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Introduccioén

Al plantear una estrategia quirirgica en una cardio-
patia congénita, en el periodo neonatal, deberemos
tener en cuenta una serie de factores, algunos espe-
cificos del recién nacido y otros comunes a otros
periodos de la vida.

Los factores especificos se relacionan con los cam-
bios que se producen tras el nacimiento al cesar la
circulacion fetal y establecerse la de tipo adulto:
establecimiento de la ventilacion pulmonar, dismi-
nucién de resistencias arteriales pulmonares, cierre
del conducto arterioso y del venoso (de Arancio), y
cierre del foramen oval.

Los comunes vienen determinados por la anatomia
de la lesion, la presencia de lesiones asociadas, la
coexistencia de enfermedades concomitantes y los
derivados del crecimiento del nifio y, l6gicamente,
de su corazon.

Comunes y especificos, estos factores a tener en
cuenta pueden ser contemplados como hechos ana-
témicos, fenémenos fisiopatoldgicos o como evoluti-
vos (derivados del paso del tiempo).

Factores especificos

Se relacionan con los cambios que se producen tras
el nacimiento al cesar la circulacion fetal y estable-
cerse la de tipo adulto: establecimiento de la venti-
lacién pulmonar, disminucién de resistencias arteriales
pulmonares, cierre del conducto arterioso y de
Arancio, y cierre del foramen oval.

Anatomicos

Conducto arterioso (ductus arteriosus)

Es conocido que el conducto arterioso es una estruc-
tura vascular que comunica la arteria pulmonar con
el inicio de la aorta descendente, necesaria durante
el periodo fetal y con tendencia al cierre a lo largo
de los primeros dias de vida.

Tres hechos, relacionados con el conducto arterioso,
tienen repercusion quirdrgica: la ausencia de cierre,
el cierre cuando coexiste con cardiopatias ductus
dependientes y la extension de tejido ductal en la
aorta adyacente.

Ausencia de cierre

Con variaciones segun el tamafio, longitud y estado
de las resistencias pulmonares, la persistencia de la
permeabilidad del conducto arterioso permite el paso
de sangre a su través, generando un cortocircuito
habitualmente arteriovenoso.

La fisiopatologia y el tratamiento médico del con-
ducto arterioso persistente en el prematuro ya ha
sido comentado anteriormente.

En los casos de conducto arterioso aislado (sin otras
lesiones asociadas), en nifios no prematuros, debe
procederse a su cierre. El cierre quirdrgico, por tora-
coscopia 0 mediante dispositivos intraluminales puede
demorarse si no va acompafado de insuficiencia car-
diaca o de sospecha de hipertensiéon arterial pulmonar.
Excepcionalmente puede tener lugar su cierre espon-
taneo a lo largo de los tres primeros meses.

Cuando forma parte de la fisiopatologia de una situa-
cién hemodinamica de insuficiencia cardiaca, debe
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ser cerrado ya en el periodo neonatal, siendo la ciru-
gia (seccion del conducto y ligadura de los dos extre-
mos) el procedimiento de eleccion.

Cierre del conducto arterioso en cardiopatias ductus
dependientes.

Al ser el conducto arterioso una estructura que co-
munica la arteria aorta con la arteria pulmonar, pue-
de convertirse en necesario (para la supervivencia)
en dos situaciones aparentemente opuestas: la obs-
truccion anterégrada adrtica y la obstruccion
anterégrada pulmonar.

Obstruccion anterograda aortica

Cuando el flujo anterégrado de la aorta ascendente
esta severamente comprometido o no existe, por la
presencia de una atresia adrtica (o estenosis critica)
o0 una hipoplasia de ventriculo izquierdo, el conducto
arterioso permite -via retrograda- el paso de sangre
desde la arteria pulmonar a la aorta ascendente, ar-
terias coronarias y troncos supraaérticos.

Si la obstruccion aodrtica se halla situada proximal-
mente a la implantacion del conducto arterioso, como
ocurre en la interrupcion del arco adrtico (Figura 1)
0 en coartaciones aorticas preductales muy severas,
el flujo en la aorta descendente s6lo puede ser sumi-
nistrado desde la arteria pulmonar, a través del con-
ducto arterioso.

