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Afresia pulmonar con sepfum
interventricular integro.
Primeros tres casos tratados en México
mediante cardiologia intervencionista

RESUMEN

Se presenta el primer informe en México de tres
casos con atresia pulmonar con septum inter-
ventricular integro, tratados mediante cardiolo-
gia intervencionista. En un intento por preparar
el ventriculo derecho para futura correccién quirdr-
gica biventricular, en dos casos la valvula pulmo-
nar fue perforada en forma mecanica y/o mediante
radiofrecuencia. A continuacién se procedi6 a di-
latacion con catéteres, restableciendo la conti-
nuidad del tracto de salida del ventriculo derecho;
en un caso se colocd stent infundibular. En otra
paciente sin camara de salida del ventriculo dere-
cho, el intento prioritario fue mantener permeable
el conducto arterioso, lo cual condiciond su cie-
rre abrupto; la paciente fallecié durante el procedi-
miento. A partir de la revision retrospectiva de la
casuistica del departamento y con apoyo en la
literatura, se presentan los criterios de seleccion
aplicables para alcanzar el éptimo beneficio con
la modalidad terapéutica ya referida. En la atresia
pulmonar con septum interventricular integro es
factible el restablecimiento de la via de salida del
ventriculo derecho mediante técnicas mixtas de
intervencionismo. De esta forma, se vislumbra una
nueva y prometedora opcion de tratamiento pre-
Vio a la cirugia correctiva en pacientes selec-
cionados.

SUMMARY

We present the first report in Mexico of three
cases diagnosed as pulmonary atresia and in-
tact ventricular septum that were treated by in-
terventional cardiology. In order to prepare right
ventricle for future biventricular surgical correc-
tion in two patients, we practiced mechanical and/
or radiofrequency-assisted pulmonary valvotomy
followed by balloon dilatation to assure outflow
right ventricular patency; in one case, a stentwas
deployed into the infundibulum. In other patient,
without right ventricular outflow and duct-depen-
dent, we first attempted to assure patency, but it
closed abruptly, and patient died. Finally, we pre-
sent selection criteria to obtain optimal patient’s
eligibility and results after consulting the medical
literature and retrospective review of cases from
the service. Opening and patency of right ven-
tricular outflow in pulmonary atresia and intact
ventricular septum by a combination of several
interventional techniques is feasible and repre-
sents a new and promising option of treatment
before surgical total repair in selected patients.

Introduccion

Descrita en 1783 por Hunter, la atresia pulmo-
nar con septum interventricular integro (AP-SIVI)
es una cardiopatia ciandgena grave, cuya inci-
dencia oscila entre 0.7 y 3 % del total de las car-
diopatias congénitas;' de acuerdo con la historia
natural de la enfermedad, pocos pacientes alcan-
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zan la edad escolar. Se caracteriza por cambios
anatémicos y funcionales severos en las estruc-
turas del lado derecho del corazon, con grado
variable de hipoplasia del ventriculo correspon-
diente (VD); esta asociada a displasia de la valvu-
la tricispide y a conexiones sinusoidales entre el
VD 'y las arterias coronarias.” Su resolucion con-
tinta siendo un reto médico-quirtrgico.
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El tratamiento tradicional ha sido s6lo pa-
liativo mediante la realizacion de una fistula
sistémico-pulmonar en la etapa critica del re-
cién nacido, para después practicar derivacién
cavopulmonar o cirugia de Fontan, procedimien-
tos que en el Hospital de Cardiologia del Cen-

