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RESUMEN

La atresia pulmonar con septum interventricular intacto es una cardiopatia congénita
ciandtica aparentemente sencilla caracterizada por incorporar diversas variantes
morfolégicas y lesiones asociadas que conllevan a un diagnéstico y tratamiento mas
complejo del que inicialmente podria esperarse. La elevada mortalidad antes de los 6
meses de edad obliga a instaurar una conducta agresiva y precoz. Con esta revisidon nos
hemos propuesto efectuar la evaluacion integral de la enfermedad desde sus elementos
conceptuales hasta las variantes terapéuticas a adoptar, para lo cual se describen los
aspectos mas importantes en cuanto a morfologia, fisiopatologia, diagnéstico y
tratamiento. Se discute, asimismo, el papel de la ecocardiografia, de la cirugia y de las
técnicas de cardiologia intervencionista. La estrategia fundamental del tratamiento es
separar las circulaciones sistémica y pulmonar sin provocar disminucién del gasto
cardiaco ni aumentos en la presion venosa central. Se pretende, ademas, rescatar al
ventriculo derecho para el circuito pulmonar siempre que la circulacién coronaria no sea
dependiente de aquel. Se resalta, mediante algoritmo, la importancia que reviste la
integracion de modalidades quirurgicas, intervencionistas e hibridas en el acometimiento
terapéutico de esta cardiopatia.

Palabras clave: atresia pulmonar, ecocardiografia pediatrica, cardiologia
intervencionista, cirugia cardiovascular.
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ABSTRACT

Pulmonary atresia with intact ventricular septum is an apparently simple cyanotic
congenital cardiopathy, characterized by several morphological variants and associated
lesions leading to a complex diagnosis and treatment. The high mortality rate recorded
in under 6 months-old infants demands an early aggressive management to face this
situation. This review was intended to make a comprehensive assessment of the disease
from its basic conceptual elements to the therapeutic variants to be adopted. To this
end, the most important elements of morphology, physiopathology, diagnosis and
treatment were addressed, in addition to discussing the roles of echocardiography,
surgery and interventional cardiology techniques. The fundamental strategy of treatment
is to separate the systemic circulation from the pulmonary circulation, causing neither
reduction of the cardiac output nor increase of the central venous pressure. It is also
aimed to return the right ventricle to the pulmonary circuit, provided that the coronary
circulation does not depend on it. The algorithm presented in this paper underlined the
importance of the integration of the surgical, interventional and hybrid modalities for the
therapeutic management of this cardiopathy.

Key words: pulmonary atresia, pediatric echocardiography, interventional cardiology,
cardiovascular surgery.

INTRODUCCION

Concepto

La atresia pulmonar con septum interventricular intacto (APSI) consiste en una
cardiopatia congénita cianoética con flujo pulmonar disminuido y cardiomegalia. Puede
también conceptualizarse como una cardiopatia congénita critica, ductos-dependiente,
en la que se presenta atresia de la valvula y/o infundibulo pulmonares asociada a
septum interventricular integro y grados variables de hipoplasia ventricular derecha.
Cursa con hipoxemia severa dadas sus caracteristicas morfolégicas y hemodinamicas.*?

Embriologia

En esta entidad se invoca hipotéticamente la presencia de endocarditis embrio-fetal,
provocada por virus u otros organismos, como causante de hipodesarrollo inicial de la
entrada del ventriculo derecho (VD) en el corazén embrionario. Este trastorno inicial de
la entrada ventricular derecha pudiera provocar entonces, desde una Optica
hemodin3émica, las alteraciones del resto de dicha cavidad que se observan en esta
entidad.

Es necesario puntualizar que en la actualidad el origen embriolégico coronario resulta
desconocido. Los canales sinusoidales intratrabeculares constituyen la via para llevar
sangre al miocardio durante la fase temprana pre-coronaria del desarrollo del corazén
normal. Con el transcurso del tiempo, y a medida que se produce el desarrollo evolutivo,
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los canales sinusoidales se obliteran. En los corazones que presentan esta enfermedad
los sinusoides pueden permanecer abiertos total o parcialmente, porque la presion en el
VD resulta mayor que en ventriculo izquierdo (V1).4®

