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Debido a la heterogeneidad de la Cardiopatia que
nos ocupa, y a sus variables matices fisiopatologicos,
la cirugia abarca un amplio abanico de procedimien-
tos que los debemos utilizar de modo individualizado
adaptados a cada situacién particular.

Las alteraciones estructurales que dominan la ana-
tomia son la falta de continuidad de la cavidad de
Ventriculo Derecho (VD) con la Arteria Pulmonar (AP),
septo ventricular cerrado y coexistiendo con un muy
variable grado de hipoplasia del VD y Valvula
Trictspide (VT).

Ademés es frecuente la comunicacién de la cavidad
de VD con las arterias coronarias (sinusoides, fistulas)
gue en combinacion con estenosis coronaria central
a estas comunicaciones, acarrean una dependencia
coronaria de la presién en VD. La AP suele ser de
tamanfo y arborizaciéon normales.

Recordemos también las consecuencias que la car-
diopatia ocasiona en la circulacién:

— Hipoxia por cortocircuito auricular obligado, (cir-
culacién pulmonar ductus-dependiente),

— hipertension suprasistémica del VD (variable con
la regurgitacion VT),

— hipertensién venosa sistémica (en dependencia
del tamafio de la Comunicacién Interauricular
(CIA)y

— enocasiones isquemia miocardica (presencia de
sangre insaturada en coronarias).

Del diagndstico, lo mas interesante con respecto a
la cirugia es la valoracién del grado de hipoplasia
VD-VT, si la atresia es membranosa o infundibular, la
normalidad o no de la AP y si existe dependencia
coronaria del VD.

La evaluacion pormenorizada de la informacién dis-
ponible (ha variado dependiendo de la época), debe
realizarse lo antes posible y condicionara la cirugia
inicial.

Paliacion inicial. Tipos de
procedimientos quirtrgicos

El primer objetivo es asegurar la oxigenacién y esto
se logra (aparte de mantener el ductus con prosta-
glandinas) mediante procedimientos que aumenten
el flujo pulmonar.

También hemos aprendido que descomprimir el VD
de modo adecuado es el mejor modo de posibilitar
el crecimiento del complejo VD-VT y poder realizar
en el futuro reparaciones completas. Esta “cirugia
descompresiva”, estara formalmente contraindicada
en presencia de circulacion coronaria dependiente
del VD.

Fistula sistémico-pulmonar

Hoy dia se practica casi de modo exclusivo el Blalock-
Taussig modificado (BTM), que realizamos por
toracotomia derecha, izquierda o central por
esternotomia. Consiste en la interposicion de una
protesis vascular de PTFE entre una arteria subclavia
y la rama pulmonar del mismo lado. Se colocan ca-
libres de 4 o 5mm. seglin la masa corporal del pa-
ciente. Habitualmente administramos inhibidores de
las plaquetas para mantenerla permeable.

Valvulotomia o valvulectomia pulmonar

Generalmente empleamos la esternotomia como via
de abordaje. Puede hacerse por toracotomia izquier-
da, con o sin CEC, ampliando el infundibulo... No-
sotros en el procedimiento inicial la hacemos por
via media y oclusion de cavas, sin CEC. Extirpamos
el tejido valvular (valvulectomia) para lograr una
mayor desobstruccion. Siempre exige que la forma
de atresia sea membranosa (camara infundibular pre-
sente).
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Indicacion de cirugia

Dados los cambios circulatorios que se presentan al
nacimiento, y tras el establecimiento del diagndsti-
co, el cardidlogo ya habré actuado administrando
prostaglandinas y si precisa habra descomprimido la
auricula mediante una septostomia con balén. La
indicacién se establece prontamente por la hipoxemia,
el grado de inestabilidad ductal, insuficiencia dere-
cha, etc., pero lo que urge son las posibilidades de
futuro y la evaluacion de toda la informacion disponi-
ble va a condicionar el tipo de cirugia.

Tamano y morfologia del VD

Habitualmente expresado en porcentaje de lo espe-
rado como normal, frecuentemente entre de 90% a
25%. La presencia o ausencia de camara infundibular
también se valorara.

Diametro VT

Se expresa en porcentaje de lo normal, en cociente
con la vélvula mitral o mas recientemente en unida-
des Z. Hay cierto paralelismo entre el grado de
hipoplasia de VD y VT.

Anomalias coronarias

Cuando la cavidad del VD es severamente hipopla-
sica, es muy frecuente encontrar sinusoides o fistulas
que comunican con las arterias coronarias. Si ade-
mas hay estenosis o interrupcién central a estas co-
municaciones, la perfusién miocardica dependera del
VD y la técnica quirlrgica se adaptara a este hecho.

Fistula BTM aislada

Se indica en presencia de circulacion coronaria de-
pendiente, o en VD extremadamente hipoplasicos
sin existencia de infundibulo. En cifras, VD menor
del 40% y diametro de VT inferior al 40%, relacion
con la mitral bajo 0,4 y valor Z inferior a -5.

Valvulotomia-Valvulectomia aislada

Se reserva para los casos mas favorables, VD-VT ma-
yor que 70%, o Z hasta de -2,9. Es preciso conocer
que el infundibulo es permeable y las coronarias nor-
males. Ademas hay que mantener por semanas el
ductus abierto con prostaglandinas mientras el VD
genera de modo progresivo flujo anterégrado. Esto
es valido incluso en instituciones que realizan de en-
trada la ampliacién con parche de la salida del VD.

