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Investigacion clinica

Reporte de caso
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Tratamiento intervencionista simultdneo de estenosis
de arteria pulmonar derecha y cierre de fistula
sistémico-pulmonar posterior a Glenn bidireccional.
José Rafael Parra-Bravo,* Ana Luisa Giron-Vargas,* Hugo Trejo-Carbajal*
RESUMEN ABSTRACT

El Glenn bidireccional es una técnica quirargica empleada habi-
tualmente en enfermos portadores de cardiopatias congénitas
complejas. La estenosis en el sitio de unién del Glenn bidireccional
(anastomosis cavo-pulmonar superior) es relativamente infre-
cuente. Su correccion es posible mediante cateterismo cardiaco.
Una fistula sistémico-pulmonar puede dejarse permeable, como
una fuente accesoria de flujo sanguineo pulmonar. Presentamos la
experiencia en el tratamiento simultaneo de ambas lesiones me-
diante angioplastia con balén de la estenosis de la rama pulmonar
derecha y cierre de fistula sistémico-pulmonar derecha con una
espiral, ambos procedimientos exitosos y sin complicaciones. El
cateterismo intervencionista debe considerarse como el trata-
miento de eleccién en la estenosis de ramas pulmonares y como
una excelente alternativa en casos seleccionados de fistula sisté-
mico-pulmonar permeable, ya que la morbilidad del procedimien-
to es minima.

Palabras clave: Glenn bidireccional, enfermedad cardiaca con-
génita, anastomosis cavopulmonar.

INTRODUCCION

Cada vez con mayor frecuencia, el Glenn bidireccio-
nal (GB) o anastomosis cavopulmonar superior es el
procedimiento quirdrgico paliativo elegido para tra-
tar pacientes portadores de cardiopatias congénitas
complejas. El espectro de los defectos subsidiarios de
ser tratados con esta técnica no solo se circunscribe a
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The bidirectional Glenn shunt is a well-established surgical pro-
cedure in children with complex congenital heart disease. The
stenosis of the bidirectional Glenn at the site of the cavopulmo-
nary anastomosis is infrequent. Its correction is possible through
interventional angiocardiography. A systemic-pulmonary shunt
might be left in place, as an accessory source of pulmonary blood
flow. We report our successful and uneventful experience in the
simultaneous management of both lesions through balloon dila-
tion of the right pulmonary artery and coil-closure of systemic-
pulmonary shunt. Interventional angiocardiography is the treat-
ment of choice for pulmonary artery stenosis and an excellent al-
ternate method for coil-closure of selected systemic-pulmonary
shunts, with minimal morbidity due to the procedure.

Key words: Bidirectional Glenn, congenital heart disease,
cavopulmonary anastomosis.

las cardiopatias con fisiologia de corazén univentricu-
lar, sino también aquéllas en las que la correccién bi-
ventricular se hace imposible.1-3 La técnica, entendi-
da actualmente como un paso intermedio, es la prefe-
rida en la estrategia terapéutica destinada a una
paliacion mas definitiva, como es la derivacion de la
totalidad de la circulacién venosa sistémica hacia el
territorio vascular pulmonar: la derivacion cavopul-
monar total (DCPT).46

Desde el punto de vista hemodinamico la ventaja
mas importante del GB es la reduccion de la sobre-
carga de volumen ventricular, aspecto que, segun al-
gunos autores, contribuye de manera fundamental a
preservar la funcion ventricular,” aunque hay que
decir que este hecho se cumple sélo en los casos en
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los que el GB queda como Unica fuente de flujo san-
guineo al territorio vascular pulmonar. Otros bene-
ficios se derivan de la mejoria de los valores de satu-
racion sistémica de oxigeno y de la simplificacién del
procedimiento quirdrgico a la hora de proceder a la
DCPT.”8 En este sentido, en los Gltimos afios diver-
sos centros prefieren realizar el GB como primera 'y
Unica paliacién, o poco tiempo después de una fistu-
la sistémico-pulmonar o de un cerclaje de la arteria
pulmonar. De este modo se evita, ademas, la distor-
sion anatdémica que las cirugias paliativas previas al
GB provocan con elevada frecuencia en el arbol vas-
cular pulmonar.21% Permanece en discusion la utili-
dad de una fuente adicional de flujo sanguineo pul-
monar,!! asi como la edad ideal a la que debe
realizarse el GB.89

