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I. INTRODUCCION

En la Unidad de Cirugia Cardiovascular de Guatemala (UNICAR), en
el afo 1997, con la llegada del doctor Aldo Castarneda, se inicié un manejo
estandarizado de los pacientes con cardiopatias congénitas. Entre estos
destacan aquellos portadores de corazén univentricular (CU), quienes
independientemente del subtipo anatémico especifico, comparten factores
comunes de riesgo de morbilidad y mortalidad tempranas y tardias, y a
quienes se habia ofrecido muy poco o ningun tratamiento que disminuyera
los factores de riesgo y mucho menos que estuviera orientado a continuar
por etapas, favoreciendo la paliacion para concluir finalmente con el
procedimiento quirdrgico de derivacion cavo-cavo-pulmonar-fenestrado
(DVCCPF-procedimiento de Fontan) (14,22,19), se considera en este
momento la finalidad terapéutica para estos pacientes.

Aunque es posible la superviviencia ocasional a largo plazo sin
intervencidon quirdrgica, en la mayoria de los pacientes con corazén
univentricular, la evolucién natural es sombria (15). Incluso los pacientes
que se las arreglan para sobrevivir a largo plazo sin intervencidén quirdrgica
presentan las secuelas tardias de la hipoxia, y a menudo tienen funcion
ventricular deprimida secundaria ala sobrecarga de volumen y cianosis.

El término de CU califica al trastorno de los pacientes que tienen un
unico ventriculo funcional independientemente del subtipo anatomico. Se
entiende entonces que varios tipos de cardiopatia congénita, todas
complejas, pueden englobarse entre los pacientes con anatomia de
ventriculo Unico y entre los que se incluyen Ventriculo Unico (VU), Atresia
Tricuspidea (AT), Atresia Pulmonar con Septum Intacto (APcSl), Sindrome
de Corazén Izquierdo Hipoplasico (SCIH) y otros ventriculos unicos de
anatomia variable.

En estas malformaciones cardiacas existe un solo ventriculo
funcional que recibe el retorno venoso de la sangre arterial y venosa y
abastece las demandas del arbol pulmonar y del resto del organismo. La
afeccion de estas dos funciones ésta en relacion con el grado de mezcla
arteriovenosa y con la importancia de la obstruccion de los vasos que
entran o salen de este ventriculo. Suelen asociarse anomalias cardiacas
muy variables. Entre las mas frecuentes se incluyen la transposicidén de las
grandes arterias (aorta y pulmonar) y estenosis pulmonar. También suele
haber inversion ventricular.



En este estudio se analizé el resultado quirdrgico obtenido en 25 pacientes
en UNICAR, todos ellos con CU en quienes se consideré que la DVCCPF
deberia ser el procedimiento final. Se estudiaron entonces los resultados
de la intervencién quirdrgica independiente de la etapa, fuese esta, para
aliviar la obstruccion general (Fistula Blalock Taussig), la limitacién
apropiada del flujo sanguineo (Cerclaje Pulmonar) o la etapa
subsecuente de anastomosis veno-cavo-pulmonar (DVCP) o el estadio final
de DVCCPF.

Las variables de corazdn univentricular encontradas en este grupo de
pacientes fueron VU (11 casos), AT (11 casos) y APcSI (3 casos),
diagnoticado por ecocardiograma y cateterismo cardiaco. La complicacién
mas comun en el periodo post-operatorio temprano fue la retencion de
liquidos (derrame pleural, quilotérax, derrame pericardico). La mortalidad
general fue de 36%, con una mortalidad temprana de 32% y tardia de 4%,
fue mayor en el grupo de pacientes que consultaron en clase funcional Ill y
IV (Asociacién del corazén de Nueva York), y en los de menor edad. Los
15 pacientes sobrevivientes se encuentran en clase funcional | y Il, sin
ningun medicamento, con adecuada funcién ventricular, la cual fue
determinada por ecocardiografia, se tomé como parametros la fraccion de
eyeccion, con un promedio de 58%, y la fraccion de acortamiento, con un
promedio de 27%.

El comportamiento del peso/talla en estos pacientes fue satisfactorio
ya que todos tuvieron una notable mejoria después del tratamiento
quirdrgico, aunque no todos llegaron a alcanzar un rango normal. Por
procedimiento quirdrgico se demostré que la FBT y la DVCP fueron los que
tuvieron mejores resultados y por diagndstico los pacientes con APcSI.

Aunque la mortalidad en los pacientes con cardiopatias cianégenas
complejas es alta, los pacientes que logran sobrevivir tienen una clase
funcional satisfactoria sin necesidad de medicamentos, razén por la cual se
recomienda realizar el diagndstico temprano en estos pacientes para
mejorar su pronostico y por ende su calidad de vida.



Il. PLANTEAMIENTO Y DELIMITACION DEL PROBLEMA

El CU se presenta en el 2% de los pacientes con cardiopatias
congénitas, tiene como caracteristica comun el funcionamiento de una
sola cdmara ventricular, ya sea funcional o anatomica. Estos defectos
incluyen una gran variedad de cardiopatias entre las que destacan AT, VU,
ApcSly SCIH.

Anteriormente los pacientes con este tipo de padecimiento tenian
muy pocas expectativas de vida, la mayoria fallecia en los primeros afnos.
Actualmente depende de la resistencia vascular, el estado de la arteria
pulmonar y el funcionamiento ventricular y de la vélvula auriculo-
ventricular, el que estos pacientes puedan ser sometidos a diversos tipos
de cirugia. El acceso estandarizado y por etapas para el tratamiento de
estos pacientes garantiza la mejor preparacidon para el procedimiento
DVCCPF y mejora los resultados a largo plazo.

La primera etapa, es la paliacién eficaz, que consiste en el alivio
completo de la obstruccion general y la limitacion apropiada del flujo
sanguineo pulmonar para lograr una circulacion equilibrada. Entre las
etapas subsecuentes se encuentra la DVCP, que es la anastomosis de la
vena cava superior con las arterias pulmonares confluentes. Mas tarde
termina el procedimiento con la DVCCPF (procedimiento de Fontan)
mediante la conexion de la vena cava inferior con las arterias pulmonares,
los cuales desde su introduccidn en 1971 han sido modificados con el fin
de reducir sus efectos colaterales y la mortalidad post-quirdrgica
(4,5,6,8,710,20,38)

En Guatemala estas técnicas empezaron a realizarse en 1997, en
UNICAR, efectudndose un promedio de 6 procedimientos al afo, en
pacientes en quienes el procedimiento final debe ser una DVCCPF, sin
existir a la fecha una evaluacién de los primeros resultados obtenidos.

Con el presente trabajo se establecen las caracteristicas anatoémicas,
los resultados quirdrgicos y las complicaciones post-operatorias que
presentaron los pacientes sometidos a tratamiento quirdrgico con CU, asi
como su estado fisico y funcional actual, para lo que se revisaron todos los
expedientes clinicos y se evalud a los pacientes sobrevivientes operados
en UNICAR en el periodo comprendido entre enero de 1997 vy junio de
2000.



lll. JUSTIFICACION

En UNICAR no existe ningun estudio que documente los resultados,
la evolucion y complicaciones de los pacientes sometidos a tratamiento
quirdrgico con CU, y aunque la experiencia en paises avanzados ha
evidenciado resultados satisfactorios, es importante conocer los nuestros,
en donde inciden varios factores, tales como, el estado socioecondmico, la
educacién, la cultura, el estado nutricional, entre otros. Factores que
pueden retardar la edad de consulta y por ende el diagnéstico, todo lo cual
repercutira finalmente en el resultado del tratamiento.

Ademas, es de suma importancia describir el estado fisico y
funcional actual de estos pacientes, ya que integrarlos a una vida “normal”,
es el principal objetivo del tratamiento quirdrgico (7,14).

Es asi, como la presente investigacién permite establecer de manera
objetiva, las complicaciones y los resultados que se han obtenido en
UNICAR, con el objetivo final de favorecer la evolucién y sobrevida de los
pacientes con CU.



IV. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Evaluar los resultados obtenidos con la introduccion del tratamiento
quirdrgico en pacientes con corazon univentricular, operados en la Unidad

de Cirugia Cardiovascular de Guatemala, de enero de 1997 a junio de
2000.

B. OBJETIVOS ESPECIFICOS
Identificar las diferentes variantes de corazon univentricular.

Determinar los criterios que conllevaron a elegir el tratamiento quirdrgico.

Establecer las complicaciones a corto plazo, de cada una de las distintas
operaciones.