Obstruccién anterdgrada pulmonar

Lo contrario, desde el punto de vista de direccion del
flujo y de la catalogacion de la/s cardiopatia/s, ocu-
rre cuando la obstruccién afecta al flujo pulmonar. El
flujo pulmonar anterégrado puede estar comprome-
tido en cardiopatias que afectan al ventriculo dere-
cho (hipoplasia de ventriculo derecho), al tracto de
salida de este ventriculo (atresia o estenosis pulmonar
valvular o infundibular severas) (Figura 2) e incluso
en algunos casos de enfermedad de Ebstein y de
disfuncién ventricular derecha. Estas circunstancias
hacen que el conducto arterioso sea la estructura
gue permite un flujo pulmonar suficiente*.

Cuando la permeabilidad del conducto arterioso es
necesaria, puede ser conseguida inicialmente me-
diante la administracién de prostaglandinas. Después

“En algunas ocasiones, poco frecuentes, el desarrollo de una
circulacién sistémico-pulmonar abundante permite un flujo
pulmonar suficiente y no es necesaria la permeabilidad del con-
ducto arterioso.
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debera disefiarse la estrategia quirirgica adecuada a
cada caso determinado.

Extension de tejido ductal en la aorta
adyacente

La presencia de tejido ductal en la pared aértica de
la regién yuxtaductal ocasiona la aparicion de una
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Figura 3.

Figura 4.

coartacion adrtica yuxtaductal (Figura 3) simultanea-
mente al cierre del conducto arterioso. En estos ca-
sos también la administracion inicial de prostaglan-
dinas permite resolver transitoriamente la obstruc-
cién, previamente a la cirugia.

Cierre del conducto venoso (de Arancio)

Durante la circulacion fetal, la vena umbilical des-
emboca en la vena porta y, a través del conducto
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venoso, comunica con la vena cava inferior (Figura
4). Tras el nacimiento y el cese de la circulacion
placentaria, el conducto venoso, cuyo cierre se pro-
duce durante las primeras horas/dias de vida, comu-
nica la circulacion portal con la vena cava inferior. El
cierre del conducto venoso, al igual que ocurre con
el conducto arterioso, puede ser retrasado mediante
la administracion de prostaglandinas. Este hecho es
relevante en presencia de un retorno venoso pulmonar
anomalo total infradiafragmatico, con drenaje de las
venas pulmonares en la vena porta. En estos casos
la circulacién portal supone una obstruccion al retor-
no venoso pulmonar que no se pone de manifiesto
mientras el conducto venoso es permeable, ya que
éste permite el paso directo de sangre de las venas
pulmonares a la vena cava inferior.

Dada la gravedad del retorno venoso pulmonar ané-
malo total infradiafragmatico y la urgencia de su
correccion quirdrgica, contemplar la permeabilidad
mediante prostaglandinas del conducto venoso, du-
rante un cierto tiempo, debe ser tenido en cuenta al
establecer la estrategia global de tratamiento.

Cierre del foramen oval

Es conocido también que el foramen oval es una co-
municacion interauricular, necesaria durante la circu-
lacion fetal, que tiende al cierre tras el nacimiento.

La ausencia de cierre se relaciona con la aparicion
de las comunicaciones interauriculares tipo fosa oval,
de excepcional repercusion en el periodo neonatal.

El cierre de esta estructura, aungue fisiol6gico, pue-
de acarrear problemas graves en presencia de car-
diopatias en las que el flujo mitral o tricuspideo se
halla dificultado (atresia valvular, hipoplasia ventri-
cular) y en la transposicién de grandes arterias. Por
ello la persistencia de su permeabilidad puede retra-
sar determinadas actuaciones quirdrgicas y su cierre
precoz, aunque fisiolégico, puede conducir a la ne-
cesidad de una septostomia auricular urgente me-
diante catéter-balén (Rashkind) o a una septostomia
quirlrgica.

Fisiopatol6gicos

Disminucion de las resistencias
pulmonares
Es conocida la progresiva disminucion de las resis-

tencias pulmonares tras el hacimiento, coincidente
con el establecimiento de la aireacion pulmonar.
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La repercusion de esta variacion de resistencias
pulmonares en el planteamiento quirdrgico es la si-
guiente:

Cardiopatias que cursan con cortocircuito izquierda-
derecha pueden ver demorada su expresion clinica y,
en consecuencia, el momento quirdrgico en tanto
las resistencias pulmonares se mantienen elevadas.

Esta va a ser la razén de pretender mantener unas
resistencias pulmonares moderadamente elevadas en
algunos casos en que interesa demorar la cirugia

Inversamente, en determinadas cardiopatias ciané-
genas (atresia o estenosis pulmonar severa, disfuncion
ventricular derecha, enfermedad de Ebstein) puede
esperarse una mejoria clinica, al disminuir las resis-
tencias pulmonares.