La morbimortalidad de las cardiopatias congénitas
con correccién univentricular ain no es despreciable
a pesar de la introduccion del GB como procedimien-
to intermedio y de la sencillez de la técnica. Entre
otras, la disfuncién ventricular, la resistencia vascu-
lar pulmonar elevada, la insuficiencia de las vélvulas
auriculoventriculares, las fistulas arteriovenosas pul-
monares, la estenosis de la anastomosis, la trombosis
y la infeccién son las causas que mantienen una mor-
talidad global en el 8-15%.12-17 Por otra parte, algo
mas del 10% son reintervenidos quirdrgicamente o
por cateterismo intervencionista durante la evolu-
cion debido a la presencia de un flujo pulmonar in-
adecuado (ya sea por defecto o por exceso), a un mal
funcionamiento de la anastomosis (estenosis, resis-
tencia pulmonar elevada), o a la necesidad de reparar
estenosis en las arterias pulmonares.1518

El propésito de este trabajo es exponer nuestra
experiencia, en el tratamiento simultaneo de un mal
funcionamiento de la anastomosis, por estenosis en
el sitio de unién y el cierre de una fuente adicional
de flujo sanguineo pulmonar (fistula sistémico-pul-
monar) con una espiral de Gianturco.

DESCRIPCION DEL CASO CLIiNICO

Lactante menor femenino de 10 meses de edad, pro-
ducto de madre de 20 afios de edad, de embarazo de
término, obtenida mediante parto eutdcico, con peso al
nacer de 3,150 g y sin datos de hipoxia neonatal. His-
toria cardiovascular de deteccién de cianosis desde el
nacimiento. La evaluacién clinica-ecocardiogréafica en
la etapa neonatal, con diagndstico de atresia pulmonar
sin CIV y ventriculo derecho hipopléasico. Fue someti-
da a fistula sistémico-pulmonar derecha a los 5 dias de
vida. Vigilancia clinica posterior a través de la consul-
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ta externa. A partir de los 6 meses de edad, se refiere
incremento en la cianosis, que se exacerba con los es-
fuerzos, asi como disnea. Clinicamente en buen estado
general, con peso de 6.5 kg, talla de 63 cm y presion
arterial de 90/50 mmHg. Cianosis central acentuada
con saturacion periférica de 56% y sin evidencia de pa-
tron respiratorio anormal. Precordio quieto, con rui-
dos cardiacos ritmicos y presencia de dos soplos, uno
continuo con intensidad 2/6 infraclavicular derecho y
otro holosistélico con intensidad 3/6 paraesternal iz-
quierdo bajo. No hepatomegalia y pulsos periféricos
normales. La placa radiogréafica con cardiomegalia mo-
derada a expensas de cavidades derechas y flujo pul-
monar disminuido. El electrocardiograma mostro eje
cardiaco a la derecha, hipertrofia y sobrecarga de pre-
sion del ventriculo derecho. La evaluacion ecocardio-
grafica mostro: situs solitus, atresia pulmonar sin co-
municacion interventricular, hipoplasia del VD por
marcada hipertrofia de sus paredes, ramas pulmona-
res confluentes y de buen calibre y fistula sistémico-
pulmonar derecha normofuncionante. Se decide llevar
a cateterismo cardiaco para normar conducta quirdr-
gica a seguir.