Describir el comportamiento del peso y talla antes y después de la cirugia.

Determinar la clase funcional de cada paciente.

Describir la funcién ventricular de cada paciente.

Establecer la mortalidad de cada una de las distintas operaciones.



V. MARCO TEORICO

CORAZON UNIVENTRICULAR

Una gran variedad de cardiopatias congénitas cianégenas complejas,
tiene como caracteristica comun la existencia del funcionamiento de una
sola camara ventricular (CU), de modo que el retorno venoso sistémico y
pulmonar se mezclan en el ventriculo funcionalmente unico, y el flujo es
entonces dirigido hacia la circulacion general o pulmonar de acuerdo con
la resistencia que oponga cada uno de estos sistemas. Entre las
cardiopatias con CU se incluyen VU, AT, APcSI, sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico (SCIH) y muchas de las formas de heterotaxia
(asplenia/polisplenia). Se incluyen ademas en este grupo todos aquellos
ninos en los que no es posible la reparacion biventricular.

Estas cardiopatias comparten ademas de la caracteristica de un
unico ventriculo anatémico funcional, otras similitudes como la coexistencia
frecuente de obstruccion al flujo de sangre general u obstruccion al flujo
sanguineo pulmonar.

La obstruccién al flujo de sangre general puede adoptar la forma de
coartacion de la aorta o, en su forma extrema maxima, abarcar
interrupciéon del cayado aoértico o atresia aortica, con flujo sanguineo
general dependiente de un conducto arterioso persistente. La obstruccion
al flujo de sangre pulmonar puede adoptar la forma de estenosis pulmonar
o subpulmonar de grados variables o, en su forma méas grave, de atresia
pulmonar con flujo sanguineo pulmonar dependiente de dicho conducto.

Las caracteristicas descritas, son entonces, factores de riesgo en
comun para las supervivencias temprana y tardia, y, la razén por la que el
término CU se emplea para calificar al trastorrno de los pacientes que
tienen ventriculo Unico funcional independientemente del subtipo
anatémico. (6,9,13,22)

A. FISIOPATOLOGIA

En cada uno de los subtipos anatdémicos de CU, las caracteristicas
anatomicas hacen que la sangre insaturada, proveniente del retorno
venoso sistémico, y, la oxigenada, proveniente del retorno venoso
pulmonar, se mezclen a nivel de la cdmara principal, en cualquiera de sus



formas. Por tal circunstancia, estas cardiopatias se consideran como una
malformacion congénita del corazdn con cortocircuito mixto.

A partir del ventriculo funcional, la mezcla de sangre se distribuye

hacia la circulacién pulmonar y sistémica. La presencia de un conducto
arterioso tiene papel importante en las alteraciones fisiopatoldgicas,
principalmente en aquellos casos asociados a estenosis pulmonar.
La estenosis pulmonar valvular o subpulmonar, desempefa un papel
importante en la mezcla y la distribucion de la sangre hacia las grandes
arterias. La obstruccién al flujo de la cavidad ventricular permite se
mezclen los dos circuitos antes de la distribucion de sangre hacia los
grandes vasos. Por tal circunstancia, cuando se asocia a estenosis ©
atresia pulmonar, es mejor tolerada que las otras formas sin obstruccion.
Claro esta, si la estrechez es grave, el paciente estara limitado y la
cianosis sera importante, pues en estos pacientes existe disminucion del
flujo pulmonar.

Los pacientes sin estenosis pulmonar tiene otro comportamiento. En
ellos, existe aumento del flujo pulmonar cuya magnitud depende del valor
de las resistencias pulmonares. En estos casos existe insuficiencia
cardiaca congestiva.

Al igual que en todas las cardiopatias con flujo pulmonar aumentado,
a medida que se incrementan las resistencias pulmonares, disminuye el
flujo pulmonar, mejora la insuficiencia cardiaca y aumenta la insaturacion
periférica.

Los pacientes con estenosis pulmomar, evolucionan con las
complicaciones pertinentes del grupo de enfermos con flujo pulmonar
disminuido, insaturacion periférica y poliglobulia, tales como crisis
hipdxicas y abscesos cerebrales.

Por otra parte, los pacientes con flujo pulmonar aumentado y
resistencias pulmonares normales, mueren por insuficiencia cardiaca o
procesos infecciosos pulmonares. (16,27,30,32)

B. MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas de los distintos subtipos anatémicos de
CU, dependen fundamentalmente de un equilibrio entre la circulacion
pulmonar vy la sistémica. La muerte en un periodo temprano, es la



culminacién del problema en casi todos los nifilos sin intervencién
quirdrgica.

El incremento o la disminucién extraordinaria del flujo pulmonar por
lo comun, culmina en muerte de los pacientes en los primeros 6 meses de
vida. En general solo la tercera parte de los enfermos llega al ano de
vida y no mas del 10% estan vivos a los 10 afnos de edad (21). Los que
han vivido mayor tiempo son los que tienen flujo pulmonar “equilibrado”
(cianosis leve sin flujo pulmonar excesivo).

Al avanzar la edad del paciente ocurren cambios anatomicos vy
fisiologicos, la cianosis puede intensificarse, debido a dos razones:
- Aumento en la obstruccion del flujo pulmonar
- Enfermedad obstructiva de los vasos pulmonares, en pacientes con flujo
pulmonar inicialmente aumentado.

Cuando las resistencias pulmonares no estan elevadas, existe cierta
tendencia a mantener separada la sangre proveniente de los dos
circuitos. Asi, la sangre insaturada pasa preferencialmente a la arteria
pulmonar, mientras que la sangre oxigenada fluye hacia la aorta. Esto
ocurre cuando las grandes arterias estan en posicion normal, aun en
presencia de estenosis pulmonar poco significativa (7,8). Este
comportamiento, sin embargo, cambia cuando la relacién de los grandes
vasos no es normal. Con la evolucion de la enfermedad, se incrementan
las resistencias pulmonares y se rompe el equilibrio entre los dos
circuitos.

Si existe estenosis pulmonar significativa, desde el nacimiento, el
paciente es ciandtico y desarrolla crisis hipoxicas; la evolucion a corto
plazo es mala, y fallece por hipoxia. Estos nifios, ademas de la cianosis
precoz, estan limitados fisicamente al presentar con frecuencia fatiga o
disnea para la alimentacion.

Los pacientes sin estenosis pulmonar con aumento del flujo pulmonar
con resistencias pulmonares poco importantes, desarrollan insuficiencia
cardiaca en los primeros meses de vida, que muchas veces evoluciona en
forma desfavorable y produce la muerte. Estos pacientes tienen con
frecuencia infecciones de vias respiratorias, tos, dificultad para
alimentarse, para crecer y aumentar de peso.



La mayor sobrevida dependera entonces, como describimos al principio,
de un equilibrio entre el circuito sistémico y pulmonar, habitualmente
controlado por cierto grado de estenosis pulmonar, o  de resistencias
pulmonares elevadas.

Es importante mencionar que las variantes anatomicas de estas
cardiopatias son muchas, de este modo, las manifestaciones clinicas no
siempre estan incluidas dentro de los tres grupos antes mencionados.

A lo largo de la evolucion de los pacientes con CU, existen varios
aspectos que deben ser considerados. Algunos son aumento en la
obstruccién subaodrtica o subpulmonar, cambios en la funcién de las
valvulas auriculoventriculares, cambios en la funcién de la cavidad
ventricular principal o Unica y enfermedad vascular pulmonar.

Una alteracion importante es estos enfermos es la presencia de
obstruccién a la circulacibn sistémica, esta puede existir desde el
nacimiento, o bien desarrollarse y aumentar su gravedad con el tiempo.
Cuando desde recién nacidos son portadores de estenosis aortica en sus
distintos tipos, los pacientes presentan en forma precoz, cuadros graves
de insuficiencia cardiaca, aumento del flujo pulmonar importante e
hipertension arterial pulmonar, con el consecuente aumento de la
resistencia vascular pulmonar.

En los pacientes portadores de ventriculo Unico se ha observado, que
cuando la comunicacién interventricular tiene un diametro menor al de la
raiz aortica, el efectuar un cerclaje de la arteria pulmonar puede acelerar la
reduccion del tamano del defecto septal ventricular. Por tales razones, la
evaluacion y el diagndstico de estenosis subadrtica y de obstruccién al
flujo sistémico es de suma importancia.

Los hallazgos al examen clinico no son de ninguna  manera
orientadores del diagnosticos de estas malformaciones.

