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ABSTRACT

The main physiological characterisc on the univentricle heart is that the single ventricle is always overloaded because it
manages the pulmonary and systemic circulation.

In 1948 the need of one ventricle to serve the pulmonary circulation was put in doubt.

In the last three decades the target in the treatment of the single ventricle heart was the creation of an hemodinamic
system in which the systemic venous return is derivative to the pulmonary arteries by-passing through the ventricle.

In this way the single ventricle Works as an suction pump in charge of the pulmonary circulation and an expelling pump
only in charge of the systemic circulation.

This result is achieved with two surgical technique:

The Glenn procedure that consist in a cavo-pulmonary anastomosis. That provides a flow of systemic venous return
though the pulmonary bed.

With the Fontan procedure the total systemic venous return reach the pulmonary arteries, closing previously all comu-
nications between left and right sides of the heart.

The extracorporeal circulation in this procedure is very important because it has to consider diferent physiopatologic
aspect, for example the inmadurity of the diferent organs (neonates), decrease in brain flow, the drop of the body tem-
perature and the distribution of the corporal fluid volume.

The early diagnostic and treatment are essential to avoid lungs hipertention and Protect the single ventricle of the mio-
cardiopaty associate to the presure and volume overloaded.

The right ventricle by-passing with extracardiac conduct is the currently technique of choise for such patients.

RESUMEN

La caracteristica fisiologica del corazéon univentricular es que el ventriculo Unico se encuentra siempre sobrecargado, ya
que siempre esta a cargo de la circulacion pulmonar y sistémica.

En 1948 se comenzé a cuestionar la necesidad de tener una circulacion pulmonar dependiente de un solo ventriculo.

A lo largo de las tres ultimas décadas se ha tenido como objetivo en el tratamiento de las cardiopatias univentriculares
la creacion de un sistema hemodinamico en el cual el retorno venoso sistémico es derivado hacia las arterias pulmonares
sin pasar por el ventriculo. De esta manera el ventriculo Unico funciona como una bomba aspirante, que se encarga
previamente de la circulacion pulmonar; y, una bomba expelente, que se dedica solo a la circulacion sistémica.

Dicho resultado se obtiene gracias a dos técnicas quirdrgicas:

La cirugia de Glenn consiste en una anastomosis cavo pulmonar que genera un flujo obligado del retorno de la vena
cava superior a través del lecho del capilar pulmonar.

La cirugia de Fontan busca cerrar todas las comunicaciones entre los hemicardios derecho e izquierdo, y conectar las
venas cavas con las arterias pulmonares.

La circulacion extracorpérea en estos dos procedimientos es muy importante, debiendo tener en cuenta diferentes
aspectos fisiopatologicos especificos, como ser la inmadurez de los 6rganos (en neonatos), la circulacion cerebral
disminuida, la disminucién de la temperatura corporal llegando a grados de hipotermia, la distribucion del volumen
liquido corporal, etc.

La sobreviva y calidad de vida del paciente con ventriculo Unico comienzan a ser determinados en el momento del
nacimiento.

El diagnostico y el tratamiento precoz son fundamentales para proteger a los pulmones de la hipertensién pulmonar y
al ventriculo de la miocardiopatia asociada a la sobrecarga de presion y volumen.

El by-pass total con conducto extracardiaco es la técnica que cumple con la mayor cantidad de requisitos en nuestros
dias.
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Historia

Evolucién histérica del By-pass total de ventriculo
venoso (operacion de Fontan-Kreutzer):

Introduccion:

La antigua concepcion de Galeno acerca de la
circulacion sanguinea fue solo rectificada por el trabajo
de Colombo y Harvey, quienes en pleno renacimiento y
edad moderna describieron el conocimiento actual de lo
que entendemos por circulaciéon pulmonar y sistémica.

La caracteristica fisiologica fundamental del corazon
univentricular es que el ventriculo Gnico se encuentra
siempre sobrecargado, ya que siempre esta a cargo de la
circulacion pulmonar y sistémica.

La necesidad de tener una circulacion pulmonar
dependiente de un ventriculo no fue cuestionada hasta el
Siglo XX cuando Rodbard realiza en 1948 un By-pass de
ventriculo derecho en perros, anastomosando la orejuela
derecha a la arteria pulmonar ligada proximalmente (1).

Este logro dio el puntapié inicial a la introduccion
clinica de diversos procedimientos como la operacion de
Glenn (2), y de Fontan-Kreutzer (3-4).