Historia

El primer reporte de la entidad lo realiz6 Hunter en 1784, al describir un corazén
atrésico pulmonar con VD sumamente hipertréfico e hipoplasico.”® Posteriormente, en
1866, Peacock sefial6 la presencia de hipoplasia tricuspidea como factor morfolégico
concomitante en gran namero de casos.’ En el pasado siglo Peck y Wilson (1949)
estudiaron la naturaleza y peculiaridades del tractus de salida del VD atrésico, Williams
(1951) documentd la existencia de sinusoides en algunos pacientes con la enfermedad y
Greenwold (1956) clasificé la morfologia ventricular derecha presente en esta
cardiopatia.”®*°

En la actualidad el desarrollo cientifico-investigativo alcanzado, traza, cada vez con
mayor énfasis, pautas tendientes a la realizacion de estudios multicéntricos en aras de la
obtencién de un universo de estudio mucho méas amplio.**™*3

Epidemiologia e incidencia

A esta entidad corresponde solamente el 1 % del total de las cardiopatias congénitas.
Existe un ligero predominio del sexo masculino.*213

Anatomia

La APSI constituye un espectro de alteraciones que involucra las valvulas pulmonar y
tricuspide, VD vy circulacién coronaria (Fig. 1).

1) Valvula pulmonar: puede observarse un espectro morfolégico variable, que abarca
desde el aparato valvular con desarrollo aceptable, pero atrésico por constitucion de
diafragma a expensas de fusion valvar (80 % de los casos), hasta la situacidon extrema
de hipodesarrollo significativo de la valvula asociado a severa atresia o hipoplasia
infundibular (20 % de los pacientes).*# 7814

2) Valvula tricuspide: el anillo tricuspideo frecuentemente es hipoplasico y correlaciona
con el nivel de hipodesarrollo del VD. La valvula tricuspide puede ser displastica,
presentar valvas prolapsadas o exhibir configuracion tipo Ebstein. Raramente se observa
la ausencia congénita de valvula tricaspide.t? 781516

3) VD: clasificado por Greenwold en 1956 en dos tipos:*°
Tipo I. VD hipopléasico con paredes gruesas y diminuta capacidad volumétrica. Se asocia

con orificio tricuspideo hipoplasico (82 % de los pacientes).
Tipo Il. VD con tamafio normal o dilatado (18 % de los casos).
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WVD:ventriculo derecho, PCA: persistencia de conducto arterioso.

Fig. 1. Atresia pulmonar con septum interventricular cerrado. Aspectos morfoldgicos.

En la préactica la gran mayoria de los casos pertenece al tipo I. El tipo | correlaciona con
un VD uni-bipartito y el tipo Il con un VD tripartito. Ambos tipos constituyen los
extremos del espectro que incluye formas intermedias.?#'%41718 e debe sefalar la
asociacion excepcional de la anomalia de Uhl (VD papilaceo de paredes muy delgadas) a
la entidad que nos ocupa.®

Existe en el mundo cientifico de nuestros tiempos una gran controversia acerca de la
capacidad o no de desarrollo posquirirgico del VD.**318

4) Circulaciéon coronaria: su definicion y analisis morfolégico resultan de vital
importancia en esta entidad. En ella puede observarse:

- Presencia de estenosis o0 atresia de una o mas de las arterias coronarias principales (10 %
de los casos).

- Existencia de fistulas sinusoidales, concomitando o no, con estenosis 0 atresia coronarias
anteriormente enunciadas. En caso de existir estas Ultimas, las fistulas sinusoidales irrigan la
circulacion coronaria distal a la atresia (o0 estenosis) presente.

- Presencia de sinusoides aislados.

Se ha planteado que las anomalias coronarias se observan con mayor frecuencia en
situacion de disminucién del tamario del anillo tricuspideo y de la capacidad volumétrica
del vD.#©:19:20

5) Otras peculiaridades anatémicas asociadas a la entidad son: #8113

- Auricula derecha (AD) dilatada.
- Presencia mas frecuente de foramen oval, que de verdadera comunicacion
interauricular (CIA).
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- Arco aortico siempre a la izquierda.

- Ramas pulmonares siempre confluentes.

- Relaciones viscero-atrial, atrio-ventricular y ventriculo-arterial normales.

- Persistencia de conducto arterioso (PCA) relativamente pequefio.

- Las dimensiones del tronco arterial pulmonar (TAP) pueden oscilar desde magnitudes
casi normales, hasta situaciones de severa hipoplasia, concordando con mayor o menor
desarrollo del infundibulo o del anillo pulmonar.

Fisiopatologia®®*%2*

En el feto:

- El retorno venoso sistémico alcanza el corazén izquierdo via foramen oval.