La ecocardiografia es el método adecuado para conocer la anatomia de
los distintos subtipos anatémicos de CU, ya que por medio de este estudio
diagndstico es relativamente sencillo determinar el situs atrial, el numero
de valvulas auriculoventriculares y las caracteristicas de su conexién con la
cavidad ventricular, ademas definir las lesiones asociadas y cuantificar el
grado de disfuncion de las valvulas auriculoventriculares y las



caracteristicas de la comunicacién interventricular. También es posible
definir la presencia de una sola cdmara o dos ventriculos, situarlos en el
espacio, y relacionarlos con las grandes arterias y con el defecto septal
interventricular (2,3,29,33,34,35).

C. Tratamiento Quirurgico

Desde los estudios historicos de Harvey hechos en el siglo XVII sobre
la circulacidn, se sabe que se necesitan dos ventriculos como bombas
circulatorias: el ventriculo derecho para la circulacion pulmonar y el
izquierdo para la general. Se necesitd una reorientacion radical de tal
premisa para que la AT pasara a la categoria de cardiopatia congénita
corregible y con este hecho todas las cardiopatias con CU. Este lapso
conceptual fue superado en el ano 1971 por Fontan y Baudet, al senalar
los casos de tres pacientes con AT en quienes la auricula derecha fue
conectada directamente a las arterias pulmonares y se pudo separar del
todo las dos circulaciones, procedimiento que se continuo modificando en
las dos ultimas décadas con resultados cada vez mejores (6, 14, 22, 19)

En UNICAR, en el ano 1997, con la llegada del doctor Aldo
Castafneda, se establecid un manejo sistematico de los pacientes con
cardiopatias congénitas, entre las que destacan el tratamiento quirargico
de los pacientes con CU, a quienes se habia ofrecido muy poco, o ningun
tratamiento que disminuyera sus factores de riesgo y mucho menos que
estuviera orientado a continuar por etapas, favoreciendo la paliacion, para
concluir finalmente con el procedimiento quirargico de DVCCPF,
considerado en este momento la finalidad terapéutica para estos pacientes.

Aunque el subtipo anatomico de los pacientes con CU es
indudablemente importante para planear los procedimientos quirdrgicos, y
es un factor para los resultados a largo plazo, puede variar de manera
considerable la anatomia especifica entre los subgrupos anatomicos. Los
pacientes con VU o AT, por ejemplo, experimentan cianosis o de manera
alternativa, insuficiencia cardiaca congestiva y obstruccion al flujo de
sangre en la circulacion general.

Un criterio mas practico es clasificar a los pacientes con CU en tres
categorias amplias:



1. CU con salida de sangre hacia la circulacion general sin obstruccion
y con obstruccion del flujo sanguineo pulmonar.

CU sin obstruccién de los flujos sanguineos general o pulmonar.

CU con obstruccién del flujo sanguineo general y flujo sanguineo
pulmonar sin obstruccion.

AEN

La supervivencia de los pacientes, depende de que se logre una
circulacién equilibrada sin flujo sanguineo pulmonar excesivo, pero con
flujo sanguineo suficiente para prevenir la cianosis grave. La obstruccion
al flujo de sangre general, puede adoptar la forma de coartacion de la aorta
0, en su forma extrema maxima, abarcar interrupcion del cayado aértico o
atresia aortica, con flujo sanguineo general dependiente de un conducto
arterioso persistente. La obstruccién al flujo de sangre pulmonar, puede
adoptar la forma de estenosis pulmonar o subpulmonar de grados variables
0, en su forma mas grave, de atresia pulmonar con flujo sanguineo
pulmonar dependiente también del conducto arterioso. En los casos de la
estenosis pulmonar o subpulmonar, puede existir restriccion suficiente del
flujo sanguineo pulmonar para prevenir la insuficiencia cardiaca congestiva
y permitir un flujo suficiente para prevenir la cianosis grave. Para casi
todas las formas de CU, se requerira intervencion quirdrgica oportuna para
lograr una circulacion equilibrada y ausencia de obstruccién de la via de
salida general.

1. Cirugia en los pacientes con salida de sangre hacia la circulacion
general sin obstruccion y con obstruccion del flujo sanguineo
pulmonar (estenosis pulmonar o subpulmonar).

En los pacientes con flujo pulmonar insuficiente o flujo sanguineo
pulmonar dependendiente de la persistencia del conducto arterioso,la
intervencion oportuna suele consistir en efectuar una derivacién
aortopulmonar, siendo la mas utilizada la derivacién de Blalock-Taussig.
Esta técnica consiste en un injerto de Gore-Tex anastomosado de forma
latero-lateral, desde la arteria subclavia a la rama homolateral de la arteria
pulmonar. La colocacion de la derivacion en un sitio bastante proximal en
relacion con la primera rama de la arteria pulmonar, disminuye el
potencial de crecimiento arterial pulmonar diferencial y de deformacion de
la arteria pulmonar (10,30,37,38). EIl objetivo de este procedimiento, es
asegurar un buen flujo pulmonar que permita, ademas, un crecimiento
adecuado de las arterias pulmonares. (14,22,19)



En cambio si la anatomia esta bien equilibrada en el momento de la
presentacion, quiza no se requiera de la derivacion de Blalock-Taussig y se
pueda someter a una DVCP o DVCCPF a la edad apropiada como
operacion inicial.

2. Cirugia en los pacientes sin obstruccion de los flujos sanguineos
general o pulmonar.

Los paciente con CU sin obstruccion del flujo pulmonar, presentan

insuficiencia cardiaca congestiva, por lo que se requiere entonces de la
restriccion del flujo sanguineo pulmonar, para el alivio de la insuficiencia
cardiaca y la prevencién del aumento de la resistencia vascular pulmonar,
factores que al no ser corregidos favorecen por su parte, el riesgo de
malos resultados de la paliacion o de cualquier otro tipo de cirugia.
En este procedimiento se coloca una banda en la arteria pulmonar, para
restringir el flujo sanguineo pulmonar excesivo. La banda se coloca
sobre la arteria pulmonar principal, y se aprieta para reducir la presion de
esta arteria, a un tercio o la mitad de la presién arterial sistémica, con una
reduccion de la saturacion general entre 75y 80% (3, 14, 21, 29, 37)

3. Cirugia en los pacientes con obstruccion del flujo sanguineo
general y flujo sanguineo pulmonar sin obstruccion.

Los pacientes con CU con flujo sistémico obstruido y flujo pulmonar
no obstruido, pueden experimentar coartacién de la aorta sin obstruccion al
flujo sistémico a nivel ventricular. Es posible una adecuada paliacion en
estos pacientes con reparacion de la coartacidbn y colocacién de una
banda en la arteria pulmonar (cerclaje pulmonar). Se incluyen también en
este grupo, a quienes tienen estenosis aortica u obstruccién subabrtica
sin hipoplasia de la aorta y coartacion aértica. La obstruccién subadrtica
puede tomar la forma de hipoplasia de la salida ventricular, o la aorta
puede originarse en una cavidad hipoplasica interventricular o de un
agujero bulboventricular.

Este defecto puede tratarse mediante el aumento del tamano del
defecto del tabique interventricular, pero esto entrana el peligro de lesionar
el sistema de conduccién, y quiza no produzca un alivio duradero de la
obstruccién (1,10). Otro criterio, es el procedimiento de Damus-Stansel-
Kaye, que recurre al flujo pulmonar no obstruido, como flujo general



mediante conexién de la parte proximal de la arteria pulmonar principal con
la aorta ascendente (17).

A continuacién se elabora una derivacion entre la circulacion general
y las ramas de las arterias pulmonares desconectadas, para ofrecer flujo
sanguineo pulmonar suficiente.