Figura 1. A) En proyeccion lateral se muestra catéter de ablacion via

conducto arterioso en el piso de la valvula pulmonar atrética, y Judkins
derecho via venosa hasta el infundibulo. B) El paso de cverda-guia una
vez perforado el piso valvular y dilatado el infundibulo.
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tro Médico Nacional Siglo XX, Instituto Mexi-
cano del Seguro Social, tienen elevada morbilidad
y mortalidad. Recientemente, la cardiologfa in-
tervencionista ofrece un novedoso tratamiento
que consiste en restablecer la continuidad del trac-
to de salida del VD, y con ello preparar esta
cavidad y el lecho vascular pulmonar para la
posterior correccion quirtrgica total, incorpo-
rando la funcién de ambos ventriculos ala circu-
lacién.?® Sin embargo, para aplicar los recursos de
la cardiologia intervencionista como tratamien-
to alterno que modifique el mal prondstico, es
necesario analizar antes diversas variables ana-
témicas y fisiologicas inherentes a la patologia.
El presente informe de tres casos con diag-
nostico de AP-SIVI tratados mediante cardiologia
intervencionista tiene los objetivos siguientes:

a) Describir la técnica y la experiencia del res-
tablecimiento de la continuidad VD-arteria
pulmonar en dos casos, mediante el uso com-
binado de diversos métodos de cardiologia
intervencionista que incluyen la perfora-
cion del piso valvular pulmonar y la dila-
tacion del tracto de salida del VD; para esto
Gltimo, en una paciente se implant6 un stent
en el infundibulo. En un tercer caso se inten-
t6 mantener permeable el conducto arterioso.

b) Analizar retrospectivamente las caracteris-
ticas clinicas, anatémicas y hemodindmicas
delos Gltimos 25 casos con diagnostico de
AP-SIVItratados en el Departamento de Car-
diopatias Congénitas del hospital sefialado,
con la finalidad de establecer los criterios de
seleccion que hagan viable este tratamiento.

Informe de casos
Caso 1

Nifia de cuatro meses de edad referida al hospi-
tal por cianosis al esfuerzo y saturacion periféri-
ca de oxigeno de 75 %. Por ecocardiografia y
cateterismo cardiaco se confirmd el diagndstico
de AP-SIVI, variedad VD pequefio, tripartita, con
ramas de arteria pulmonar y conducto arterioso
de buen calibre, sin alteraciones en la circulacién
coronaria. Se propuso tratamiento intervencio-
nista, pero los padres decidieron no proseguir
con las consultas.
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La paciente fue llevada de nuevo a los cuatro
afios de edad, asintomatica, con saturacion pe-
riférica de oxigeno de 75 % y cardiomegalia
radiologica grado I; se indic nuevo cateterismo
cardiaco. No se encontré salto de oxigeno en
cavidades derechas, y el registro de presiones mos-
tr6 lo siguiente: VD 140/12 mm Hg, ventriculo
izquierdo (V1) 85/5 mm Hg, relacion VD/VIde
1.64, tronco y ramas de la arteria pulmonar
23/16/20 mm Hg (de buen calibre); indice de
McGoon de 1.7. Se apreci6 atresia pulmonar
tipo membrana y cercania del infundibulo del
VD con el piso valvular pulmonar; la coronario-
grafia selectiva bilateral no mostré estenosis,
atresia de las ramas ni dependencia de la circu-
lacién al VD, por lo que la paciente fue pro-
gramada para tratamiento intervencionista en
un segundo tiempo.

Bajo sedacién, por via femoral percutinea se
colocd un catéter multipropésito (6 French) en
el infundibulo del VD; por conducto arterioso,
en el piso valvular pulmonar se introdujo catéter
NIH arterial retrogrado (7 French), que emergia
de la porcion media del arco adrtico para arribar
perpendicular al tronco de la arteria pulmonar.
Al mismo tiempo, y siguiendo este Gltimo re-
corrido, un catéter de ablacién de punta dirigi-
ble (5 French, Medtronic, USA) fue llevado a la
base de la arteria pulmonar y alineado con el
catéter del infundibulo (figura 1A), conlo cual y
posterior a cinco aplicaciones de radiofrecuencia
(cada una con 10 segundos de duracién pro-
medio, potencia de 10 a 30 W y temperatura de
43 © C), se consiguid el paso transitorio de cuer-
da 0.014” via infundibular. Una sexta aplicacion
(de 36 W, 32 segundos de duracion y tempera-
tura de 44 © C) hizo posible la introduccién de
cuerdas de mayor calibre (figura 1B) y de diver-
sos dilatadores de Mullins, para ampliar el piso
valvular y permitir la dilatacién del infundibulo
con catéteres de angioplastia coronariade 4, 6 y
8 mm (JOMED, USA). De tal forma, quedd asi
restablecida la continuidad del VD-arteria pul-
monar.