El estudio hemodinamico inicial revel6 lo siguien-
te: presiones (mmHg) AD = 14; VD = 120/20; TAP =
30/18-21; Al = 11; VI = 85/12; AoA = 80/38-57. Flu-
jos pulmonar y sistémico de 1.26 y 1.24 L/min, res-
pectivamente, para un QP/QS de 1/1. Resistencia ar-
teriolar pulmonar de 635 din/seg/cm™. Unidades
Wood de 2.3. La angiografia en la fistula mostro ra-
mas pulmonares confluentes con un indice de McGo-
on de 1.62. En base a los resultados previos del estu-
dio angiohemodinamico se decide someter a Glenn
superior bidireccional (anastomosis de la vena cava
superior a la rama derecha pulmonar). A los 10 meses
de edad, se lleva a cabo la cirugia programada y liga-
dura de la fistula sistémica pulmonar.

La evolucion posquirudrgica inicial con datos de
sindrome de vena cava superior e hipoxemia persis-
tente, inicialmente de 70-75% por oximetria de pulso,
y deterioro hemodinamico posterior por datos de falla
cardiaca derecha y acentuacién de la hipoxemia
(55%). Los controles ecocardiograficos posquirargicos
sin aparente mal funcionamiento de la anastomosis
cavo-pulmonar superior, adecuada funcién sistélica
del VI y flujo persistente a través de la fistula sisté-
mico-pulmonar derecha. Se decidié someter a nuevo
cateterismo cardiaco ante la mala evolucion clinica y
la hipoxemia persistente.

El estudio hemodinamico subsiguiente con la pa-
ciente intubada y con oxigeno al 100% mostro: pre-
siones (mmHg) AD = 4; VD =162/15; TAP = 17/8-
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11; RPD = 10/5-7; RPI = 18/10-13; Al = 3; VI = 75/
8; A0A = 68/30-48 y VCS = 13/5-9. Gradiente pico-
pico entre VCS y RDP de 3 mmHg. Se detect6 un
salto de saturacion de 20% en la rama pulmonar de-
recha (vena cava superior 55%, rama pulmonar de-
recha 75%). Saturacion en aorta ascendente de 79%.
Las resistencias pulmonares totales fueron de 400
dinas y las unidades Wood de 1.9. La cavografia su-
perior derecha, mostré estenosis proximal de la
rama pulmonar derecha (1.6 mm de diametro) en el
sitio de insercidn del Glenn, con un diametro de la
VCS de 5.2 mm (Figura 1A). Se decidi6 practicar di-
latacién con balén, de la estenosis de la porcién dis-
tal de la rama pulmonar derecha, posterior al sitio
de insercion del Glenn con catéter globo de 5 mm de
diametro por 30 mm de longitud (Balloon Dilatation
Catheter, Tyshak Il) (Figura 1B). Decidimos utilizar
un balon 2 a 2.5 veces el tamafo del diAmetro del si-
tio de la estenosis distal de la rama pulmonar dere-
cha. Se efectuaron tres insuflaciones, lograndose au-
mento del didmetro de la rama pulmonar derecha a
4 mm (incremento del 150%). La angiografia reali-
zada a nivel de la fistula sistémico-pulmonar dere-
cha, demostré la permeabilidad de la misma, con
flujo retrégrado del medio de contraste hasta la por-
cion distal de la vena cava superior; ademas de de-
mostrar el incremento en el didmetro de la rama
pulmonar derecha y un mejor flujo del medio de con-
traste hacia el lecho vascular pulmonar derecho (Fi-
gura 2). Se decidio6 realizar el cierre de la fistula, con
una espiral de Gianturco de 5 mm de didmetro con 3
asas (MReyeR Flipper™ PDA Closure Detechable

Coil. CookR). Después de 15 minutos de haber sido
colocada la espiral, la angiografia de control mostré
desaparicién del cortocircuito (Figura 3). La pacien-
te fue egresada después del procedimiento interven-
cionista simultaneo, sin complicaciones y con una
saturacion periférica del 70%, a la unidad de terapia
intensiva pediatrica.