Valvulectomia y fistula

Es el procedimiento actualmente mas utilizado. Para
valores de VD-VT entre 70% y 40%, Zde -3 a -5, 0
clara discordancia entre VD-VT de tal modo que por
el tamafio de uno de los dos, sea previsible la impo-
sibilidad de obtener flujo adecuado en el postopera-
torio inmediato.

También se utiliza cuando, alin con tamanos de VD-
VT maés favorables, no logremos mantener o garanti-
zar la apertura ductal durante el tiempo necesario.

Resultados

Son muy variables respecto a la época en que se
hizo la paliacion, entre distintas Unidades y bajo dis-
tintos modos de enfocar la problematica de los pa-
cientes. Asi encontramos una de las series publica-
das con mayor nimero de casos (estudio multicéntrico)
que nos refiere supervivencia del 81% a un mes y de
64% a cuatro anos. Los factores de riesgo principa-
les fueron pequefo didmetro de VT, dependencia
coronaria, y peso al nacimiento. Otras series igual-
mente numerosas, llaman la atencién sobre los proto-
colos que centran la indicacion segln el didmetro de
VT ya que es sabido las discrepancias en mediciones
procedentes de Autopsias, ECO, Angio y Quiréfano.
Una publicacion reciente basa fundamentalmente la
eleccion de fistula o apertura de VD-AP, en la existen-
cia o no de circulacién coronaria dependiente. Para
ello hace coronariografia. Los resultados son sorpren-
dentes con supervivencia de 98% a 1, b, y 7 afos.

Procedimientos intermedios

Una gran mayoria de los que sobreviven a la palia-
cién inicial precisan cirugia nuevamente antes de
poder llegar a la reparacion definitiva (que sera la
separacion completa de las circulaciones). Este tipo
de cirugia serd muy adaptada a cada caso depen-
diendo de la evolucion.

En los controles sucesivos suele estar indicado, an-
tes del afo, un nuevo estudio (angio incluida) para
detectar el crecimiento de VD-VT, estado de la cir-
culacion pulmonar, anomalias coronarias y actuar en
consecuencia.

Reconstruccion de la salida VD

La mayoria de los que recibieron valvectomia
pulmonar van a necesitar ampliacién en la salida de
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VD con parche para descomprimir adecuadamente
el ventriculo. Se hace por esternotomia media y bajo
CEC.

Glenn bidireccional

Consiste en la conexion de vena cava superior con la
arteria pulmonar. Puede hacerse cuando la cianosis
progresa para mantener el flujo pulmonar, o de modo
electivo como primer paso de la reparacién uni-
ventricular o “uno y medio”. A veces dejamos intac-
ta la fistula hasta la cirugia definitiva.

Creacion de fistula Aorta-VD

Han sido publicados casos de isquemia, en circula-
cién coronaria dependiente, que se han solucionado
conectando la aorta con el VD a través de una prote-
sis vascular.

Cierre de fistula Coronaria-VD

Si existe, hace fendmeno de robo, empobreciendo la
circulacion coronaria en un ventriculo previamente
descomprimido. Debe cerrarse.

Reparacion final

Biventricular

Cuando las dimensiones de VD-VT alcanza el 85%
de lo esperado como normal, y tras probar temporal-
mente que la oclusion de la CIA no ocasiona subida
importante en la presion de la auricula derecha, se
indica la reparacién biventricular.

Se efectlia una reconstruccién de la salida del VD
con parche, parche valvulado o conducto valvulado y
se cierra la CIA. Esto sucede tan solo en el 25% de
todos los supervivientes, pero en porcentaje mayor si
la mortalidad en la paliacion inicial fue alta.

Univentricular

Los casos con crecimiento escaso o nulo de VD-VT,
con hipoplasia extrema se benefician de la circula-
cién tipo Fontan. Hoy dia hacemos la conexién
cavopulmonar total con Glenn bidireccional y prote-
sis vascular entre vena cava inferior y la AP. Usual-
mente esperamos hasta alcanzar los 15-18 Kg. de
peso para dejar colocado un tamafio no restrictivo
en adulto.

En presencia de circulacién coronaria dependiente
de VD, es muy beneficiosa pues la sangre llegara
bien saturada.

Durante este procedimiento puede hacerse avulsién
de la VT si hay indicacion.

Uno y medio

Consiste en cerrar la CIA, ampliar convenientemente
la salida del VD (mejor con valvula) y hacer el Glenn
bidireccional. Es Util incorporar a la circulacién
pulmonar un VD con valores entre 60-85% del nor-
mal ya que produce flujo pulsétil, favorece el creci-
miento de VD-VT y aumenta el tamafo de las ramas
pulmonares. Es un procedimiento definitivo, pero con
potencial derivacién hacia reparacién biventricular o
univentricular.

Separacion incompleta de circulaciones

En muchas ocasiones los pacientes permanecen en
estados intermedios a la espera de evolucion y man-
tienen una estabilidad mas que aceptable a costa de
mezcla de circulaciones. Tal es el caso de formas
severas de hipoplasia VD-VT en las que no se alcanzé
la descompresion buscada inicialmente y se realiza
reconstruccion de salida de VD simultaneamente con
Glenn bidireccional. La CIA y la fistula pueden quedar
abiertas sin efectos nocivos. Seglin su evolucion seran
candidatos a reparacién univentricular o biventricular.
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