Angiograficamente se demostro estrechez im-
portante del infundibulo y minima regurgitacién
pulmonar, por lo que se decidi6 el implante de
un stent, con la finalidad de prevenir el cierre
anticipado y provocar la regurgitacion para ast
contribuir al crecimiento del VD. Un stent peri-
férico de 40 mm de longitud y 6 mm de diame-
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tro (Symphony, Boston Scientific, USA) fue des-
plegado hasta alcanzar el diametro de la base
del infundibulo, comprobando regurgitacién
moderada (figura 2).

Las presiones posteriores al implante fueron:
VD 51/8 mm Hg, relacién VD/VI estimada en
0.69, tronco de arteria pulmonar 23/16/19 mm Hg,
con reduccién del gradiente inicial de 91 a 28
mm Hg (36.4 %). Durante el procedimiento y
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Figura 2. Se aprecia permeabilidad completa del infundibulo y
despliegue final del stent. A) Proyeccion anteroposterior.
B) Proyeccion lateral.
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por 72 horas, se mantuvo infusién continua de
heparina (100 U/kg) seguida de la administra-
ci6n de acido acetilsalicilico, sin complicaciones
vasculares periféricas ni problemas de sangrado.
Tres dias después la paciente fue egresada a su
domicilio, con gradiente transpulmonar maximo
de 41 mm Hg (velocidad de flujo de 3.2 m/s)
comprobado por ecocardiografia, y saturacion
periférica de oxigeno en aire ambiente de 85 %.

Figura 3. Aortograma que muestra cierre subito del conducto arterioso y
catéter de marcapasos temporal en el ventriculo izquierdo.
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Caso 2

Nifia de dos meses de edad y tres kilogramo de
peso que fue referida por cianosis. La saturacion
periférica de oxigeno fue de 45 %, la cual después
de la administracion de prostaglandina E1 endo-
venosa se modifico a 65 %. Por ecocardiografia
se estableci el diagnostico de AP-SIVI con VD
aparentemente bipartita y diminuto, valvula tri-
clspide muy pequefia, asi como rama izquierda
delaarteria pulmonar severamente hipoplasica;
angiograficamente se confirmo la ausencia de
infundibulo derecho y de sinusoides intraven-
triculares, con arterias coronarias normales.
Por tratarse de una paciente ductodepen-
diente en ausencia de camara de salida del VD
que impedia su restablecimiento, el principal

objetivo del procedimiento fue mantener el con-
ducto arterioso permeable mediante dilatacién
e implante de un stent, pues la colocacién qui-
rargica de una fistula sistémico-pulmonar esta-
ba limitada por la hipoplasia severa de la rama
izquierda de la arteria pulmonar. Inmediatamente
al estudio angiogréfico, el conducto fue abordado
con dificultad por via arterial retrograda, debido
a la trayectoria anormal que corria de la mitad
de la porci6n transversa del arco adrtico y prac-
ticamente perpendicular al tronco de la arteria
pulmonar. La manipulacion repetida de una
cuerda de angioplastia de 0.014” a lo largo del
conducto, en el intento por alcanzar alguna de
las ramas de la arteria pulmonar para dar so-
porte ala colocacion de catéteres de angioplastia
y reabrir el conducto, provoc el cierre stbito
de éste (figura 3). La paciente fallecié durante el
procedimiento.