- El gasto del VD no forma parte del gasto cardiaco efectivo, excepto en casos de
grandes fistulas sinusoidales.

- El VI provee el gasto cardiaco fetal total. La aorta y su istmo estan dilatados por recibir
la totalidad del gasto cardiaco.

- No existe impedancia al flujo de la AD.

En el recién nacido:

- La presencia y dimensiones del ductus arterioso son determinantes para la
supervivencia posnatal.

- Aumenta impedancia al flujo de la AD. Ello provoca mayor presion en dicha cavidad.
- Cuando el flujo por el ductus arterioso se torna insuficiente, ocurren las denominadas
crisis de hipoxemia profunda e hipoxia tisular.

Cuadro clinico®?1?

- Presencia de cianosis severa generalizada desde el nacimiento.

- Existe discreta hiperventilacion, e inter crisis hipoxémicas debido a acidosis metabdlica
subcompensada mantenida.

- Se ausculta segundo ruido Unico (correspondiente al cierre valvular sigmoideo aértico),
mejor precisado en el foco adrtico y en el segundo foco aértico.

- Pueden no auscultarse en la base cardiaca soplos sistdlicos o continuos del ductus
arterioso (incluso este puede presentar soplo sistélico).

- En algunos pacientes son denotados signos clinicos de insuficiencia cardiaca congestiva
derecha (taquicardia, hepatomegalia, edemas en miembros inferiores).

Complementarios

1) Gasometria: en neonatos sin crisis hipoxémica se encuentran valores del rango de Ph
(7,20-7,35), PO, (30-40 mmHg) y HbO, (< 50 %).*132?

.1,2,14

2) Telecardiograma (Fig. 2):
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Fig. 2. Atresia pulmonar con septum interventricular cerrado.
Telecardiograma.

- Al momento del nacimiento el 50 % de los exdmenes son normales.
- Puede haber cardiomegalia marcada que progresa paulatinamente.
- Existe oligohemia pulmonar significativa.

- Se denota crecimiento de AD y de VI.

3) Electrocardiograma:??3

- No resulta tipico, varia de acuerdo al tamafo y grosor del VI.

- Exhibe crecimiento de AD.

- El eje eléctrico (AQRS) se sitda entre 0° y + 60°, aunque puede ubicarse a la derecha

(sobre todo de forma evolutiva).

4) Ecocardiografia (Fig. 3):5,21,24,25
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Fig. 3. Imagenes ecocardiograficas. A: eje corto paraesternal. Flecha sefiala valvula
pulmonar atrésica. B: eje corto subxifoideo. Gran hipertrofia ventricular derecha.
Las flechas precisan existencia y ubicacion de sinusoides. C: vista apical de cuatro
camaras. La flecha confirma la gran hipertrofia e hipodesarrollo del ventriculo
derecho. D: vista oblicua anterior izquierda subxifoidea. La flecha senala el foramen
oval violado.

- Realiza el diagndstico morfolégico de la enfermedad y de sus peculiaridades
hemodinamicas.

- Su principal limitante radica en el estudio del arbol arterial coronario para la deteccion
de vasos coronarios atrésicos u estendticos y en la pesquisa de la existencia de fistulas
sinusoidales. En estos casos necesita el auxilio complementario del estudio
hemodinamico.

- Caracteriza la morfologia del VD.

- Aporta datos del tractus de salida del VD, sus peculiaridades y morfologia, asi como de
la distancia de este al TAP.

- Valora configuracidon y dimensiones del TAP y de sus ramas pulmonares.

- Analiza la disposiciéon del septum interauricular, el tamafio del ductus arterioso y de la
CIA (foramen oval).

- Precisa existencia y severidad de la insuficiencia tricuspidea.

5) Cineangiogardiografia (Fig. 4): debe complementar a la ecocardiografia y avanzar en
la definicién de la naturaleza del sistema coronario y de la existencia de fistulas
sinusoidales (circulacién coronaria sinusoides-dependiente).>%1314

- Ventriculografia derecha: importante en la busqueda de sinusoides (fistulas), presencia
y magnitud de regurgitacion tricuspidea y caracteristicas del VD.
- Aortografia: define propiedades del arbol arterial coronario.
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C D

Fig. 4. Ventriculografia derecha. A: vista antero-posterior, se observa ventriculo
derecho (VD) muy hipertrdfico con infundibulo atrésico. B: imagen secuencial a la
anterior, comienza a observarse regurgitacion tricuspidea. C: la regurgitacion
tricuspidea es severa y evidencia gran auricula derecha. D: vista lateral, VD
“bipartito” con pobre cuerpo y salida atrésica.