A lo largo de las tres ultimas décadas se ha establecido
que el objetivo final en el tratamiento de las cardiopatias
univentriculares es la creacion de un sistema
hemodinamico en el cual el retorno venoso sistémico es
derivado hacia las arterias pulmonares, sin pasar por el
ventriculo.

De ésta manera el ventriculo Gnico funciona como una
bomba aspirante y expelente, que en su faz aspirante se
encarga pasivamente de la circulacion pulmonar, y en su
faz expelente se dedica exclusivamente a la circulacion
sistémica.

Para que éste sistema hemodinamico funcione se deben
cumplir dos requisitos basicos:

* Resistencias pulmonares bajas;

* Presion de fin de diastole baja del ventriculo
sistémico.

Cualquier causa que provoque un aumento de éstas dos
variables (como un neumotérax 6 una arritmia), traera
aparejada la disfuncion del sistema, con el aumento de la
presion venosa central y la aparicion de edemas
periféricos (1).

1968 — 1987. Del concepto de bomba auricular o
ventricular al sistema de flujo venoso pasivo:

En 1968 €l Dr. Francis Fontan realiza en Burdeos,
Francia, una operacion para “ventriculizar” la auricula
derecha en la atresia tricuspidea. La operacion consistia
en la realizacion de un Glenn clasico con seccion de la
rama derecha de la arteria pulmonar, ligadura del tronco
de la pulmonar, cierre de CIA, anastomosis entre la
orejuela derecha y el cabo proximal de la arteria
pulmonar derecha, la implantacion de un homo injerto
valvulado a nivel de ésta anastomosis funcionando como
valvula de salida atrial y la implantacion de una valvula
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en la entrada de la vena cava inferior en la auricula.

Este procedimiento de interés historico tenia como idea
ventriculizar la auricula derecha para que funcione como
la camara de bombeo de la circulacion pulmonar (3).

En junio de 1971, en el Hospital de Niflos de Buenos
Aires, y sin tener conocimiento de la tarea del Dr. Fontan
se realiza por primera vez un By-pass de ventriculo
derecho, pero pensando que la sangre circularia a través
de los pulmones gracias a un adecuado gradiente entre la
auricula derecha y la auricula izquierda.

En los primeros casos la operacion consistio en realizar
una conexion directa entre la orejuela derecha y la arteria
pulmonar.

Esta operacion presentd como problema la posibilidad
de compresion esternal de la anastomosis atrio pulmonar
(4-5).

Ante ésta complicacion, en 1978 se decide realizar una
anastomosis atrio pulmonar posterior lo mas amplia
posible, pasando el tronco de la pulmonar por detras de la
aorta y hacia la derecha. Este procedimiento fue adoptado
mundialmente hasta mediados de la década del "80, y fue
el primero en usar el concepto de flujo venoso pasivo
hacia la arteria, en contraposicion al concepto de la
auricula derecha o ventriculo derecho rudimentario como
camara de bombeo pulmonar (6-7).

En 1975 el profesor Viking Bjork, describe un
procedimiento por el cual se realiza una anastomosis
entre la auricula derecha y el ventriculo derecho en atresia
tricuspidea (8).

La mortalidad inicial de estos procedimientos estuvo
alrededor del 10-20%, lo que era muy aceptable para la
época (6-7-9).

Para facilitar la seleccion de pacientes y mejorar la
sobreviva, en 1978 Choussat publicé sus criterios ideales
para lograr una mayor sobrevida:

1. Edad entre 4 y 15 afios.

. Ritmo sinusal.

. Drenaje normal de venas cavas.

. Volumen normal de auricula derecha.

. Presion de la arteria pulmonar menor de 15 mmHg.

. Resistencia pulmonar menor a 4 u/m2.

. Relacion arteria pulmonar-aorta mayor de 0,75 con
ramas pulmonares normales.

8. Funcioén ventricular normal sin insuficiencia mitral.

9. Falta de efecto perjudicial de un shunt previo. (10)

NN bW

1978 — 1992. Optimizando el flujo venoso pasivo La
anastomosis cavo pulmonar total intracardiaca:

Los estudios realizados por el grupo de Great Ormand
Street Hospital, en Londres, a cargo del Dr. Leval,
postularon que la creacion de un sistema de flujo laminar
produciria una mejoria hemodinamica en el sistema. Con
éste postulado como base, disefiaron la anastomosis cavo
pulmonar total, que consistia en la realizacion de dos
anastomosis cavo pulmonares (inferior y superior) y la
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creacion de un tanel en el aspecto lateral de la auricula
derecha para derivar la sangre de la vena cava inferior a la
arteria pulmonar (11).

