados de esta mane-
raes pequefio, hemos podido advertir que su evo-
lucion postoperatoria es mucho mas favorable.

www.archcardiolmex.org.mx
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Continuamos abordando alos pacientes con atre-
sia pulmonar con comunicacién interventricular
por etapas.®” Hemos adquirido mucha experien-
ciacon el mangjo de més de 40 pacientes|os Ul-
timos 12 afios y los resultados mejoran afio con
afio. Recientemente la estrecha colaboracion de
los cardidlogosintervencionistas hapermitido re-
ducir el ndmero de procedimientos quirdrgicos
yaque ellos ahora pueden ocluir colaterales aor-
to-pulmonares, hacer dilatacion y colocacion de
stent en ramas pulmonares estendticas o hipo-
plasicas, sumado a que el refinamiento de sus
técnicas permiten un diagndstico preciso de esta
compleja malformacion.

Hemos introducido el concepto de correccion bi-
ventricular parcial, también conocidacon el nom-
bre de correccién “uno'y medio”, basicamente en
dos patologias congénitas: € ventriculo derecho
hipoplasico y la malformacién de Ebstein,® pro-
cedimiento que basicamente consisteen lacorrec-
cion delosdefectosintracardiacosalo que seagre-
ga una derivacion cavopulmonar bidireccional. A
diferenciadelafenestracion atrid, que serialaotra
opcion quirdrgicaaplicable aestos pacientes, este
procedimiento reduce la sobrecarga de volumen
del ventriculo derecho, sin aumentar la carga de
volumen del ventriculo izquierdo. Ademas, con
la derivacion cavopulmonar bidireccional lasatu-
racion periféricade oxigeno mejoray no presenta
el riesgo deemboliaparaddjica. Nuestraexperien-
cia con pacientes portadores de ventriculo dere-
cho hipoplasico sometidos a este tipo de correc-
cién seinicid en 1998 y para e afio 2000 se ha
bian operado 5 pacientes, 4 de €llos de sexo fe-
menino. La edad promedio fue de 11 afios (4-26
anos), 3 en clase funcional |1y 2 en clase 11 de
NYHA, siendo la SO, promedio de 74% (63—
82%). El resultado hemodindmico fue satisfacto-
rio en todos los casos y no tuvimos mortalidad
quirdrgica. La SO, se increment6 a un promedio
de 95%. Uno de los pacientes presentd un cuatro
demediastinitisun mesdespuésdel procedimien-
toinicial, lo que obligd a reintervenirlo para re-
emplazar €l parche de cierre de la comunicacion
interventricular, el parche de ampliacion delavia
de salidadel ventriculo derechoy la prétesis pul-
monar. En el seguimiento alargo plazo los cinco
pacientes se encuentran en clase funciona 1. En
cuanto alos pacientesdel grupo de malformacion
de Ebstein, hastajunio de 2002 se habian interve-
nido 10 pacientes, 6 de sexo femenino y 4 del
masculino. La edad promedio de este grupo de
enfermos fue de 25 afios (1046 afios). De acuer-
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doalaNYHA, seencontraron 6 pacientesen cla-
sell, 3enclaselll y 1 en clase IV. Todos estos
pacientes tenian un adosamiento importante dela
vélvula trictspide, en promedio 61% (50-70%)
lo que condicioné un ventriculo derecho funcio-
nal muy pequefio; de acuerdo alaclasificacion de
Carpentier®®correspondieron aclase Cy 4 acla-
seD. El indice cardiotorécico en promedio fuede
0.77% (0.71-0.86%) y todos presentaban ciano-
sis. El 75% de los casos tenian historia de sinco-
pe. El procedimiento quirdrgico incluyo reempla-
zo valvular por una protesis biol 6gica de pericar-
dio bovino en 9 pacientes y uno con plastia tri-
cuspideadetipo Carpentier. A todos selesrealizo
plicatura de la porcion atrializada del ventriculo
derecho y reseccion parcial del atrio derecho. A
siete pacientes se les hizo ablacion con radiofre-
cuencia por vias anémalas de conduccion dere-
chasy cierre de comunicacién interauricular en 6
pacientes. El resultado hemodindmico se consi-
der6 satisfactorio en todos| os casos con unamuer-
te quirdrgica. La SO, cuantificada en el postope-
ratorio fue mayor de 95% en todos |os pacientes.
En el seguimiento (2—84 meses) todos|os pacien-
tesque sobrevivieron seencuentran en clasel; una
paciente fallecio por derrame pericardico hemo-
rrégico probablemente debido a uso inadecuado
de anticoagulantes; un paciente tuvo recidiva de
Fluter auricular pero hatenido buenarespuestaal
tratamiento con propafenona. L os resultados has-
ta ahora obtenidos con la correccion “uno y me-
dio” son aentadores, |0 que nos permitirdemplear
esta opcion quirdrgica en un mayor nimero de
casos en € futuro.