También ésta es la razon de establecer estrategias
de disminucidn de resistencias pulmonares en estas
lesiones.

En la transposicion de grandes arterias la involucion
del ventriculo izquierdo que ocurre al disminuir las
resistencias pulmonares (con disminucién de presion
pulmonar y de ventriculo izquierdo) obliga a realizar
la correccién anatémica antes de que esta involu-
cion tenga lugar.

Factores comunes

Comunes a otros periodos de tiempo y con repercu-
si6n en la decision terapéutica son los relacionados
con la anatomia de la lesién, la presencia de lesio-
nes asociadas, la coexistencia de enfermedades con-
comitantes y los derivados del crecimiento del nifio
y, légicamente, de su corazén.

Anatomicos

Anatomia de la lesion

Es evidente que el tipo de cardiopatia va a condicio-
nar la estrategia quirdrgica, pero en esta exposicion
no vamos a referirnos a esta obviedad sino al enfo-
que global de conjuntos de lesiones agrupables por
compartir fisiopatologia o estrategia de actuacion.
El sentido de esta forma de analisis esta en que, a
pesar de la tendencia a intervenir a los pacientes
cardiopatas lo antes posible, debe evaluarse tam-
bién la disminucién del riesgo quirdrgico que supo-
ne, en algunos casos, el paso del tiempo.

Hay pacientes cuya correccion quirargica no debe
ser demorada. Hay pacientes que pueden beneficiar-
se de una intervencion paliativa previa para proce-
der, 0 no, a una ulterior correccién. Hay, en tercer
lugar, lesiones que pueden ver aplazado el tratamiento
quirdrgico, sin actuacion paliativa previa.

Situaciones en las que la correccion
quirdrgica no debe (puede) ser
demorada

Se trata de aquellas cardiopatias con severa reper-
cusion hemodinamica en las que la cirugia correcto-
ra neonatal debe realizarse por: ser posible técnica-
mente, no existir una actuacion paliativa que dismi-
nuya riesgos totales y no poder demorarse por la
gravedad de la situacion clinica.

Se incluyen en este grupo: el retorno venoso pulmonar
anomalo obstructivo, la estenosis aértica valvular
critica, la estenosis pulmonar valvular critica (o cier-
tos casos de atresia), la coartacién aértica e inte-
rrupcion del arco adrtico, el conducto arterioso per-
sistente amplio y la ventana aorto-pulmonar, la trans-
posicion de grandes arterias y ciertas formas de do-
ble salida de ventriculo derecho, el tronco arterioso
comun y la arteria coronaria anémala.

Situaciones en la que puede realizarse
una actuacion paliativa

En algunos casos la cirugia paliativa, no correctora,
es la estrategia 6ptima al minimizar el conjunto de
riesgos, permitir una ulterior cirugia no abordable en
el periodo neonatal o quedar como actuacion defini-
tiva.

De hecho hay dos tipos de actuacion paliativa cuya
indicacion se corresponde con dos grandes grupos
de situaciones fisiopatoldgicas. Las intervenciones
paliativas son el cerclaje (o “banding”) de la arteria
pulmonar y la creacion de fistulas sistémico-pulmo-
nares. Ldgicamente el cerclaje pulmonar estara in-
dicado en situaciones hemodinamicas de hiperaflujo
pulmonar y la fistula en el caso contrario: oligohemia
pulmonar.

Indicacién del cerclaje pulmonar

Dicha técnica, que consiste en estenosar el tronco
de la arteria pulmonar mediante la colocacion de
una cinta a su alrededor (Figura 5), esta indicada en
todas las cardiopatias que cursan con hiperaflujo
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Figura 5.

Figura 6.

pulmonar cuya magnitud sea causa de insuficiencia
cardiaca o pueda provocar el establecimiento de una
hipertensién arterial pulmonar, que no puedan ser
“corregidas” durante el periodo neonatal.

Cardiopatias principales de este grupo: comunica-
cién interventricular maltiple o amplia sin posibili-
dad de cierre, ventriculo Unico, defecto atrioventri-

Cerclaje]
pulmonay

Fistula aorto-
pulmonar

cular amplio, ciertas formas de doble salida de ventri-
culo derecho, atresia tricuspidea con discordancia
ventriculo-arterial (con transposicién de grandes ar-
terias).