4. Derivacion Bidireccional veno-cavo-pulmonar

Es la creacién de una anastomosis entre la vena cava superior y la
arteria pulmonar derecha (operacién de Glenn), con lo cual la vena cava
inferior queda drenando a la auricula derecha, permitiendo una buena
oxigenacion arterial sin producir sobrecarga de volumen sobre el
corazén izquierdo manteniendo ademas un desarrollo adecuado de las
arterias pulmonares. La mayor parte de las veces, esta intervencion
suele hacerse después de que el paciente muestre signos de haber
superado la derivacion aortopulmonar previa, lo que suele suceder entre
los 3y 10 meses de edad. (6,4,8,11)

a. Problemas post-operatorios:

¢ Presion elevada de la vena cava superior: Pacientes con signos
clinicos de presion elevada de la vena cava superior elevada
significantes (plétora yugular y edema en las extremidades
superiores), puede tener obstruccion en la anastomosis, distension
de la arteria pulmonar distal o elevaciones marcadas en la resistencia
vascular pulmonar. Una elevacion significativa de la presion en la
vena cava superior puede limitar el flujo sanguineo cerebral, el cual
puede ser descendido por hiperventilacién y alcalosis. Si la presion
se encuentra por arriba de 18 mm Hg, la causa tiene que ser
investigada, incluyendo la cateterizacién temprana si es necesario. (
4,18,24)

¢ Hipertension/ Bradicardia: La hipertension puede ser causada por
dolor, secrecidn de catecolaminas o hipertensién intracraneana. La
bradicardia puede ser causada por la aguda reduccion del volumen
de la carga del ventriculo Unico, hipertension intracraneana o por una
herida del nodo sinusal o la arteria que lo irriga. (5,18,27)




¢ Hipoxemia: La hipoxemia excesiva (saturacién de oxigeno menor de
75%) tiene que ser investigada rapidamente, especialmente en
infantes en donde una mayor proporcién de la produccién del sistema
se dedica a mas de la mitad del cuerpo el cual tiene resultado en la
saturacion del oxigeno cercano al 85%. Como en todos los
procedimientos realizados en pacientes con un solo ventriculoO el
diagndstico diferencial de cianosis excesiva e inexplicable puede ser
agrupada en tres grandes categorias:
a)Desaturacion de la vena pulmonar.
b)Desaturacion del sistema venoso.
c)Disminucién del flujo sanguineo pulmonar. (6,8)

5. Derivacidn veno-cavo-cavo- pulmonar (Fontan modificada):

Las multiples modificaciones a la técnica de la derivacion veno-cavo-
cavo-pulmonar en las pasadas dos décadas (incluyendo conductos,
conexiones atriopulmonares, conexiones intermedias cavopulmonares,
conductos extracardiacos y el uso reciente de fenestraciones fijas en el
deflector intra-atrial, combinado con la mejor seleccién de pacientes y
manejo post-operatorio) tiene una reducida mortalidad operatoria por
debajo del 10% en muchos centros con aceptable perioperatorio y
morbilidad a mediano plazo. (8,11,13)

Este procedimiento consiste en la creacion de una anastomosis entre
la vena cava inferior a las arterias pulmonares a través de un deflector
que corre a lo largo de la pared lateral de la auricula derecha. A
menudo se lleva a cabo entre los 1.5 y 3 anos de edad, en general
después de que el paciente haya empezado a andar. (6)

a. Fisiopatologia

En el momento de la cirugia, se cierran la Comunicacion
interauricular o el agujero oval. En esta reparaciéon completa, la sangre
desaturada fluye desde ambas venas cava directamente hacia las arterias
pulmonares. La sangre oxigenada vuelve hacia la auricula izquierda y sale
hacia la circulacién sistémica. La sobrecarga de volumen del ventriculo
izquierdo se elimina por completo y se abole el cortocircuito de derecha a
izquierda. Con esta técnica es posible obtener buenos resultados en
pacientes con resistencia vascular baja, funcionamiento adecuado del



ventriculo izquierdo, ausencia de insuficiencia mitral y sin obstruccion del
arbol de la arteria pulmonar. (4,11,16)

b. Criterios pre-operatorios

1. Resistencia vascular pulmonar < 2 Um2.

2. Presion media de la arteria pulmonar < 15 mm Hg.
3. Valvula auriculoventricular normofuncionante.

4. Funcién ventricular normal (FE > 0.6).(36,37,38)
c. Problemas post-operatorios

El manejo post-operatorio se dirige en general, a mejorar el gasto
cardiaco.

¢ Gasto cardiaco: El gasto cardiaco bajo, después de la reparacion
quirdrgica puede ser causado por: hipovolemia, resistencia vascular
pulmonar elevada, obstrucciones anatémicas en el sistema venoso
sistémico y fracaso de bomba. (6,8,20)

¢ Arritmias:  Especialmente aquellas arritmias con pérdida de la
sincronizacion del atrioventricular (taquicardia funcional ectépica), las
cuales son poco toleradas por este tipo de pacientes. Con la taquicardia
progresiva, el deterioro hemodindmico ocurre; siendo necesaria la
colocacién de cateteres transtoracicos atriales para el monitoreo escrito.
(16)

¢ Cianosis: La desaturacién puede ser causada por el gasto cardiaco
bajo, la anemia o por el consumo aumentado de oxigeno. Las causas
de desaturacion venosa pulmonar posterior al procedimiento pueden ser
por neumotérax, derrame pleural, neumonia, atelectasias vy
posiblemente por malformaciones arteriovenosas pulmonares pre-
existentes. (13)

¢ Derrames: Los derrames pleurales y pericardicos son el problema post-
oeratorio mas frecuentes que requieren hospitalizacion prolongada. La
reposicion adecuada de volumen, electrolitos, proteinas e
inmunoglobulinas son necesarios en los casos de drenaje prolongado.
(22)



¢ Trombosis: Finalmente, los pacientes (sobretodo aquellos con gasto
cardiaco bajo) pueden tener aumentado el riesgo de trombosis venosas
y complicaciones del sistema nervioso central. La antocoagulaciéon con
warfarina o heparina, o los antiplaguetarios pueden ser Utiles en este
tipo de pacientes. La incidencia informada de secuelas neuroldgicas
después del procedimiento es de aproximadamente 2 a 3%. (20)

d. Ventajas de la cirugia

Con este procedimiento la sangre fluye a través de una via mas
directa hacia las arterias pulmonares, con lo que disminuyen las
probabilidades de que la auricula derecha se dilate al mismo tiempo que se
logra una importante reducciéon en la incidencia de derrames pleurales
postoperatorios. (4,7,10,32)

e. Complicaciones Tardias

Las complicaciones tardias consisten en obstruccion residual que
provoca un sindrome de vena cava superior o inferior, tromboembolia en la
vena cava o en la arteria pulmonar, enteropatia con pérdida de proteinas y
arritmias  supraventriculares (aleteo auricular, taquicardia auricular
paroxistica), a veces asociadas a muerte subita. (9,36,37)



VIi. MATERIALES Y METODOS

A. METODOLOGIA

1. TIPO DE ESTUDIO
Transversal, Descriptivo,
2. SELECCION DEL AREA DE ESTUDIO:

El presente estudio se realizé en la Unidad de Cirugia Cardiovascular
de Guatemala, donde se realizan este tipo de procedimientos.

3. SELECCION DE LA POBLACION A ESTUDIO:

Se estudié la totalidad de pacientes, a quienes se les realiz6 tratamiento
quirargico por corazén univentricular, en UNICAR, durante el periodo de
enero de 1997 a junio de 2000.

4. CRITERIOS DE INCLUSION Y EXCLUSION

Criterios de Inclusién:

¢ Pacientes a quienes se les haya realizado tratamiento quirargico por
corazén univentricular, durante el periodo de enero de 1997 a junio
del 2000.

¢ Sexo masculino o femenino.

+ Edad de diagndstico menor de 12 afos.

¢ Pacientes que residan actualmente en Guatemala

Criterios de Exclusién:
¢ Pacientes a quienes los padres no autoricen participar en el estudio.



5. VARIABLES A ESTUDIAR:

VARIABLES DEFINICION DEFINICION TIPO DE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL VARIABLE MEDIDA
Variantes Variantes de corazén Datos obtenidos del Ordinal 1. Atresia
de corazén univentricular encon- examen fisico cardiovas- tricuspidea
Univentricular |tradas en el registro cular, electrocardiogra- 2. Ventriculo
médico de cada ma, radiografia de térax Unico.
paciente. Ecocardiograma y cate- 3. Atresia
terismo cardiaco. pulmonar.
4. Corazén
lzquierdo
Hipoplasico.
Criterios Circunstancias que Datos obtenidos del Ordinal 1. Presion media
de trata- conllevaron a elegir el  |ecocardiograma y cate- de la arteria
miento qui- tipo de tratamiento terismo cardiaco con- pulmonar.
rargico. quirurgico, encontra- signados en el expedien- 2. Funcion de la
dos en el registro mé- |te. valvula auri-
dico de cada paciente culoventricular
4. Resistencia
vascular pul-
monar.
Complica- Causas de enfermedad [Datos obtenidos del Ordinal 1. Derrame
ciones de los pacientes registro médico de cada pleural.
después de la cirugia  |paciente durante el 2. Quilotérax
primer mes posterior a la 3. Trombosis.
cirugia 4. Infecciones
Nosocomiales.
5. Arritmias
6. Otras
Mortalidad Causas de muerte en Datos obtenidos de los Numérica [Tasade
los pacientes después [certificados de defun- Mortalidad
de la cirugia cién, encontrados en el por 1000

expediente.