Caso 3

Nifia de cinco dias de vida extrauterina, de tér-
mino, referida por cianosis severa. La satura-
cion periférica de oxigeno fue de 56 %, sin
cardiomegalia radiolégica. Por ecocardiografia
se demostr6 VD y valvula trictspide pequefios,
presencia de infundibulo pulmonar, atresia de
la valvula de tipo membrana, con tronco de arte-
ria pulmonar de 5 mm y ramas de 3.5 mm, con-
ducto arterioso permeable de 3.5 mm, indice de
McGoon de 1.5 y comunicacién interauricular
tipo ostium secundum. Se diagnostico AP-SIVI
variedad VD pequefio, tripartita, por lo cual se
programé intervencionismo para el restableci-
miento de la continuidad VD-arteria pulmonar.

Bajo sedacion, por via percutanea venosa fe-
moral derecha se colocd catéter NIH (6 French),
con las siguientes presiones: aorta 70/30 mm Hg,
media de auriculas de 4 mm Hg, VD 100/8 y VI
70/3 mm Hg, con relacion VD/VI de 1.42. Un
angiograma manual de VD corrobord atresia pul-
monar, con insuficiencia tricuspidea moderada
y escasos sinusoides que opacaban tenuemente la
aorta ascendente (figura 4). El angiograma de VI
mostro integridad septal y opacidad de la arteria
pulmonar a través de conducto arterioso. Me-
diante guia de Myler (Judkins derecho, 6 French)
colocada en el infundibulo del VD vy orientada

por las proyecciones anteroposterior y lateral,
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se introdujo por su extremo rigido una cuerda-
guia de diagnéstico de 0.35 mm, forzando el
paso a través de la valvula pulmonar atrética,
perforandola y logrando avanzar la guia de
Myler hasta el piso valvular.

Previo intercambio con cuerda de 0.014” lle-
vada a la rama derecha de la arteria pulmonar,
diversos catéteres para angioplastia coronaria
—uno inicial de 2.5 x 20 mm, seguido por uno de
3.5x20mmy otrode4x20 mm (JOMED, USA)—
fueron insuflados repetidamente hasta lograr
abrir el tracto de salida del VD (figura 5). Los
resultados finales fueron saturacion periférica
de oxigeno de 85 % (29 % mayor al valor ini-
cial), presion en VD de 35/4 mm Hg, disminu-
ci6én de la insuficiencia tricuspidea y dela relacion
VD/VI a0.42, asi como ausencia de sinusoides
en VD, con adecuado restablecimiento de la con-
tinuidad del tracto de salida (figura 6), por lo que
no fue necesario el stent. El tiempo total del pro-
cedimiento fue de una hora desde el ingreso de la
paciente a la sala de Hemodinamica.

Por ecocardiografia se observod que el gra-
diente transvalvular pulmonar maximo se man-
tuvo en 36 mm Hg, y que el conducto arterioso
estuvo abierto a las 24, 36 y 72 horas posteriores
al procedimiento. Sin embargo, la saturacion pe-
riférica de oxigeno disminuyé progresivamente
(65 % ala semana y 48 % al mes), con incremento
del gradiente transpulmonar a 86 mm Hg. Enuna
nueva dilatacidn, el cateterismo mostrd presiones
en VD 103/10 mm Hg, relacion VD/VI 1.14,
tronco de arteria pulmonar 22/8/14 mm Hg,
gradiente de 81 mm Hg, y estenosis infundibular
severa con un diametro calculado de 3.5 mm,
previa correccion de la magnificacion radiolo-
gica tomando como referencia el diametro y
French del catéter. Se coloc6 una cuerda-guia
en la arteria pulmonar via VD y se dilato el
infundibulo con catéter de valvuloplastia pul-
monar con globo de 6 mm (relacion de 1:1.7 del
diametro infundibular). Por persistencia de este-
nosis severa se empled balén de 8 mm, seguido
inmediatamente por bloqueo atrioventricular
completo, con frecuencia ventricular de 50 lati-
dos por minuto, lo que requiri del apoyo de
un marcapasos temporal. Los resultados fina-
les fueron gradiente transpulmonar de 7 mm Hg,
VD 30/10 mm Hg, tronco de arteria pulmonar
23/4/14 mm Hg, relacién VD/VI de 0.33 y sa-
turacion de oxigeno de 78 %.
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Aunque dependiente del marcapasos, la pa-