Posterior a sus primeras 8 horas de estancia en la
terapia intensiva, la paciente mostré una caida subi-
ta en la saturacion sistémica (22-35%) a pesar de la
ventilacion asistida, que posteriormente condiciond
su fallecimiento en forma subita. La causa de la de-
funcion, la atribuimos muy posiblemente secunda-
ria a un neumotoérax espontaneo no resuelto. No se
obtuvo consentimiento de la autopsia para dilucidar
la causa de la muerte.

DISCUSION

La anastomosis entre la vena cava superior y la ar-
teria pulmonar derecha fue descrita por primera vez
en 1958.19 El procedimiento fue abandonado duran-
te los afios setenta al aparecer la operacién de Fon-
tan aplicada a los casos de atresia tricuspide, y am-
pliada después a un extenso grupo de cardiopatias
con imposibilidad de correccién biventricular. Mas
tarde se retomd la técnica, esta vez como bidireccio-
nal, confirmandose como un excelente método palia-
tivo en aquellos casos con fisiologia de corazén uni-
ventricular.220 En los ultimos afios se utiliza como
paso quirudrgico intermedio en los enfermos candi-
datos a una correccion tipo Fontan.>13

. Jb:NOSUB Filt:@ NO

Figura 1A. Figura 1B.

Figura 1A. Cavografia superior dere-
cha en proyeccion anteroposterior.
Se observa opacificacion de vena
innominada y vena cava superior,
con progresion del medio hacia am-
bas ramas pulmonares y estenosis
de la rama pulmonar derecha en el
sitio del Glenn bidireccional; vcs:
vena cava superior; rpd: rama pulmo-
nar derecha; rpi: rama pulmonar iz-
quierda. B. Proyeccion anteroposte-
rior. Se observa el momento de méxi-
ma dilatacion con el catéter globo (*).
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Figura 2. Angiografia retrégrada en fistula sistémico-pulmonar
derecha post-angioplastia pulmonar derecha. Se observa permeabi-
lidad de fistula, con estenosis parcial en su tercio distal y flujo re-
trégrado del medio hacia la porcion distal de la vena cava superior.
Asi mismo, se observa una mejor distribucion del contraste hacia
el lecho vascular pulmonar derecho; fsp: fistula sistémico-pulmo-
nar; rpd: rama derecha pulmonar; tap: tronco arterial pulmonar; ves:
vena cava superior.

A pesar de que el GB es una técnica quirdrgica
sencilla, la morbimortalidad no es despreciable debi-
do a multiples variables, como la anatomia y la he-
modinamica de la lesién, la presencia de lesiones
asociadas y la dificultad que supone lograr dejar un
flujo pulmonar adecuado tras la intervencién. La
mortalidad, tanto la precoz (6%) como la tardia
(2%), asi como la tasa de reintervenciones en el se-
guimiento (8%) se situan dentro de los rangos publi-
cados por diversos autores.12-18 |_os factores asocia-
dos con la mortalidad y/o con la necesidad de
reintervencion, han sido ampliamente definidos.?!

El valor de la presién media de arteria pulmonar
(PMAP) es de obligatoria determinacion durante el
estudio hemodinamico previo al GB, ya que en bue-
na medida refleja la resistencia vascular del pulmon.
Se ha demostrado su fuerte asociacion con el resul-
tado del GB y se cree que es uno de los principales
pardmetros a tener en cuenta en el momento de la
indicacion operatoria. Aunque en una serie,?! la sig-
nificacién estadistica se mantiene entre 15 y 19
mmHg, el punto de corte a partir del cual se aprecia
un descenso de su valor predictivo se sitda en los 17
mmHg; se cree, en consonancia con otros autores,
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Cierre de BTD residual con coil 5-PDA3
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Figura 3. Arteriograma retrégrado en artetia innominada en proyec-
cién anteroposterior, 15 minutos después de colocada la espiral. No
hay paso de contraste hacia la rama derecha de la arteria pulmo-
nar; coil: espiral de Gianturco; fsp: fistula sistémico-pulmonar.