Al mismo tiempo, en el hospital de Nifios de Boston, el
Dr. Aldo Castafieda propone una anastomosis cavo
pulmonar total, similar, pero con una fenestracion. Esta
fenestracion logra bajar la morbi-mortalidad asociada, al
bajar la presion en la auricula derecha a expensas de una
leve instauracion sistémica (12).

1992 - 2001. De adentro hacia fuera:
La anastomosis cavo pulmonar total extracardiaca:

En 1990, el Dr. Carlo Marcelletti, propone un nuevo
procedimiento con especial énfasis en la prevencion de
las taquiarritmias auriculares (13 — 14).

La técnica consistia en realizar una anastomosis cavo
pulmonar total, utilizando un conducto protésico para
derivar el retorno venoso de la vena cava inferior hacia la
rama derecha de la arteria pulmonar. El flujo de la vena
cava superior se deriva a la arteria pulmonar derecha a
través de un glenn bidireccional (15 — 16).

Cardiopatias Congénitas
Ventriculo Gnico:

En los nifios portadores de corazon univentricular el
retorno venoso sistémico y pulmonar se mezclan en el
ventriculo unico, el flujo de sangre es entonces dirigido
hacia el territorio sistémico o pulmonar, de acuerdo a la
resistencia que oponga cada uno de estos sistemas al
vaciamiento del ventriculo. De tal manera que pueden
existir maltiples cuadros clinicos relacionados con el
sindrome de corazon univentricular:

Anatomia:

El caso tipico se distingue por la existencia de valvulas
auriculo ventriculares relativamente normales, que se
abren sobre una camara ventricular Unica, separada de
éste ventriculo comtin por un pliegue muscular.

Se encuentra una cédmara de salida rudimentaria, y
restos de bulbo arterioso que da origen a una o ambos
grandes vasos.

En la mayoria de los casos descriptos, la aorta nace en
la regién anterior de la pequefia camara, y la arteria
pulmonar tiene su origen en la parte posterior de
ventriculo principal, lo que constituye un cierto grado de
transposicion de las grandes arterias (17).

Ambas valvulas auriculo ventriculares se abren en una
cavidad ventricular unica. Generalmente hay una camara
infundibular rudimentaria que comunica con la cavidad
ventricular comtin. De la cdmara comin nace una gran
arteria, y la otra gran arteria suele partir de la cavidad
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Ventriculo unico sin obstruccion al
vaciamiento en territorio pulmonar:

En ausencia de obstruccion anatémica hacia el
territorio pulmonar, al bajar réapidamente la
resistencia vascular pulmonar en el lactante
menor, se produce un hiperfluyjo pulmonar
torrencial acompafado de insuficiencia cardiaca
congestiva. Si el enfermo sobrevive a esta
situacion, puede desarrollar enfermedad vascular
pulmonar. Estos enfermos con flujo pulmonar
aumentado se benefician con un banding de
arteria pulmonar. En aquellos casos en que
existan dudas en relacién al flujo pulmonar, puede
efectuarse la ligadura del tronco de arteria
pulmonar y mantencion del flujo pulmonar a
través de un shunt aortopulmonar pequefio (3,5 a
4,0 mm de diametro).

Ventriculo Unico con obstruccién pulmonar
severa:

Son enfermos en los cuales aparece cianosis
importante en el periodo de recién nacido, cuando
el ductus arterioso se cierra. Si la saturacién
arterial es menor a 70%, es necesario aumentar el
flujo pulmonar mediante un shunt aortopulmonar.
b | En los casos con vena cava superior bilateral y
sobre todo cuando sea necesario agregar otros
procedimientos, es recomendable efectuarlo por
via medio esternal. En los otros casos, en el lado
contrario a la vena cava superior, para no
interferir a futuro con la construccibn de una
anastomosis cavo pulmonar en ese lado.

Ventriculo Unico con estenosis pulmonar
moderada:

Saturaciones de 80 a 85% de sangre arterial
significan un flujo pulmonar dos veces el
c | sistémico, por lo que debe ser bien tolerado por el
ventriculo, permitiendo un desarrollo adecuado del
nifio, sin comprometer la funcién ventricular a
corto plazo.