ciente permanecié estable las primeras 24 horas
4 /
pero en los dias subsecuentes desarrollo fiebre,
distension abdominal, piel marmoérea y retardo
en el llenado capilar, por lo que se estableci6
diagnéstico de sepsis. La aparicion de crisis aisla-
das y transitorias de hipoxia, a pesar del uso de
. o

propranolol (2 mg/kg), la saturacion periférica
de oxigeno de 52 % y un gradiente medio trans-
pulmonar de 30 mm Hg, comprobado por eco-
cardiografia, obligaron al noveno dia a realizar
quirtrgicamente fistula sistémico-pulmonar;
después del procedimiento, la nifia solo sobrevi-
vib escasas horas.
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Figura 4. Ventriculograma derecho que muestra atresia pulmonar
y sinusoides escasos, en una cavidad pequeia y tripartita.

Analisis retrospectivo

Se analizaron retrospectivamente los expedien-
tes clinicos de 25 pacientes atendidos por diag-
nostico de AP-SIVI en el Departamento de
Cardiopatias Congénitas, Hospital de Cardio-
logia, Centro Médico Nacional Siglo XXI, en
busca de los criterios conocidos que se aplican
para un tratamiento intervencionista. Los resul-
tados fueron los siguientes:
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Predomino el sexo femenino en 70 % de los
casos (17 mujeres y 8 hombres); en 56 % la
edad fue menor de 30 dias (con peso promedio
de 2.719 kg); el resto de los pacientes tuvo en-
tre dos meses y 10.8 afios. La saturacion perifé-
rica de oxigeno al momento del estudio fue en
promedio de 53 % en la poblacion total. El in-
dice de McGoon se calcul6 en 15 pacientes: 13
con valor de 0.7, uno con 1.3 y otro con 3.5; en
los pacientes restantes las ramas de la arteria
pulmonar Gnicamente fueron referidas como
de buen calibre. Respecto a la presencia de
sinusoides intraventriculares con conexion a las
arterias coronarias, solo se observo en ocho casos
(32 %), todos ellos con presion suprasistémica
del VD. La descripcion angiografica del tamafio
del VD fue concordante con el tamafio del anillo
tricuspideo, siendo catalogado como pequefio o
diminuto en 23 casos (94 %).

Figura 5. Dilatacion del tracto de salida del ventriculo derecho mediante
balon de angioplastia coronaria. Proyeccion lateral.
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En cuanto al tratamiento, éste consistid en
la colocacion quirtirgica de fistula sistémico-
pulmonar; 79 % de los pacientes (19 de 24) fa-
llecié durante los primeros siete dias de estancia
hospitalaria. En una paciente de 10.8 aflos de
edad se restablecio quirtirgicamente la continui-
dad VD-arteria pulmonar con ampliacion del

tracto derecho de salida, sin embargo, hubo
disfuncién mecanica y dilatacién rapida del VD,
con evolucion torpida hacia la congestion ve-
nosa hepatica y sistémica severa que provocod
la muerte. Los cinco pacientes que sobrevivie-
ron desertaron de la consulta externa.

Discusion

Gracias a un mejor entendimiento de la fisiopa-
togenia de la atresia pulmonar con septum intra-
ventricular integro, en la Gltima década se han
propuesto nuevos tratamientos por intervencio-
nismo cardiaco que permitan la posterior correc-
cibén quirtrgica total biventricular.*’ El principal
objetivo es intentar la descompresion del VD y
promover su crecimiento, asegurando un buen
flujo pulmonar; para ello, es necesaria una ade-
cuada valoracién anatomica y hemodinamica des-
de las primeras semanas de vida.>®” Ingeniosos
métodos han sido empleados preliminarmente
en el intento por restablecer la circulacién bi-
ventricular:

= Lavalvulotomia pulmonar transventricular
de Brock® y la realizacion de una fistula
sistémico-pulmonar.

s Lacolocacién de un parche transanular pul-
monar, sin necesidad de una fistula. Este
procedimiento ha demostrado dafiar menos
el VD y promover su crecimiento.