La experiencia que nuestro grupo médico-qui-
rdrgico ha ganado en los Ultimos afios, ha per-
mitido que recientemente abordemos problemas
de mucho mayor complegjidad. Tal es el caso de
los pacientes que presentan discordancia atrio-
ventricular que hasta hace poco Unicamente se
sometian a cirugia para cierre de defectos intra-
cardiacos 0 areemplazo delavavulatrictspide,
sin abordar el problemade fondo puesto que, en
todos los casos, continuaba €l ventriculo dere-
cho como ventriculo sistémico, cuya historia
natural eshaciael deterioro progresivo delafun-
cion ventricular y pocos son los pacientes que
alcanzan la tercera o cuarta década de la vida.
Por esta razén desde 1998 empezamos a practi-
car la correccion anatémicade los pacientes con
discordancia atrioventricular, especialmente en
aquellos pacientes que tienen comunicacion in-
terventricular ampliay estenosis pulmonar aso-
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ciada. El procedimiento quirdrrgico desde el punto
de vista técnico es muy demandante, ya que im-
plica establecer la salida del ventriculo izquier-
do hacialaaortaatravés de lacomunicacion in-
terventricular mediante un tinel intraventricular
derecho, establecer la conexidn ventricul o-pul-
monar por medio de un tubo valvulado extracar-
diaco y finalmente hacer una reconexion atrial
utilizando la técnica de Mustard o Senning. En
algunos casos hemos agregado una derivacion
cavo-pulmonar bidireccional con el fin defacili-
tar lareconexion atrial y paradisminuir la carga
devolumen aun ventricul o derecho generalmente
hipertréfico que, a sufrir una ventriculotomia
extensa para establecer la conexién ventricul o-
pulmonar, desarrollaradisfuncion ventricular tan-
to diastolica como sistélica. Los resultados con
este abordaje son prometedores y pensamos que
con mayor experiencia veremos disminuir la
mortalidad operatoria y una mejor sobreviday
calidad de vida en el seguimiento a largo plazo.
Como ya fue sefialado en esta breve resefia, con
los avances en el tratamiento de las cardiopatias
congénitas, dentro de lo que se incluye € diag-
nostico prenatal, mejores cui dados perioperatorios
y mejorestécnicas quirdrgicas, losresultados ope-
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ratorios de lamayoriade cardiopatias congénitas,
muchas de | as cual es requieren intervencion neo-
natal, han mejorado significativamente. Actual-
mente la mortalidad operatoria es baja para la
mayoriade malformaciones por lo que ahoranues-
tro interés debe cambiar de la evaluacion de los
resultados acorto plazo alaevaluacion de laevo-
lucién funcional alargo plazo, incluyendo laeva-
luacion del estado hemodindmico y neurol égico.
Actualmente a todos preocupa que la frecuencia
de problemas neurol 6gi cos detectabl es permanez-
caelevada. Entre los problemas neurol égicos po-
demos mencionar los trastornos del lenguaje, los
problemas del aprendizaje y las dificultades para
desarrollar actividades que requieran movimien-
tosfinosen losnifios sometidosacirugiacardiaca
con circulacion extracorpOrea en la infancia, es-
pecialmente en quienes se utilizé latécnicade hi-
potermia profunday paro circulatorio total.
Queda mucho por avanzar en el tratamiento qui-
rargico de las cardiopatias congénitas comple-
jas. Todos los avances en la tecnologia aplicada
alacirugia, como las nuevas técnicas quirdrgi-
cas, deberan ser evaluadas por medio de estu-
dios prospectivos, aleatoreos que incluyan gru-
pos grandes de pacientes a largo plazo.
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