Peso El encontrado en cada [Datos obtenidos del Numeérica Kilogramos
paciente antes de la registro médico y de la
cirugia y actualmente.  |medicién actual de cada
paciente.
Talla Estatura o longitud de  |Datos obtenidos del Numerica Centimetros.
cada paciente antes de |registro médico de cada
la cirugia y actualmen- [paciente y en la medicion
te. actual de cada paciente.
Clase Clasificacion de seve-  [Sintomatologia encontra- |Ordinal | Asintomati-
Funcional ridad de falla cardiaca |da, en cada pacientes al co en activi-
de la asociacién del momento de la evaluacién dades comunes
corazon de Nueva actual. [l Sintomatico
York. en actividades
comunes,
[l Sintomati-
co en cualquier
actividad.
IV Sintomatico
en reposo.
Funcion Capacidad de las Fraccion de eyeccion y Numeérica Porcentaje.
Ventricular paredes ventriculares  [fraccion de acortamien-

para bombear sangre a
la circulacion pulmonar
y sistémica.

to dadas por el ecocar-
diograma actual




6. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

Para obtener la informacién, se elaboré una boleta de recoleccién de
datos en la que se incluyeron datos pre-operatorios, operatorios y post-
operatorios de cada paciente, y otra boleta en donde se incluyeron datos
sobre el estado actual.

7. EJECUCION DE LA INVESTIGACION

Se inici6 buscando el numero de registro y fecha de tratamiento
quirdrgico de todos los pacientes con diagndstico de corazon
univentricular, en el libro de registro de sala de operaciones de UNICAR.
Posteriormente, se buscaron los expedientes médicos, procediendo a
llenar la boleta correspondiente, para localizar a los pacientes en el
tiempo determinado, llenando la boleta sobre el estado actual, a cada
uno se le realizd, electrocardiograma, radiografia de torax vy
ecocardiograma. Toda la investigacién se llevo a cabo en la Unidad de
Cirugia Cardiovascular de Guatemala, con la ayuda y asesoramiento del
personal médico, paramédico y técnico de dicho centro.

8. PRESENTACION DE LOS RESULTADOS Y TIPO DE TRATAMIENTO
ESTADISTICO

Se utiliz6 estadistica descriptiva, y los resultados se presentan por
medio de graficas y cuadros.

9. ASPECTOS ETICOS

La investigacion se llevé a cabo con la autorizacion escrita de los
padres de cada nifio, previo a una explicacion detallada de los objetivos
de la misma, sin crear falsas expectativas en ellos sobre la salud de sus
hijos, haciéndoles ver que de encontrarse algun problema en esta se
daria seguimiento, sin embargo esto seria fuera del estudio. Antes de
realizar cualquier procedimiento diagnostico se le explicé a cada nifo lo
que se haria en la medida en que su madurez e inteligencia lo
permitieran. En todo procedimiento se dio la oportunidad a los padres
de cada nifo de observar el mismo, explicandoles cada paso de los que
se haria. El presente estudio no conllevd ningun tipo de riesgo para los
pacientes ya que ninguno de los métodos diagndsticos utilizados fue



invasivo, por el contrario fue de gran beneficio el poder realizarlos y dar
seguimiento a algunos niflos que se habian ausentado de la unidad.

B. RECURSOS

MATERIALES:
¢ Equipo de oficina.
¢ Computadora.
¢ Impresora.
¢ Discos blandos para computadora.

FISICOS:

¢
¢

¢
L4
L4

Unidad de Cirugia Cardiovascular de Guatemala.

Expedientes de pacientes a quienes se les realizd tratamiento
quirargico por corazén univentricular durante el periodo de enero de
1997 a junio del 2000.

Boleta de recoleccion de datos.

Biblioteca de la Facultad de Medicina de la USAC.

Biblioteca del Hospital Rooseveli.

HUMANOS:

L4
L4
L4

¢

Personal médico que participa en la evaluacién de cada paciente.
Técnico que realiza los ecocardiogramas.

Personal de enfermeria que participa en la realizaciébn de los
electrocardiogramas.

Personal técnico del Departamento de Rayos X .

¢ Personal del archivo.
+ Trabajadoras sociales.
ECONOMICOS:
¢ Equipo de oficina Q. 50.00
+ Fotocopias Q. 50.00
¢ Cinta de Computadora Q.100.00
¢ Transporte Q.200.00
¢ Internet Q.120.00
¢ Impresién de Tesis Q1,000.00
¢ Electrocardiograma *Q. 225.00
¢ Radiografia de Térax *Q. 750.00



¢ Ecocardiograma *Q.4500.00
TOTAL Q.6,995.00

*Los gastos fueron cubiertos por la Unidad de Cirugia Cardiovascular de
Guatemala.



Vil. PRESENTACION DE RESULTADOS

GRAFICA No. 1

VARIANTES DE CORAZON UNIVENTRICULAR EN PACIENTES
SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE
CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000.

AT.
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FUENTE: Boleta de recoleccién de datos.

CUADRO No.1
VARIANTES DE CORAZON UNIVENTRICULAR EN PACIENTES
SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE
CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000.

VARIANTE DE CORAZON UNIVENTRICULAR |FRECUENCIA %
VENTRICULO UNICO 11 44%
ATRESIA TRICUSPIDEA 11 44%
ATRESIA PULMONAR CON SEPTUM INTACTO 3 12%

TOTAL 25 100%

FUENTE: Boleta de recoleccién de datos.



GRAFICA No. 2
EDAD DE CONSULTA DE PACIENTES CON CORAZON
UNIVENTRICULAR SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN
LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA.
PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

<1 ano
68%

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.

CUADRO No. 2
EDAD DE CONSULTA DE PACIENTES CON CORAZON
UNIVENTRICULAR SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN
LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA.
PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

EDAD DE CONSULTA FRECUENCIA %
MENOR DE 1 ANO 17 68%
1-<5 ANOS 4 16%
5-10 ANOS 4 16%
TOTAL 25 100%

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.



GRAFICA No. 3
VALOR Z DE PESO/TALLA PRE Y POST-OPERATORIO SEGUN
DIAGNOSTICO EN PACIENTES CON CORAZON UNIVENTRICULAR
SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE
CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000

VALOR Z
o
1

ATRESIA PULMONAR ATRESIA TRICUSPIDEA VENTRICULO UNICO

OPRE-OPERATORIO EPOST-OPEATORIO

FUENTE: Boleta de recolecciéon de datos.



GRAFICA No. 4 ,
VALOR Z DE PESO/TALLA PRE Y POST-OPERATORIO SEGUN
PROCEDIMIENTO QUIRURGICO DE PACIENTES CON CORAZON
UNIVENTRICULAR EN LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR
DE GUATEMALA. PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

VALOR 2
<)

CAP FBT VCP VCCPF

o . | .
Pre-operatorio Post-operatorio

CAP: Cerclaje de arteria pulmonar. FBT: Fistula de Blalock-Taussig. VCP: Veno-Cavo-Pulmonar.
VCCPF: Veno-Cavo-Cavo-Pulmonar-Fenestrado.
FUENTE: Boleta de recoleccion de datos y estado actual.



CARACTERISTICAS ANATOMICAS Y TRATAMIENTO QUIRURGICO
EFECTUADO A PACIENTES CON VENTRICULO UNICO EN LA UNIDAD
DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000.

CUADRO No. 3

MORFOLOGIA | POSICION No. ARTERIA No. TRATAMIENTO No.
VENTRICULAR DE PULMONAR QUIRURGICO
GRANDES
VASOS
VENTRICULO D-TGV 4 ESTENOSIS VCP 1
IZQUIERDO PULMONAR
5
©) VCCPF 2
SIN ESTENOSIS CAP 1
PULMONAR
NORMAL 2 ESTENOSIS VCP 1
PULMONAR
SIN ESTENOSIS CAP 1*
PULMONAR
VENTRICULO D-TGV 1 ESTENOSIS VCP 1
DERECHO PULMONAR
(4)
L-TGV 1 SIN ESTENOSIS VCP 1
PULMONAR
NORMAL 2 ESTENOSIS VCP 1
PULMONAR
SIN ESTENOSIS CAP 1
PULMONAR
VENTRICULO D-TGV 1 ESTEMOSIS VCP 1
INDETERMINAD PULMONAR
@)
(1)

FBT= Fistula de Blalock-Taussig. CAP= Cerclaje de Arteria Pulmonar. VCP= Veno-Cavo-Pulmonar. VCCPF= Veno-Cavo-Cavo-

Pulmonar Fenestrado.