Esta contraindicado en el retorno venoso pulmonar
anomalo, cuando existe regurgitacion de la valvula
auriculoventricular relacionada con el tronco pulmonar
(habitualmente la trictspide) y en los cortocircuitos
izquierda-derecha distales al lugar de implantacion
del cerclaje (conducto arterioso y ventana aorto-
pulmonar).

El cerclaje pulmonar pretende disminuir el flujo
pulmonar, derivando la sangre hacia la aorta. En el
retorno venoso pulmonar anémalo este hecho no se
produciria (en ausencia de comunicacion interven-
tricular). La coexistencia de una regurgitacion de la
valvula auriculo-ventricular relacionada con la arte-
ria pulmonar, hace que la colocacién de un cerclaje
pulmonar disminuya el flujo pulmonar a expensas
de incrementar la regurgitacién, con lo que la
fisiopatologia de la insuficiencia cardiaca se ve
mejorada al disminuir el cortocircuito pero, al mis-
mo tiempo (y en similar magnitud) se ve empeora-
da por el incremento de la regurgitacion. En el con-
ducto arterioso y la ventana aortopulmonar es evi-
dente que no tiene sentido alguno realizar un cerclaje
pulmonar.

Indicacién de fistula sistémico-pulmonar

La creacion de una fistula sistémico-pulmonar su-
pone, habitualmente, la conexidon de una arteria
subclavia con la rama pulmonar del mismo lado di-
rectamente (término-lateral) o con interposicion de
un tubo de gore-text de calibre conocido (latero-
lateral) (Figura 6). Esta conexién genera un corto-
circuito aorto-pulmonar que palia la oligohemia
pulmonar.

Esta indicado en las cardiopatias con flujo pulmonar
disminuido por la existencia de una atresia o esteno-
sis pulmonar severa, por una hipoplasia de ventriculo
derecho o cualquier cardiopatia en la que la cavidad
ventricular relacionada con la arteria pulmonar no
pueda suministrar un flujo pulmonar suficiente.

Lesiones cardiacas asociadas

Las cardiopatias congénitas pueden presentarse como
entidades Unicas -una comunicacion interventricular
aislada- 0, mas comunmente- como asociacion de
distintas lesiones -comunicacion interventricular con
estenosis pulmonar y coartacion aértica-. En los ca-
sos de presencia de asociaciones cualquier estrate-
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gia quirtrgica depende de la fisiopatologia resultante
de la coexistencia de lesiones.

Una comunicacion interventricular, lesiéon caracte-
ristica del cortocircuito izquierda-derecha, puede ver
invertido el cortocircuito si tiene una estenosis
pulmonar asociada o puede ver incrementado el cor-
tocircuito propio si se acompafia de una estenosis
adrtica o una coartacion.

La presencia de una estenosis pulmonar en una trans-
posicién de grandes arterias modifica la estrategia
terapéutica ya que, si se realiza una correccion ana-
témica, se resuelve la transposicion pero se deja al
paciente con una estenosis adrtica.

Fisiopatol6gicos

Cirugia paliativa y caida de resistencias
pulmonares

Las técnicas quirdrgicas “univentriculares” compor-
tan la conexion de la circulacion venosa sistémica
(venas cavas) al arbol arterial pulmonar, por lo que
precisan unas resistencias pulmonares suficientemente
bajas y un diametro de las arteria pulmonares sufi-
cientemente amplio para poder ser realizadas. Las
fisiolégicamente elevadas resistencias pulmonares
neonatales impiden este tipo de cirugia en el recién
nacido. Por ello ante cardiopatias tributarias de re-
paracion univentricular es preciso, en muchos ca-
sos, realizar una cirugia paliativa previa que permita
el descenso adecuado de las resistencias pulmonares
(cerclaje pulmonar) o el desarrollo del arbol arterial
pulmonar (fistula)

La cirugia univentricular esta indicada en aquellas
cardiopatias en las que sélo se dispone de un
ventriculo funcionalmente Util (atresia tricuspidea,
ventriculo Unico, hipoplasia de cavidades derecha e
izquierdas, como lesiones mas significativas de este

grupo).

Evolutivos

Las lesiones cardiacas, y de otra naturaleza, en los
nifios estan sometidas al factor crecimiento. En el
ambito de las cardiopatias congénitas debe ser teni-
do en cuenta que una misma lesion, una estenosis
aortica, por ej., puede tener escasa repercusion en
el periodo neonatal pero ser causa de insuficiencia
cardiaca grave al cabo de pocos meses.