Ventriculo dGnico con obstruccion a flujo
sistémico:

Es potencialmente la anatomia mas desfavorable
en el nifio con corazon univentricular. Se asocia a
aumento del flujo pulmonar, con frecuencia con
enfermedad vascular pulmonar. Ademas, por la
dificultad de vaciamiento hacia la circulacién
d sistémica, hay acentuada hipertrofia del
ventriculo. La hipertrofia ventricular es un factor
de riesgo importante en los enfermos candidatos a
la operacion de Fontan, pues la hipertrofia
disminuye la distensibilidad del ventriculo,
generando altas presiones de llenado ventricular
que hacen impracticable la fisiologia de Fontan.
(36).

infundibular. Hay transposicion de las grandes arterias en
el 85% de los casos, y es frecuente la estenosis adrtica, o
la estenosis pulmonar. Se observa una gran frecuencia de
asplenia, o de sindrome poliesplénico (18 — 19 — 20).

El ventriculo unico se caracteriza por la presencia de
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una camara ventricular completamente formada, hacia la
cual dos valvulas auriculo ventriculares vacian la sangre
proveniente de las venas cavas y pulmonares (19).

En el 85% de los casos de ésta camara ventricular nace
la arteria aorta, y en el 15% de los casos emerge la arteria
pulmonar. Hay asociacion frecuente con transposicion de
los grandes vasos y estenosis pulmonar (19 — 20).

Fisiologia:

Los efectos que la existencia de un ventriculo Gnico
pueda tener sobre la circulacion, dependen en sumo grado
de las resistencias relativas opuestas a la descarga
sanguinea por parte de los circuitos pulmonar y general.

Cuando el tracto de salida pulmonar o el lecho de los
vasos pulmonares ofrece una considerable resistencia a la
corriente, el shunt prevaleciente sera de derecha a
izquierda, y el paciente presentard cianosis. Por el
contrario, si el tracto de salida pulmonar y el lecho
vascular se encuentran muy abiertos, oponiendo poca
resistencia, el shunt sigue, casi exclusivamente, la
direccion de izquierda a derecha y no se observan
indicios de cianosis (17).

Hay una mezcla compleja de la sangre sistémica y
venosa pulmonar, por tanto, la saturacion de oxigeno en
la arteria aorta y en la arteria pulmonar es idéntica. La
saturacion sistémica de oxigeno es proporcional a la
cantidad de flujo sanguineo pulmonar.

Con una cantidad de flujo sanguineo pulmonar
disminuido se produce una marcada cianosis (18).

Tratamiento médico:
Medidas anticongestivas con digital y diuréticos (18).
Manifestaciones clinicas:

El cuadro clinico es sumamente variable, segun sea la
situaciéon anatdmica y fisiologica. Lo mas frecuente es
que la enfermedad haga su presentacion con las siguientes
perturbaciones:

. Desarrollo deficiente
. Disnea y fatiga con 6 sin cianosis.

La cardiopatia suele descubrirse al nacer el nifio o muy
poco después. Al examen fisico es manifiesto el
deficiente desarrollo de la mayoria de éstos nifios.

Aunque en algunos de éstos pacientes se aprecia una
intensa cianosis, en otros la observacion realizada en el
hospital durante varias semanas puede no llegar a revelar
indicio alguno de cianosis. Es comtin un abovedamiento
precordial izquierdo. Puede haber dextrocardia. Es comin
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una insuficiencia congestiva de tipo izquierda y derecha.
La intensidad y el desdoblamiento de los ruidos cardiacos
son variables. En casi todos los casos se auscultan
frecuentes soplos sistolicos en los bordes esternales
izquierdo y derecho, a menudo de caracter estendtico y
originados presumiblemente en el gradiente entre el
ventriculo comun y el tracto de salida.

El electrocardiograma puede revelar una variedad de
cuadros, y tiene una configuracidon caracteristicamente
irregular.

El agrandamiento cardiaco puede ser moderado 6
pronunciado. El segmento de la arteria pulmonar suele ser
convexo debido a la superposicion de la camara
rudimentaria.

El corazon se halla a menudo en el lado derecho del
torax. El cateterismo cardiovascular proporciona los
siguientes datos:

Existe un gran aumento en el contenido de oxigeno del
ventriculo (de 3-4 vol%) en relacion con el de la auricula
derecha. El contenido de oxigeno es el mismo tanto en el
ventriculo, como en la aorta, como en la arteria pulmonar.

La presion sistolica en el ventriculo es idéntica a la de la
aorta. En la arteria pulmonar la presion se encuentra a
veces disminuida debido a la coexistencia de una
estenosis pulmonar.