gue se debe asumir un riesgo progresivamente ma-
yor a partir de 17 mmHg.>22 En los casos con PMAP
de mas de 20 mmHg y presion sistélica de arteria
pulmonar (PSAP) mayor de 26 mmHg, deberian va-
lorarse otros factores, como la relacion flujo pulmo-
nar/flujo sistémico (FP/FS) y la resistencia arterio-
lar pulmonar (Rpa), a la hora de contraindicar la
realizacion del GB. La obtencidn de los valores co-
rrespondientes a Rpa y FP/FS no esta exenta de difi-
cultad, ya que ambos, son paradmetros calculados a
partir de otros cuya determinacién es a veces dificil,
generando asi una cierta inexactitud en los célculos.
Por otra parte, la determinacion de la saturacién de
oxigeno (SatO,), elemento basico para efectuar di-
chos célculos, debe hacerse en condiciones de seda-
cion, de anestesia y de oxigenoterapia estandar. Es-
tas dificultades tienen un claro ejemplo en aquellos
nifios en los que el flujo pulmonar proviene exclusi-
vamente de una fistula sistémico-pulmonar.
Diversos autores demuestran que una SatO, baja
0 una Rpa elevada (categorizada en > 3 UW?) en el
cateterismo previo al GB son claros factores asocia-
dos a la mortalidad.141922 Otros autores aprecian
gue una Rpa elevada influye en forma negativa en la
SatO, post-GB.2® Contrariamente a estas observa-
ciones, otros autores observan que unos valores ele-
vados de SatO, y FP/FS se constituyen en factor de-
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terminante, con significacion estadistica de mortali-
dad y de reoperacion.?! Si bien estos datos pueden
parecer un contrasentido, ya que el mejor resultado
del GB deberia asociarse con Rpa baja, FP/FS eleva-
do y SatO, post-GB alta, en los casos en los que se
daban estas circunstancias y no se eliming el flujo
pulmonar adicional, aumentaba de forma exagerada
el flujo pulmonar y aparecian competencias de flujo
indeseable que deterioraron la hemodinamica. Si-
tuacion que pudo haber presentado nuestra pacien-
te en el postoperatorio inmediato y no haber sido
valorada en forma adecuada.

La repercusion de la cirugia paliativa previa al
GB sobre las ramas pulmonares (estenosis de una o
ambas ramas) ha sido reportado en aproximada-
mente 40% de los cateterismos previos al GB., En
nuestro paciente, en el cateterismo inicial no se de-
mostré repercusion sobre la rama pulmonar derecha
posterior a la fistula sistémico-pulmonar. La presen-
cia de estenosis en una o ambas ramas de la arteria
pulmonar, como repercusidn de una cirugia paliati-
va previa, no ha influido en la mortalidad precoz o
tardia, o en la necesidad de reintervencion quirdrgi-
ca.?! Sin embargo, ha constituido la primera causa
de indicacidn de cateterismo intervensionista tera-
péutico tras el GB, para efectuar angioplastia en las
ramas pulmonares.

En diversos estudios, no se han logrado definir
unos criterios firmes para decidir dejar, crear o abo-
lir el flujo pulséatil adicional (FPA) al Glenn bidirec-
cional en el momento de la intervencion.1:18.23 Este
FPA se decide dejar en muchas ocasiones en el mis-
mo quiréfano ante una situacion de hipoxemia o de
hipotension grave y sostenida. Ademas, en muchas
ocasiones es muy dificil ajustar la “cantidad” de flu-
jo pulsatil adicional que necesita un determinado
caso sin que exista competencia ni signos de hiper-
flujo pulmonar tras el GB.17:24 Varias publicaciones
defienden mantener este flujo pulséatil adicional tras
el GB enfatizando sus ventajas: mantiene o mejora
la oxigenacion tisular; disminuye la resistencia arte-
riolar pulmonar, quiza por un efecto denominado
angiogénesis; evita las fistulas arteriovenosas pul-
monares (asegura el aporte de “factor hepéatico” des-
de el sistema venoso del higado a los pulmones); y se
observa una mejoria llamativa e inmediata de la sa-
turacion de oxigeno.2526