6) Cateterismo: mediante este proceder se realiza la atrioseptostomia de balén, a fin de
favorecer equiparidad de presiones y volumenes auriculares. El estudio hemodinamico
posquirdrgico se efectuara analiticamente y tomando en consideracioén las variantes
quirdrgicas adoptadas en cada paciente; resulta, por ello, un estudio casuistico.

Complicaciones®*1%:22

Son similares a las que se producen en la atresia pulmonar con septum interventricular
abierto. Fundamentalmente se circunscriben a:

- Crisis de hipoxemia profunda (forma parte del cuadro clinico).
- Edema cerebral.
- Abscesos cerebrales.
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Diagndstico diferencial
Debe realizarse en recién nacidos fundamentalmente con:

- Atresia pulmonar con septum interventricular abierto.

- Atresia tricuspidea tipos | o I1-A de la clasificacion de Edwards.
- Transposicion simple de las grandes arterias.

- Tetralogia de Fallot severa.

- Estenosis pulmonar critica del recién nacido.

Se debe, no obstante, hacer hincapié fundamental en los aspectos que discriminan la
entidad con la estenosis pulmonar critica del recién nacido. En nifios mayores el
diagndstico diferencial debe realizarse con todas aquellas cardiopatias congénitas
complejas que cursan con estenosis pulmonar severa.

Tratamiento

1) Tratamiento médico basal: de instauracion inmediata al realizarse el diagnéstico de la
cardiopatia en el recién nacido. Persigue, como objetivo fundamental, la estabilizacion
integral del estado del paciente mientras se decide la estrategia quirdrgica a adoptar de
acuerdo con los resultados de las investigaciones diagnésticas.?®?” Consta de:

- Soporte nutricional: aporte alimentario adecuado, incluyendo contenido calérico
requerido. Debe incluir vitaminoterapia si necesario.

- Soporte metabdlico: luchar por el mantenimiento del equilibrio hidroelectrolitico del
paciente (recordar que se trata, en la mayoria de los casos, de un recién nacido).
Mantener en estado de acidosis subcompensada.

- Soporte inotrépico: administracion de aminas simpaticomiméticas como apoyo
hemodinamico si es necesario.

- Soporte antibidtico: combatir infecciones intercurrentes de forma enérgica.

- Soporte ventilatorio: vigilar adecuada permeabilidad de vias aéreas, pues debemos
recordar que esta entidad constituye, basicamente, un problema de perfusiéon pulmonar
y no de ventilacién.

- Soporte pediatrico integral: combatir, de forma vigorosa, cualquier enfermedad
concomitante que pueda complicar la situacién del paciente. Mantener hemoglobina en
cifras aceptables.

- Administracion de prostaglandinas (PGE1), como parte del tratamiento médico de
transiciéon en esta enfermedad, previo a la cirugia: mantiene permeabilidad de la PCA.
Dosis endovenosa (EV): 0,05 ug/kg de peso/minuto. Dosis oral: 40 ug/kg de peso/3
horas.

Las reacciones secundarias a la administracion de PGE1 pueden ser: fiebre, diarreas,
convulsiones, episodios de apnea e hipersensibilidad a las infecciones. Debe tenerse en
cuenta que la terapéutica con PGE1 se concibe con una 6ptica de "transicion", dando
tiempo a la realizacion del acto quirdrgico, intervencionista o hibrido, no como terapia
semi-permanente por muchos dias. Después de los 15 dias de edad, el inicio de
tratamiento con PGE1 no arroja los resultados deseados, y posteriormente al mes de
edad, el fA&rmaco no surte efecto.
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2) Tratamiento de las crisis de hipoxemia profunda:?®’

- Mantenimiento de todas las medidas descritas anteriormente en el tratamiento médico.
Buscar causas de la crisis.
- Administraciéon de alcalinos por via EV:

Bicarbonato de sodio al 4 % (mEQ): 0,3 x kg de peso (BE- 2,5)
Bicarbonato de sodio al 4 %: 1 mL= 0,5 mEq.

Bicarbonato de sodio al 8 %: 1 mL= 1 mEq.

Bicarbonato de sodio al 4 %: 7 mL x kg de peso.