La presion capilar pulmonar es normal ¢ ligeramente
superior a la normal, y el trazado de la arteria branquial
no presenta alteraciones.

Hay una bien definida instauracion arterial, que varia
desde un 91% hasta un 60%.

Existe un shunt predominantemente de izquierda a
derecha 6 de derecha a izquierda, segin sean las
respectivas resistencias. (17).

Hay cianosis de diferentes grados a partir del
nacimiento. Son frecuentes los sintomas y signos de
insuficiencia cardiaca congestiva, la falta de crecimiento
y los accesos de neumonia.

Los signos fisicos dependen de la importancia del flujo
sanguineo pulmonar; cuando éste estda aumentado, los
hallazgos fisicos son parecidos a los de la transposicion
de los grandes vasos y el defecto septal ventricular. Si el
flujo sanguineo pulmonar estd disminuido, los signos
fisicos se parecen a los de la tetralogia de fallot.

El electrocardiograma muestra:

Patron no habitual de hipertrofia ventricular con
complejos QRS similares en la mayoria de las
derivaciones precordiales.

También son frecuentes las ondas Q normales
(alteraciones de la despolarizacion septal).

Puede haber bloqueo AV (de 1° 6 2° grado) 6 arritmias.

Cuando el flujo sanguineo pulmonar esta aumentado, en
la RXT hay cardiomegalia y aumento de los marcadores
vasculares pulmonares; cuando es normal 6 esta
disminuido, el tamafio del corazén es normal y los
marcadores vasculares pulmonares también son normales
o estan disminuidos.
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En la eco 2D se aprecian claramente 2 valvulas AV que
vacian en una cavidad ventricular tinica (18).

Atresia TricuUspide

A estos nifos les falta medio corazon, concretamente un
ventriculo y casi siempre el derecho que queda reducido a
una pequefla camara, de forma que el ventriculo izquierdo
(VI) se constituye en un ventriculo Unico debiendo
impulsar tanto la sangre no oxigenada (azul) que procede
de la auricula derecha (AD) como la oxigenada (roja) que
procede de las venas pulmonares. El trabajo cardiaco es
pues doble.

Las sangres se mezclan en la auricula izquierda y el
corazén impulsa hacia el pulmén (P) y hacia todo el
cuerpo (C) una sangre insuficientemente oxigenada (color
marroén). En el 80% de los casos se asocia una estenosis
pulmonar (EP) que disminuye el flujo que va a los
pulmones y negativamente por tanto la oxigenacion de la
sangre (aumento de la cianosis), pero disminuye
beneficiosamente también el trabajo del ventriculo tnico.
(37).

V. Mitral

Pl r ﬂ : I L
- 1t =
I, Yana Cava
(=3 (=] E=1

Yena Fulmonar

Incidencia:

La incidencia de atresia tricaspide es de 1%
aproximadamente en series clinicas de nifios con
cardiopatias congénitas, y de 3% en promedio en series
de necropsia.

La mitad de los pacientes son diagnosticados en el
primer dia de vida, al detectar cianosis o un soplo
cardiaco, y el resto son diagnosticados en el lapso de los
primeros dos meses de vida (21).

Abarca entre el 1% y 2% de todos los defectos
cardiacos de la infancia (18).

Anatomia:

Todos los tipos de atresia tricuspide tienen en comun la
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ausencia de comunicacion directa entre la auricula
derecha y el ventriculo derecho.

La atresia asume mas comunmente la forma de una
depresion en el suelo de la auricula derecha, directamente
sobre los ventriculos (22).

Otras formas menos comunes de conexion auriculo-
ventricular atrésica incluyen auricula derecha de forma
normal y ventriculo derecho separado por una membrana
no perforada en el orificio tricispide, y canal AV total sin
conexion entre la valvula y el ventriculo derecho (23).

Ademas de no poseer orificio AV derecho, todos los
pacientes tienen una comunicacion septal auricular por la
cual fluye toda la sangre venosa de retorno de la
circulacion general, y un defecto septal ventricular entre
un gran ventriculo izquierdo y un ventriculo derecho
hipoplasico (24).

La clasificacion mas utilizada de atresia trictiispide es la
de Edwards y Burchell modificada; se ocupa de
malformaciones coexistentes: la relacion de las grandes
arterias (tipo I, II y III), y el grado de disminucién del
flujo sanguineo pulmonar (tipo a, by c).