*Posteriormente se le realizé VCP.




CUADRO No. 4
CRITERIOS DE TRATAMIENTO QUIRURGICO EN PACIENTES CON
ATRESIA TRICUSPIDEA EN LA UNIDAD DE CIRUGIA
CARDIOVASCULAR. PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

POSICION DE GRANDES | ARTERIA No. TRATAMIENTO No.
VASOS PULMONAR QUIRURGICO
ESTENOSIS FBT 2
PULMONAR
7 VCP 4+
VCCPF 1
NORMAL
(10) ATRESIA 1 FBT 1*
PULMONAR
SIN CAP 1
ESTENOSIS 2
PULMONAR VCP 1
D-TGV ATRESIA 1 FBT 1
(1) PULMONAR

FBT= Fistula de Blalock-Taussig. CAP= Cerclaje de Arteria Pulmonar. VCP= Veno-Cavo-Pulmonar. VCCPF= Veno-Cavo-
Cavo- Pulmonar Fenestrado.

* Posteriormente a 1 paciente se realiz6 VCP.

** Posteriormente a 1 paciente se realiz6 VCCPF

FUENTE. Boleta de recoleccién de datos.

CUADRO No. 5
CRITERIOS DE TRATAMIENTO QUIRURGICO EN PACIENTES CON
ATRESIA PULMONAR CON SEPTUM INTACTO EN LA UNIDAD DE
CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000.

POSICION DE GRADES VASOS TRATAMIENTO QUIRURGICO No.
NORMAL (2) FBT 1
VCP 1

D-TGV (1) VCP 1

FBT= Fistula de Blalock-Taussig. VCP= Veno-Cavo-Pulmonar.
* Posteriormente se realiz6 VCCPF.

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.



GRAFICA No. 5

FUNCION VENTRICULAR ACTUAL DE PACIENTES SOMETIDOS A
TRATAMIENTO QUIRURGICO CON CORAZON UNIVENTRICULAR EN
LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA.

PORCENTAJE

80%

70% A
60% A
50% A
40% A
30% -
20% A
10% -

0%

PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

RN VAN

A -
:/D\E/D\n/\n_——nft/

1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 183 14 15
NUMERO DE PACIENTE

——FRACCION DE EYECCION —0—FRACCION DE ACORTAMIENTO

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.




CUADRO No. 6

CORAZON UNIVENTRICULAR CON CIRCULACION GENERAL SIN
OBSTRUCCION Y OBSTRUCCION DEL FLUJO DE SALIDA EN
PACIENTES SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA

PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA.

No. |EDAD |DIAGNOSTICO | TRATAMIENTO |V |F |CAUSADE CLASE FUNCIONAL
QUIRURGICO MUERTE
PRE-OP |POST-OP
1. 30 m VUI con D- VCP F | Extrahospital Il -
TGV, EP
2. 4m VUI con D- VCP \Y - Il I
TGV, EP
3. 167 m | VUl con D-TGV VCCP \Y - Il I
EP
4. 3m VUD con D- VCP F | Hipertension Il -
TGV,EP Pulmonar
5. 50 m VUD con D- VCP F | Fallo Ventricular [l -
TGV,EP
6. 10 m VULEP VCP \Y Arritmias Il Il
7. 9m AT, con EP FBT \Y - Il Il
8. 6m AT, conEP VCP \Y - I Il
9. 60 m AT, con EP VCCPF \Y - Il I
10. |70 m AT, con EP VCP \Y - 11 Il
11. {19d AT, con AP FBT \Y - v I
12. [1m AT, con AP FBT F | Arritmias A -
13. |7d AT, con EP FBT F | Hemorragia v -
pulmonar masiva
14. [10M AT con EP VCP \Y - 0 I
14. |46 m AT, con EP VCP Vv - 0 Il
15. (138 m |APcSI FBT \Y - I Il
16. |3 m APcSI VCP \Y - 1l I
17. |6m APcSI VCP Arritmias [l -
F

V:vivo. F:Fallecido. m: meses. VUI: Ventriculo Unico Izquierdo. VUD: Ventriculo Unico Derecho. D-
TGV: D-Transposiciéon de grandes vasos. EP: Estenosis Pulmonar. AT: Atresia Trisucpidea. APcSI:
Atresia Pulmonar con septum intacto. VCP: Veno-Cavo-Pulmonar. VCCPF: Veno-Cavo-Cavo-
Pulmonar Fenestrado. CAP: Cerclaje de Arteria Pulmonar. FBT: Fistula de Blalock-Taussig.
FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.




CUADRO No. 7

CORAZON UNIVENTRICULAR CON CIRCULACION GENERAL SIN
OBSTRUCCION Y SIN OBSTRUCCION DEL FLUJO DE SALIDA EN
PACIENTES SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA

UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO
ENERO 1997- JUNIO 2000.

No | EDAD |DIAGNOSTICO | TRATAMIENTO |V CAUSA DE | CLASE FUNCIONAL
. QUIRURGICO MUERTE PRE-OP | POST-OP
1. |12m VUl CAP \Y - I Il
2. [4m VUl con D-TGV CAP \Y Il Il
3. |98 m VUD con L- VCP \Y I I
TGV
4. |[5m VUD CAP Choque v
Séptico
5. 12m AT CAP \Y - I Il
6. |6m AT VCP \Y Il I

V: Vivo. F:Fallecido. m: meses. VUI: Ventriculo Unico Izquierdo. VUD: Ventriculo Unico derecho.
AT: Atresia Tricuspidea. EP: Estenosis Pulmonar. D-TGV: D-Transposicion de grandes vasos. L-

TGV: Levo Transposicion de grandes vasos.

Fuente: Boleta de recolecciéon de datos.




CUADRO NO. 8

VALOR Z DE PESO/TALLA PRE Y POST-OPERATORIO SEGUN
DIAGNOSTICO DE PACIENTES CON CORAZON UNIVENTRICULAR
SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE
CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000

DIAGNOSTICO MINIMO 25% PERCENTIL |MEDIA 75%PERCENTIL | MAXIMO
ATRESIA PRE-OP -2.45 -2.45 -2.32 -1.56 -1.56
PULMONAR

POST-OP |-1.55 -1.55 -1.025 -0.50 -0.50
ATRESIA PRE-OP -2.71 -2.44 -1.26 -0.15 2.20
TRICUSPIDEA

POST-OP |-3.24 -1.71 -0.26 0.10 0.55
VENTRICULO PRE-OP -1.81 -1.70 -1.47 -0.97
UNICO -1.80

POST-OP |-1.80 -1.70 -1.47 -0.97

-1.80

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos y estado actual.




TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE CIRUGIA

CUADRO No. 9
VALOR Z DE PESO/TALLA SEGUN PROCEDIMIENTO QUIRURGICO
DE PACIENTES CON CORAZON UNIVENTRICULAR SOMETIDOS A

CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO1997- JUNIO

2000.
PROCEDIMIENTO MINIMO 25% MEDIA |75% MAXIMO
QUIRURGICO PERCENTIL PERCENTIL
CERCLAJE DE PRE- -1.82 -1.82 -1.08 -1.03 -1.03
ARTERIA OoP
PULMONAR
POST- |-0.90 -0.90 -0.60 -0.31 -0.31
OoP
FISTULA DE PRE- -1.63 -1.53 -1.27 -0.36 0.37
BLALOCK-TAUSSIG |OP
POST- |-0.48 -0.48 -0.32 -0.16 -0.16
OoP
VENO-CAVO- PRE- -3.02 -2.23 -0.97 0.19 2.55
PULMONAR OoP
POST- |-0.94 -0.53 0.57 1.13 1.23
OoP
VENO-CAVO-CAVO- | PRE- -2.96 -1.71 -0.24 0.00 0.02
PULMONAR- OoP
FENESTRADO POST- |-1.28 -0.71 -0.13 -0.01 0.11
OoP

FUENTE: Boleta de recoleccién de datos.