Bicarbonato de sodio al 8 %: 4 mL x kg de peso.

- Sedacion:

Morfina: 0,01-0,02 mg/kg de peso/dosis. Vias: SC/IM. Administrar bajo vigilancia,
debido a riesgo de depresion del centro respiratorio bulbar.

Diazepam: 0,25-0,5 mg/kg de peso/dosis. Via: EV. No pasar mas de 10 mg/dosis.

- De ser necesario, acudir a la relajacion muscular que, sumada a la sedacién con
morfina, lleva al paciente a un estado de metabolismo basal con requerimientos minimos
(hibernacion).

Metilbromuro de pancuronio: 0,1 mg/kg de peso/dosis. Via: EV. Obviamente debe
intubarse y ventilarse mecanicamente al paciente. Eventualmente, si la crisis no cesa,
aquel puede requerir ser anestesiado.

- Vigilar apariciéon de edema cerebral, y si se aprecian signos clinicos de este,
administrar:

Manitol 25 %: 0,5 g/kg de peso/dosis que puede repetirse.
Betametasona: 0,4 mg/kg de peso/24 horas. Via: EV. Dosis maxima: 8 mg/dia.

Albumina humana: 3-5 mL/kg de peso/24 horas, o dextran: 10 mg/kg de peso/24
horas. Estos ultimos por via EV. La albumina humana y el dextran son deshidratantes
cerebrales y expansores plasmaticos con uso preferencial, en lugar del manitol y la
furosemida, cuando el hematdcrito se encuentra elevado.

3) Realizacién de atrioseptostomia de baldn: debe afadirse este proceder en los casos
gue lo requieran (ver aspectos inherentes al cateterismo en Complementarios).***

4) Tratamiento quirurgico, hibrido o por cardiologia intervencionista (Fig. 5. ay b, cy d,

e y f). Posee algoritmo basado en los aspectos siguientes:?®

401
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Pediatria. 2012; 84(2):401-405

Atresia pulmonar con
seplum interventricular intacto

|
Sin Con

Sin anomalias coronarias

|
[ 1

| VD con VD con
VI norma hipoplasia ligera  hipoplasia severa
B
Sin anomalias coronarias,
WD normal
L
[ |
Insuficiencia Insuficiencia
ea ea
ara severa
1
1
EROR S o)
PGE 1 posoperatorio ’
(6-21 dias) Fos
Cierre de fistula,
cierre CIA Fontan
Solucian Descompresion VD,
1 ¥ ventricular anuloplastia valvular,
e (Glenn bidireccional)  mantenimiento fistula
Sin anomalias
coronarias
|
VD con
hipoplasia ligera
severa ligera
Fistula ~ ———— Descompresién VD,
| fistula
Descompresidn VD,
anuloplastia valvular,
Cierre de fistula,
mantenimiento fistula clerre de CIA
Dascomprasidn VD, i
anuloplastia valvular, bl
fistuta (Glenn bidireccional)
Cierre de fistula,
cierre de CIA
1 ¥ ventricular
& (Glenn bidireccional)
Sin anomalias coronarias
VD con h
moderada
R |
Insuficiencia Insuficiencia tricuspidea
tricuspidea severa ligera-moderada
= — |
Fistula Descompresion VD, resién VD,
anuboplastia tricuspidea, tula
fistula |
Descompresidn Clerre fistula, I Clerre fistula,
anuloplastia tric ] .
Tarecrimients et ki ‘ 8
Sahucidn | Solucién
1 ¥z ventricular 1 V2 ventricular

Sin anomalias coronarias.

VD con hipoplasia severa
|
Fistula
|
Fontan

ClA: WD

Con anomalias coronarnas
Fistula
|

Trasplante cardiaco

derecha.

Fig. 5 A, B, C, D, E y F. Algoritmo de tratamiento quirdrgico o intervencionista,

Involucra procederes hibridos.
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- Existencia o no de anomalias coronarias.

- Morfologia del VD.

- Presencia y severidad de insuficiencia tricuspidea.

- Caracteristicas y dimensiones de ramas pulmonares y TAP.

Su filosofia se apoya basicamente en la separacion de las circulaciones sistémica y
pulmonar sin disminuir el gasto cardiaco ni aumentar la presién venosa central, asi como
en el rescate, siempre que sea posible, del VD en funcion del circuito pulmonar cuando
la circulacién coronaria no sea dependiente de aquel.®?2:29:30:31
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