Otros autores, por el contrario, abogan por la supre-
sion del flujo pulsatil adicional argumentando no sélo
gue su permanencia se asocia con la mortalidad y/o re-
intervencion después del GB, sino también que la pre-
sion media pulmonar elevada (> 13-15 mmHg) limita

la longevidad del sistema circulatorio una vez comple-
tada la univentricularizacion total 13151720 Ademas,
sostienen que la derivacion cavopulmonar total tiene
mas riesgo operatorio y un resultado menos satisfacto-
rio a mediano y largo plazo en los nifios con flujo pulséa-
til adicional respecto de los que s6lo tienen el GB. Al-
gunas de las consideraciones a favor de suprimir el
flujo pulsétil adicional tras el GB serian: evita el au-
mento de la presion pulmonar y el flujo competitivo
(causas de cianosis, edema en pelerina y derrames
pleurales); y preserva la funcion ventricular al dismi-
nuir la sobrecarga de volumen.2224 En nuestro pacien-
te, se optd por suprimir el flujo pulsatil adicional, pero
la fistula sistémico-pulmonar derecha, no fue desinser-
tada, sino Unicamente ligada, lo que provocé que se
mantuviera el cortocircuito y posiblemente un flujo
competitivo al flujo del GB, por lo que durante el cate-
terismo cardiaco intervencionista, se decidi6 su oclu-
sién con una espiral de Gianturco, posterior a la angio-
plastia de la rama pulmonar derecha. En una serie, se
ha observado que dicho flujo adicional, se ha revelado
como excesivo, y que este flujo excesivo ha sido un fac-
tor determinante en la mortalidad y en la reinterven-
cién quirargica posterior al GB, siendo causa de falle-
cimiento o reoperacién en 6 nifios, y en dos de los 10
gue requirieron cateterismo intervencionista durante
la evolucion.?!

CONCLUSIONES

La operacidn de Glenn bidireccional es a la fecha, un
procedimiento quirdrgico electivo para tratar pa-
cientes portadores de cardiopatias cardiacas comple-
jas con fisiologia de corazén univentricular. Sus ven-
tajas hemodinamicas han sido ampliamente referi-
das, asi también, como los factores asociados con la
mortalidad y/o necesidad de reintervencién. Dentro
de los factores esenciales y determinantes de la
mortalidad y/o reintervencion en el resultado del
Glenn bidireccional, debemos hacer énfasis en la
adecuada valoracion de la presién arterial pulmonar
media, la saturacion arterial de oxigeno baja, la re-
sistencia arteriolar pulmonar elevada y una fuente
adicional de flujo pulmonar excesivo, ya que éstos
pueden considerarse como factores de riesgo impor-
tante para el resultado final. La estenosis en la rama
pulmonar como consecuencia del Glenn bidireccio-
nal, no es un factor de riesgo en si mismo, ya que
ésta, puede resolverse en forma exitosa con un pro-
cedimiento intervencionista.

En el andlisis retrospectivo, es muy posible que la
mala evolucién posquirurgica de la paciente, se haya
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debido a dos factores: 1. A una elevada resistencia ar-
teriolar pulmonar (no demostrada en el cateterismo)
secundaria a un diametro no adecuadamente valorado
de las ramas pulmonares (indice de McGoon < 1.7); y
2. A un flujo pulmonar excesivo, por una fuente adicio-
nal de flujo pulmonar (fistula sistémico-pulmonar) no
suprimida, que condicionaria competencias de flujo in-
deseables, que deterioraron la hemodindmica de la en-
ferma. La causa del fallecimiento, posterior a un pro-
cedimiento intervencionista simultaneo considerado
como exitoso, fue atribuida a un neumotoérax esponta-
neo no resuelto.
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