GRAFICA No. 6
COMPLICACIONES POST-OPERATORIAS DE PACIENTES CON
CORAZON UNIVENTRICULAR SOMETIDOS A TRATAMIENTO
QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE
GUATEMALA. PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.
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Derrame P: Derrame Pleural. ICC: Insuficiencia Cardiaca Congestiva. IRA: Insuficiencia Renal Aguda. D. Peric: Derrame
Pericardico. SFC: Sindrome de Fuga Capilar. S. Conv: Sindrome Convulsivo. Choque S: Choque Séptico. SVC: Sindrome
de la Vena Cava.

FUENTE: Boleta de recoleccién de datos.

CUADRO No. 10
COMPLICACIONES POST-OPERATORIAS DE PACIENTES CON
CORAZON UNIVENTRICULAR SOMETIDOS A ATRATAMIENTO
QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE
GUATEMALA. PERIODO ENERO 1997- JUNIO 2000.

COMPLICACIONES FRECUENCIA %
1. DERRAME PLEURAL 16 64%
2. ARRITMIAS CARDIACAS 7 28%
3. INSUFICIENCIA CARDIACA CONGESTIVA 7 28%
4. NEUMONIA 7 28%
5.QUILOTORAX 7 28%
6. NEUMOTORAX 6 24%
7. INSUFICIENCIA RENAL AGUDA 4 16%
8. DERRAME PERICARDICO 4 16%
9. SINDROME DE FUGA CAPILAR 4 16%
10.SINDROME CONVULSIVO 3 12%
11.CHOQUE SEPTICO 3 12%
12. SINDROME DE VENA CAVA 2 8%

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.



GRAFICA No. 7
CLASE FUNCIONAL PRE Y POST-OPERATORIA DE PACIENTES CON
CORAZON UNIVENTRICULAR TRATADOS QUIRURGICAMENTE EN LA
UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA.
PERIODO ENERO 1997 - JUNIO 2000.
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FUENTE: Boleta de recoleccion de datos.

CUADRO No. 11
CLASE FUNCIONAL PRE Y POST-OPERATORIA DE PACIENTES CON
CORAZON UNIVENTRICULAR SOMETIDOS A TRATAMIENTO
QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE
GUATEMALA. PERIODO ENERO 1997- JUNI 2000.

CLASE I ! n v TOTAL
FUNCIONAL
F % F | % F | % F | % F %
PRE- 0 0 7 |47% |7 |47% |1 7% |15 [100%
OPERATORIA
POST- 9 60% |6 [40% |0 |O 0 0 |15 [100%
OPERATORIA

FUENTE: Boleta de recoleccion de datos y estado actual.



GRAFICA No. 8
RELACION ENTRE MORTALIDAD Y CLASE FUNCIONALPRE-
OPERATORIA DE PACIENTES CON CORAZON UNIVENTRICULAR
SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000.
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FUENTE: Boleta de recoleccién de datos.

CUADRO No. 12
RELACION ENTRE MORTALIDAD Y CLASE FUNCIONAL PRE-
OPERATORIA DE PACIENTES CON CORAZON UNIVENTRICULAR
SOMETIDOS A TRATAMIENTO QUIRURGICO EN LA UNIDAD DE
CIRUGIA CARDIOVASCULAR DE GUATEMALA. PERIODO ENERO
1997- JUNIO 2000.

CLASE FUNCIONAL PRE-OPERATORIA
] 1| v TOTAL
FALLECIO
F % F % F % F %
SI 3 12% 4 16% 3 12% 10 40%
NO 7 28% 7 28% 1 4% 15 60%
TOTAL 10 40% 11 44% 4 16% 25 100%

FUENTE: Boleta de recolecciéon de datos



VIil. ANALISIS Y DISCUSION DE RESULTADOS

Se analizé el resultado quirdrgico de 25 pacientes, todos ellos con
Corazon Univentricular (CU), en quienes se considerd que la Derivacion
Veno-Cavo-Cavo-Pulmonar Fenestrado (DVCCPF) deberia ser el
procedimiento final, por ser cardiopatias congénitas que no son adecuadas
para la reparacion biventricular.

Analizar esta pequena serie con distintos subtipos anatémicos
(Ventriculo Unico, Atresia Tricuspidea y Atresia Pulmonar con Septum
Intacto), tiene sin duda, importancia para establecer un plan de paliacién, y
el impacto que esto puede tener sobre los resultados a largo plazo, ya que
en general los resultados de intervencion de los distintos CU suelen
reportarse por separado en el material publicado.

El subtipo anatémico y la forma particular de desarrollo deficiente son
menos importantes que la identificacion de una anatomia inadecuada para
la reparacién biventricular, sin embargo todos estos pacientes comparten
factores de riesgo en comun para las supervivencias temprana y tardia, es
por todo lo anterior que el término CU se emplea para calificar al trastorno
de los pacientes que tienen un ventriculo Udnico funcional
independientemente del subtipo anatomico. (Grafica 1 y Cuadro 1)

Las caracteristicas anatomicas de los pacientes con Ventriculo
Unico (VU) (Cuadro 3), difieren de las publicadas en grandes series en
donde el tipo de VU mas comun es el que tiene cavidad ventricular de
morfologia izquierda con grandes arterias en D-TGA y estenosis pulmonar
presente en el 50% de los casos. Este tipo descrito ocurre en el 70-75%
de los casos en general, a diferencia de nuestra serie en que Unicamente
se observo en el 30%. (Cuadro 3)

Los pacientes con Atresia Tricuspidea (AT) fueron 11 (Cuadro
4), del tipo IB de la clasificacidon de Edwards Burchell ( atresia tricuspide
con relacion normal de grandes arterias y estenosis pulmonar), 1 del tipo IA
Edwards Burchell (relacion de grandes arterias normal con atresia
pulmonar) y 2 IC Edwards Burchell (relacion de grandes arterias normal sin
estenosis pulmonar). En el paciente con D-TGV esta no se asocio a
atresia pulmonar (1B Edwards Burchell). Al igual que en todas las series
importantes de AT el tipo IB fue el mas comun. (17)



En todos los pacientes con Atresia Pulmonar con Septum
Intacto (APcSl), la cavidad ventricular derecha fue considerada
marcadamente hipoplasica con hipertrofia parietal importante y presencia
solamente de la porcidbn de entrada, con ausencia de las porciones
trabeculada y de salida. En dos de ellos la posicién de los grandes vasos
fue normal y en uno en D-TGV. (Cuadro 5)

En todos los pacientes, excepto en los 2 en quienes se efectud
DVCCPF, la finalidad de la operacién inicial fue el alivio completo de la
obstruccién general y la limitacidn apropiada del flujo sanguineo pulmonar
para lograr una circulacién equilibrada.

Este acceso estandarizado y por etapas para el tratamiento de los
pacientes que experimentan CU garantiza la mejor preparacién para el
procedimiento final de DVCCPF. (Cuadros 6y 7)

Los pacientes con CU con obstruccién del flujo sanguineo pulmonar,
menores de un mes fueron 3, a quienes en todos los casos se efectud FBT.
Des estos 3 pacientes, 2 fallecieron, la edad y su mal estado
hemodinamico (clase funcional 1V) incidieron en la alta mortalidad, sin
olvidar que la paliacidon per se en el periodo neonatal siempre esta
acompafado de una alta tasa de mortalidad. (Cuadros 6,11 y 12. Gréficas
7y8)

Para los mayores de 1 mes, con una edad que varié entre 3 y 167
meses, la mortalidad fue de 27%, con una mortalidad hospitalaria de 20% vy
una mortalidad tardia de 7%. (Cuadro 6, 11y 12. Graficas 7 y 8)

En todos los pacientes se evalud la relacién peso/talla en el periodo
pre y post-operatorio. Cuando se relacion6 peso/talla con cada uno de los
subtipo anatémicos, aunque la mejoria se observdé en los tres distintos
grupo, esta fue mas representativa en el grupo con APcSI. (Gréfica 3,
Cuadro 8) Al haber hecho la relacion peso/talla con las dos distintas
categorias segun el flujo pulmonar, en ambos grupos el comportamiento
fue similar, con evidente mejoria en el periodo post-operatorio en relacidon
con el pre-operatorio.  Finalmente, en los distintos procedimientos
quirargicos, la mejoria fue patente, especialmente a quienes se efectud
Fistula de Blalokc Taussig y Derivacion Veno-Cavo-Pulmonar. (Gréafica 4 y
cuadro 9)



La mejoria observada previamente al haber evaluado la relacion
peso/talla, coincidié también con la buena funcién ventricular, la que se
evalué por medio de ecocardiografia modo-M bidimensional, tomando
como paramentros la fraccion de acortamiento (FAVI) y la fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo (FEVI). EIl valor promedio obtenido de
FAVI fue de 27% (valor normal 30%+/- 3) y la de FEVI 58% (valor normal
60%+/-7). (Gragica 5)