= Lavalvulotomia pulmonar transcateterismo,
con técnicas diversas como la perforacion
mecanica —con o sin el uso concomitante
de laser o radiofrecuencia—, seguida de la
ampliacién del tracto de salida del VD me-
diante valvuloplastia, e incluso el implante
de un stent. Los resultados han sido prome-
tedores.*> 13

Desde los primeros informes de los intentos
por restituir el tracto de salida del ventriculo
derecho, se ha considerado que la valvula pul-
monar atrética idonea para ser perforada es
la membrana, aunque no siempre se consigue
ese objetivo. La realizacién de este procedi-
miento se remontaa 1991 con energia laser, 121
aunque desde 1993%'5 es mas comun el empleo
de la radiofrecuencia dado su bajo costo. El éxi-
to alcanzado ha llevado al disefio de catéteres
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adecuados para neonatos (2 French).'*!® La
radiofrecuencia consiste en calentar la porcién
distal de un electrodo que al entrar en contacto
con el tejido valvular lo deseca, facilitando su
perforacion y el paso de cuerdas sobre las que se
montan catéteres-globo para dilatar el piso
valvular y el propio tracto de salida del VD, como
ocurrié en dos de las pacientes. En el primer
caso expuesto, aunque el aspecto del piso valvular
sugeria tejido membranoso, la dificultad al paso
mecanico de cuerdas y la necesidad de repetidas
aplicaciones de radiofrecuencia sugirieron que
se trataba de tejido fibroso; en el tercer caso, en
el cual la valvula atrética fue perforada mecani-
camente, se infirid constitucién membranosa.

Por otro lado, consideramos que los pacien-
tes con estenosis severa o atresia infundibular
agregada son malos candidatos para esta técnica,
ya que el riesgo de perforacion miocardica se
incrementa; en caso de lograr la permeabilidad
del tracto de salida se hace necesaria la coloca-
ci6n de un stent.!? De hecho, el empleo de stent
en la atresia pulmonar con septum interven-
tricular integro se ha limitado a un pequefio gru-
po de pacientes, en los cuales el diametro del
infundibulo permanece muy estenético después
de la dilatacion con catéteres, a manera de ase-
gurar la permeabilidad.” En el primer caso se
implantd el stent en el infundibulo por la per-
sistencia de elevado gradiente y estenosis angio-
grafica significativa, a pesar de la valvuloplastia
previa.

El stent en el infundibulo no solo asegura la
continuidad VD-arteria pulmonar y el abatimien-
to del gradiente sistolico, sino que genera insufi-
ciencia pulmonar cuyos efectos hemodinamicos
en conjunto pueden reacondicionar el VD, esti-
mulando la disminucién de la hipertrofia ven-
tricular y el aumento del didmetro, con mas
probabilidades para la completa correccion qui-
rargica a futuro. El stent empleado fue de gran
flexibilidad, autoexpandible y capaz de conser-
var su fuerza de expansién. De requerirse una
cirugia de ampliacion del tracto de salida del VD,
es mas adecuada la seccién longitudinal del mis-
mo que el stent tubular rigido.

En el tercer caso, por tratarse de un VD tripar-
tita con infundibulo bien formado y sin aparen-
te estenosis posdilatacion, no se crey6 necesario
el stent pues se esperaba que la dilatacién fuera
suficiente tratindose de una anatomia tan fa-
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vorable. La paciente era candidata id6nea para el
procedimiento, ya que la valvula atrética era de
tipo membrana y su perforacion resultaba mas
viable, segiin lo publicado. Tedricamente la pre-
sencia de un VD tripartita con un infundibulo
bien formado y de buen calibre, del mismo modo
que las ramas de la arteria pulmonar (indice
McGoon de 1.5), aseguran el restablecimiento
optimo de la continuidad del tracto de salida, en
donde la no dependencia de la circulacién coro-
naria del ventriculo (a pesar de la presencia de
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Figura 6. Ventriculograma derecho que muestra completo restablecimiento
de la continvidad ventriculo derecho-tronco de arteria pulmonar.