En sentido inverso, la comunicacion interventricular
puede tender al cierre de modo rapido, de manera
gue lesiones que precisan tratamiento médico inicial
pueden evolucionan favorablemente y cerrarse es-
pontaneamente.

Por otra parte las actuaciones quirdrgicas estan tam-
bién sometidas al factor crecimiento, motivo por el
cual una estenosis adrtica intervenida (para insistir
en el ej.) puede reestenosarse, a pesar de una co-
rrecta liberacion. Un cerclaje pulmonar dejara un
diametro de paso de sangre hacia las ramas
pulmonares fijo, que no va a ampliarse con el incre-
mento de necesidades derivadas del desarrollo cor-
poral.

¢En qué sentido afectan los factores evolutivos a la
toma de decisiones quirdrgicas en el neonato?.

En primer lugar aconsejando una actitud de espera
en aquellos casos en que ésta pueda ser beneficiosa:
lesiones valvulares no severas, cortocircuitos mode-
rados-ligeros, cardiopatias complejas “estables o
compensadas” a causa de la complementariedad de
sus lesiones.

En segundo lugar valorando la distorsion que las
técnicas paliativas, fundamentalmente el cerclaje
pulmonar, generan.

A pesar de que en un tronco arterioso comun Tipo-
| el cerclaje pulmonar podria controlar el cortocir-
cuito arteriovenoso y la insuficiencia cardiaca se-
cundaria, la distorsién que produce en la arteria
pulmonar dificulta la reparacion ulterior -que requiere
la conexidn del ventriculo derecho a esta arteria
pulmonar-, e incrementa la morbo-mortalidad. Como
la demora quirdrgica conduce a un empeoramiento
clinico o a la hiperreactividad pulmonar, la estrate-
gia quirdrgica a adoptar sera la cirugia correctora
precoz.

En determinadas formas de hipoplasia de cavidades
izquierdas, con hipoplasia de la raiz aértica el man-
tenimiento del conducto arterioso permeable, aso-
ciado a un cerclaje pulmonar, puede permitir la es-
tabilizacion clinica del recién nacido. No obstante,si
no se indica el trasplante cardiaco como primera
opcion terapéutica y si la intervencion de Norwood,
gue requiere un optimo estado del arbol arterial
pulmonar, debe evitarse el cerclaje pulmonar y man-
tenimiento del conducto arterioso y proceder a la
fusién aorto pulmonar, aislamiento de ambas ramas
pulmonares del tronco y creaciéon de una fistula
sistémicopulmonar.

En la atresia tricuspidea o el ventriculo Gnico con
obstruccion subadrtica por discordancia ventricu-
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loarterial (y estar conectada la arteria aorta a un
resto de camara ventricular derecha), el cerclaje
pulmonar como estrategia quirdrgica de control del
hiperaflujo pulmonar, puede conducir a un rapido
agravamiento de la estenosis subadrtica. Por ello, a
pesar de la mayor complejidad, debera procederse a
un “pensamiento” quirdrgico similar al anterior, co-
nectando la arteria pulmonar a la aorta ascendente,
con desconexion de las ramas pulmonars del tronco
y manteniendo un flujo pulmonar regulado, a través
de una fistula sistémicopulmonar.

En tercer lugar recordando la posible evolucion sub-
clinica hacia la hipertension arterial pulmonar que
puede darse en los cortocircuitos izquierda-derecha.

Enfermedades concomitantes

No sdlo la existencia de otras enfermedades sino
también el propio peso del recién nacido son facto-
res que deben ser tenidos en cuenta al establecer
una estrategia quirtrgica. La expertez del grupo
médico-quirdrgico no debe ser olvidada.

El peso que permite la cirugia extracorpérea con
riesgos aceptables depende, en parte, de la expe-
riencia global del centro, no obstante es aconseja-
ble pretender alcanzar un peso de alrededor de
3000¢gr.

En cuanto a las enfermedades que, ademas de la
cardiopatia, pueda padecer el recién nacido no es
posible hacer una exposicion de todas ellas pero si
tener en cuenta, en cada caso determinado, el ba-
lance de riesgos que supone la cirugia cardiaca co-
rrectora o0 paliativa en nifios con otros padecimien-
tos y evaluar las posibilidades de demorar la cirugia
hasta la resolucion, si es posible, de la enfermedad
asociada.
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