En las complicaciones post-operatorias, el problema mas comun fue
la retencion de liquidos. Aunque las razones por las que surjan derrames
pleurales (64%) o pericardicos (16%) no se han dilucidado del todo, quiza
dependan como en la mayoria de series publicadas de la respuesta
inflamatoria sistémica que siempre es consecuencia de la derivacion
cardiopulmonar y al incremento de la presidbn venosa sistémica que
siempre es consecuencia de la intervencion. Obviamente esta retencidén de
liquidos favorecid el desarrollo de insuficiencia cardiaca y procesos
pulmonares neumédnicos. Se observaron también derrames quilosos
(28%), los que al igual que los serosos fueron tratados con toracentesis
intermitente. En algunos casos de quilotérax se indic6 como parte del
tratamiento dieta con poca grasa y triglicéridos de cadena mediana,
aunque no se ha corroborado el beneficio de esta medida. (Grafica 6,
Cuadro 10)

Al momento de la operacion 15 pacientes se encontraban en clase
funcional lll y IV de la NeW York Heart Association, de los que fallecieron 3
que se encontraban en clase funcional IV y 3 de la clase funional Ill. Nueve
pacientes se encontraban en clase funcional Il en el periodo pre-operatorio
de los que solamente fallecié 1, cuatro meses después den su casa. Al
observar el comportamiento de la mortalidad en los pacientes, se deduce
que esta se encuentra directamente favorecida por la clase funcional y la
edad de los pacientes en el momento de la operacion, ya que a menor
edad y peor clase funcional mayor mortalidad. (Grafica 7 y 8. Cuadro 11y
12)

Los nifios que sobrevivieron al procedimiento quirdrgico primario
tuvieron una evolucion satisfactoria. De este grupo, 100% pertenece
actualmente a las clases funcionales | o Il. Ninguno recibe medicamentos.
Su funcién ventricular y su desarrollo pondoestatural evaluado por la
relacién peso/talla es adecuado (Graficas 3, 4 y 5. Cuadros 8,9y 10)



La mortalidad global fue de 36%, 32% hospitalaria y 4% tardia, lo
cual varia en relacion a las series publicadas en otros paises, sin embargo
en Guatemala no se cuenta con todos los recursos disponibles para el
manejo de estos pacientes, y como se analizé anteriormente, muchos
pacientes consultaron en etapas tardias de la enfermedad lo cual favorecio
los resultados negativos en ello.

Aunque la mortalidad en nuestro medio en el tratamiento de
cardiopatias congénitas complejas sigue siendo alta, el futuro se visualiza
muy alentador, tomando en cuanta que la calidad de vida de estos
pacientes sobrevivientes es muy satisfactoria, sin requerir hasta el
momento del uso de medicamentos. Debera continuarse trabajando en el
camino ya trazado y hacer un esfuerzo para que la deteccion de este tipo
de problemas se haga de manera mas temprana, para que al momento de
su tratamiento quirurgico, el estado general de los pacientes sea favorable,
con el unico fin de lograr cada vez mejores resultados.



IX. CONCLUSIONES

1.

El manejo estandarizado de los pacientes con cardiopatias congénitas y
especialmente de cardiopatias complejas favorece sus resultados.

La mortalidad de los pacientes con Corazén Univentricular operados en
UNICAR, estuvo directamente relacionada con la edad y la clase
funcional preoperatoria.

. Aunque paliativo, el tratamiento quirdrgico primario como tratamiento

inicial de Corazon Univentricular y la operacién de Fontan (veno-cavo-
cavo-pulmonar fenestrado) ofrecen excelentes resultados funcionales a
mediano plazo.



. RECOMENDACIONES

. Continuar, en UNICAR, con el manejo estandarizado de los pacientes
con cardiopatias cangénitas.

. Desarrollar un proyecto educativo a partir de UNICAR, a nivel médico y
paramedico que favorezca la deteccion temprana de las distintas
cardiopatias, para que, al momento del tratamiento quirurgico, el estado
general de los pacientes sea favorable, con el unico fin de lograr cada
vez mejores resultados.

. Promocionar los servicios de UNICAR, en el manejo de las cardiopatias
congénitas en Guatemala.



Xl. RESUMEN

Se analizo el resultado quirurgico de 25 pacientes con corazén
univentricular, operados entre enero de 1997 y junio de 2000, cuyos
sub-tipos fueron ventriculo Unico en 11, atresia tricuspidea en 11 y
atresia pulmonar en 3. La edad vari6é entre 0.2 y 167 meses, con
promedio de 33.

Dieciocho tenian obstruccion del flujo sanguineo pulmonar, a
quienes se realizd6 como tratamiento quirdrgico primario, 11
derivacion veno-cavo-pulmonar, 5 fistula de Blalock Taussig, y 2
derivacién veno-cavo-cavo-pulmonar.

A seis pacientes con circulacién pulmonar, sin obstruccién, se
les realizé cerclaje de la arteria pulmonar a 4 y derivacién veno-cavo-
pulmonar a 2.

Los nifios que sobrevivieron tuvieron una evolucion satisfactoria
de estos, 100 % pertenecen actualmente a las clases funcionales | y
Il de la New York Herat Association. Ninguno recibe medicamentos.
Su funcion ventricular es normal y su desarrollo pondoestatural
adecuada.

La mortalidad global fue de 36 %, con una mortalidad
hospitalaria de 34 % y 1 mortalidad tardia de 4 %. La mortalidad
estuvo directamente relacionada por la clase funcional y la edad de
los pacientes al momento de la operacién. A menor edad y peor
clase funcional mayor mortalidad . De los tres pacientes menores de
1 mes, dos fallecieron.

En relacién con la clase funcional, 3 de 4 pacientes con clase
funcional IV fallecieron. La mortalidad de los pacientes con clases lll
y IV fue de 40 % y para los pacientes con clase funcional Il fue 0 %
de mortalidad hospitalaria y 11 % de mortalidad tardia.
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Xlll. ANEXOS

UNIVERSIDAD DE SAN CARLOS DE GUATEMALA
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
UNIDAD DE TESIS

BOLETA DE RECOLECCION DE DATOS

. Nombre:

. Registro Médico:

. Fecha de nacimiento:

. Procedencia:

. Peso: Talla:
. Diagnéstico pre-operatorio:

I
1
2
3
4. Edad de consulta:
5
6
7

Signos:

Electrocardiograma:

Rx Toérax:

Ecocardiograma:

Cateterismo:

8. Fecha de tratamiento quirdrgico:

9. Operacion realizada:

10.Diagnético post-operatorio:

11.Complicaiones:

12.Causa de muerte:

13.Fecha de egreso:

Il PARTE
1. Edad:

. Peso: Talla:

. Peso/Talla: Talla/Edad:

. Saturacion digital de oxigeno:

. Examen Fisico:

. BRx de térax:

. Ecocardiograma:

Otros:

2
3
4
5
6. Electrocardiograma:
7
8
9.
1

0. Observaciones:




AUTORIZACION DE INCLUSION EN ESTUDIO DE INVESTIGACION

Nosotros
En ejercicio de la patria potestad del menor

en pleno uso de nuestras facultades fisicas y mentales, por este medio
autorizamos a la estudiante Mara Ali Chutd Saenz y al personal médico vy
paramédico de la Unidad de Cirugia Cardiovascular de Guatemala, efectuar
evaluacion clinica y estudios diagnosticos de acuerdo a su criterio. Hemos
entendido que los estudios médicos y de diagndstico se han planificado para
tratar el estado médico y nosotros voluntariamente damos nuestro
consentimiento y autorizamos estos procedimientos.

Se nos ha dado la oportunidad de hacer preguntas sobre la condicién
médica del menor, riesgos al no tener tratamiento alguno, los procedimientos
que van a ser usados, y los riesgos y peligros involucrados, y nosotros creemos
que tenemos suficiente informacion para poder dar nuestro consentimiento.

Nosotros certificamos que este formulario fue discutido con nosotros
ampliamente y lo hemos leido (o nos lo han leido), que los espacios en blanco
han sido llenados y nosotros hemos entendido a cabalidad su contenido.

En la ciudad de Guatemala, a los dias del mes
de del dos mil.

Firma de los padres del paciente

Dr. Mauricio O'Connell Mara Ali Chuta Saenz.
ASESOR ESTUDIANTE INVESTIGADOR