A) Proyeccion anteroposterior. B) Proyeccion lateral.
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sinusoides) y un arbol arterial coronario sin alte-
raciones, desempefian un importante papel a fa-
vor. Pese a ello, la paciente evoluciond al cierre
prematuro posdilatacion exitosa del tracto de sa-
lida, y la dilatacion repetida con un catéter de
diametro inadecuado generd la lesion del tejido
de conduccién atrioventricular, complicacién
que condujo a la evolucién ulterior.

En el segundo caso, con VD bipartita, hipo-
plasia de una rama de arteria pulmonar y con
ductodependencia, la prioridad fue mantener
abierto el conducto arterioso en forma defini-
tiva, lo cual obligb a un cambio en la estrategia
de manejo: dilatar y colocar un stent en el con-
ducto arterioso. Al respecto, dada la ausencia
de infundibulo, no fue viable la hipétesis ini-
cial de garantizar la permeabilidad del tracto de
salida del VD como la resolucién mas apropia-
da. El paso de la cuerda a través del conducto arte-
rioso condiciond el cierre inmediato de éste, como
ya ha sido reportado por otros autores.!! Cabe
destacar que actualmente hay una fuerte ten-
dencia al uso del stent en los casos ductodepen-
dientes, tanto en ésta como en otras cardiopatias
congénitas complejas, a manera de medida pa-
liativa; existe menor riesgo comparado con la
opcibn quirtrgica.l!

A{in quedan varios aspectos por definir:

s ¢Cémo valorar el tamafio del VD? Y, de acuer-
do con ello, ¢cd6mo predecir si va a crecer?

s ¢Qué papel desempefia el valor Z de la val-
vula trictspide?®

» ¢Existe alguna relacion entre la edad en
que se establece el diagndstico y la evolu-
cion de los pacientes?

» ¢Tienealgunainfluenciala experiencia cuali-
tativa del operador?

Autores como Mazeni y colaboradores se-
fialan, por ejemplo, que entre mas temprano se
restablezca la continuidad VD-arteria pulmo-
nar, el prondstico es mucho mejor, siendo la
edad adecuada antes de los siete meses.?! Otros
factores por considerar dentro del tratamiento
6ptimo son el cierre del conducto arterioso y de
la comunicacion interauricular, con objeto de
completar la circulacién biventricular. Algunos
reportes recomiendan el implante de sombrillas
removibles en el cierre de la comunicacion inter-
auricular, en aquellos casos en los cuales persiste

clanosis importante; sin embargo, ello esta supe-
ditado al tamafio y capacidad de distension del
VD. Cuando el cierre del defecto incrementa la
presién venosa central y disminuye el gasto car-
diaco, es necesario el retiro del dispositivo, por lo
que debera evaluarse el VD por ecocardiografia
mediante pruebade dobutamina-estrés antes del
implante del dispositivo.”

En el primer caso analizado no se realizo el
cierre del conducto arterioso ya que a tres me-
ses de haberse restablecido la continuidad VD-
arteria pulmonar no hubo crecimiento de esta
cavidad, a pesar de insuficiencia pulmonar mo-
derada y mantener permeable el tracto de salida
(gradiente transpulmonar maximo de 30 mm Hg).
De hecho, en este caso —paciente de cuatro
afios— es poco probable el crecimiento de la ca-
vidad dada la edad en que se realizé el procedi-
miento.

En el tercer caso, la comunicacién interau-
ricular fue considerada restrictiva, ya que el
conducto arterioso se encontraba en vias de cierre
—el seguimiento por ecocardiografia lo mostrd
no permeable—, por lo que el tratamiento se
encamino Unicamente a restablecer la continui-
dad VD-arteria pulmonar.

Revision retrospectiva

De acuerdo con el analisis retrospectivo de 25
pacientes con AP-SIVI, encontramos comuni-
cacién entre los sinusoides del VD vy el arbol
arterial coronario en 32 % de los casos, sin lo-
grar demostrar datos de estenosis o atresia de
las ramas; el hallazgo comun en los individuos
fue la presion suprasistémica del VD. Aunque
no fueron descritas las caracteristicas del con-
ducto arterioso ni del tracto de salida del VD,
el indice de McGoon obtenido en 60 % fue
mayor de 0.70, lo que representa un diametro
aceptable para el tratamiento quirargico o inter-
vencionista. Segin lo anterior, se infirié que
los pacientes con indice de McGoon menor de
0.70, con o sin dependencia de circulacién co-
ronaria, estan excluidos del tratamiento inter-
vencionista en cuestion, lo que representd 44 %
del total de la poblacion.

Por otro lado, la saturacién periférica de
oxigeno promedio fue de 53 % en el total de los
casos. S6lo en tres pacientes, la edad de envio a
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nuestro servicio ocurrié dentro de la primera
semana de vida; ademas, nueve casos se clasifi-
caron por debajo del percentil 5 en peso, lo que
significa estado de desnutricion severa (36 %).
Considerando las caracteristicas de la poblacién,
debera analizarse la influencia de estos tres fac-
tores en el mal prondstico. En nuestra expe-
riencia, el analisis estadistico aplicado a estos
factores no trascendi6 significativamente dado
el tamafio pequefio de la muestra, y puede ser
motivo de analisis en futuras investigaciones.

Por Gltimo, la restitucién del tracto de salida
del VD mediante cardiologia intervencionista
en los dos primeros pacientes aqui informa-
dos, constituye un estimulo en la bisqueda de
opciones viables ya que en México el tratamiento
quirtrgico tradicional tiene elevada mortalidad.
El procedimiento analizado representa una
opcidn prometedora en pacientes adecuadamen-
te seleccionados. Si bien a largo plazo sélo so-
brevivié el caso 1, el caso 3 fue inicialmente
exitoso; la pérdida ocurrié en la segunda inter-
vencion por complicaciones relacionadas con la
seleccion inadecuada del diametro del catéter
para valvuloplastia. El caso 2 resulté no ser can-
didato al tratamiento planeado, situacion defi-
nida hasta la realizacién de la angiografia. No
obstante, estas experiencias retroalimentan el
aprendizaje en la seleccion apropiada de los
pacientes para alcanzar resultados optimos,
como ocurre en varias series que superan la
docena de casos por centro.>1%1%21

En conclusién, el restablecimiento de la con-
tinuidad VD-arteria pulmonar mediante diver-
sas técnicas de cardiologia intervencionista, es
una alternativa viable para el tratamiento ini-
cial de la atresia pulmonar con septum inter-
ventricular integro en pacientes con las siguientes
caracteristicas:

s Recién nacidos o lactantes de menos de seis
meses de edad.

s Presencia de VD tripartita.

= Atresia pulmonar tipo membrana.

» Indice de McGoon > 1.

» Sin dependencia de la circulacién coronaria

del VD.
Dependera del juicio del operador el uso de

radiofrecuencia cuando la valvula atrética sea
dificil de librar mecanicamente, y del stent cuando
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el infundibulo esté severamente hipertrofiado.
El cierre del defecto septal atrial y del conducto
arterioso dependera de la evaluacion periddica
del crecimiento del ventriculo y de la adaptabi-
lidad de éste.

Es indudable que en el prondstico de estos
enfermos criticos, este nuevo enfoque terapéu-
tico marca una pauta resultado de un grupo de
trabajo experimentado en las diversas modali-
dades del intervencionismo cardiaco.
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