En el tipo mas comtn de atresia tricuspide, la valvula
estd representada por una depresion en el suelo muscular
de la auricula derecha, el defecto septal ventricular es
pequeiio, el ventriculo derecho es hipopléasico y las
grandes arterias tienen relacion normal (25).

Falta la valvula tricuspide, y el ventriculo derecho y la
arteria pulmonar son hipoplasicos con disminucion del
flujo sanguineo pulmonar. Las grandes arterias estin
transpuestas en el 30% de los casos. Para la supervivencia
son necesarios defectos asociados, como el defecto septal
auricular, el defecto septal ventricular o el conducto
arterioso permeable (18).

Fisiologia:

El retorno venoso sistémico esta derivado a la auricula
derecha y a la auricula izquierda, con la consiguiente
hipertrofia y aumento de tamaiio de la auricula izquierda.

La auricula y el ventriculo izquierdo son grandes
porque manipulan el retorno venoso sistémico y el
pulmonar. El grado de cianosis es proporcional al
aumento del flujo sanguineo pulmonar (18).

El retorno venoso sistémico no llega directamente a los
ventriculos, de tal forma que cruza por una comunicacion
septal auricular de la auricula derecha a la izquierda,
donde la sangre se mezcla con el retorno venoso
pulmonar y atraviesa la valvula mitral para llegar al
interior del ventriculo izquierdo.

La sangre es impulsada por el ventriculo izquierdo a la
aorta, y parte de dicho liquido llega a las arterias
pulmonares al atravesar el agujero de salida (defecto
septal ventricular) en el ventriculo derecho hipoplasico
que conduce a la arteria pulmonar.

En muchos casos, puede provenir sangre adicional del
conducto arterioso persistente.



VOLUMEN X1V NUMERO 2

Casi todos los casos de atresia tricuspide tienen
restriccion del flujo pulmonar, por la pequefiez del
agujero de salida o por estenosis pulmonar subvalvular 6
valvular. De éste modo, disminuye el retorno venoso
pulmonar de tal manera que surge hipoxia moderada a
profunda y cianosis clinica. El ventriculo izquierdo
bombea la sangre del retorno venoso pulmonar y
sistémico, y tolera facilmente la carga volumétrica
relativamente pequefia que tiene el menor flujo pulmonar.
En éstos pacientes rara vez surge insuficiencia cardiaca
congestiva (26).

Tratamiento médico:

Se realiza el tratamiento de la insuficiencia cardiaca
congestiva si existe. Puede ser necesaria la intervencion
de Rashkind (septostomia auricular con balén) en lo
lactantes pequeflos, como parte del cateterismo cardiaco
inicial para mejorar la derivacion R-L auricular (18).

Manifestaciones clinicas:

Son frecuentes la cianosis grave, la mala alimentacion y
la taquipnea. El segundo ruido cardiaco es tnico. Suele
haber un soplo de regurgitacion sistolica. En ocasiones se
escucha un soplo continuo (18).

Entre el grupo con atresia tricuspide, el signo clinico
mas constante es la cianosis, y en los cianéticos que
tienen mas de 2 afios por lo comun hay dedos en palillo
de tambor. También se observan crisis hipoxicas (21).

Cuando el flujo sanguineo pulmonar es grande puede
haber un soplo diastolico apical. Si la comunicacioén
interauricular es insuficiente o hay insuficiencia cardiaca
congestiva, existe hepatomegalia.

En la radiografia de torax, el tamafio del corazon es
normal o estd ligeramente aumentado, hay disminucion
de los marcadores vasculares pulmonares y el corazon
tiene forma de zueco.

La eco 2D muestra la ausencia de la valvula tricuspide
funcionante, un gran ventriculo izquierdo, un pequefio
ventriculo derecho, y defecto septal auricular. También se
observa la presencia ¢ ausencia de transposicion de los
grandes vasos, defecto septal ventricular 6 coartacion de
la aorta (18).

Atresia Pulmonar

La atresia pulmonar (PA) es un complicado defecto
congénito (presente al nacer) que se produce debido al
desarrollo anormal del corazon del feto durante las
primeras 8 semanas de embarazo.

La valvula pulmonar estd ubicada entre el ventriculo
derecho y la arteria pulmonar. Tiene tres aletas que
funcionan como una puerta de una via, permitiendo que la
sangre fluya a la arteria pulmonar, pero no hacia atras, al
ventriculo derecho.
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En el caso de la PA se presentan problemas con el
desarrollo de la valvula que evitan que las aletas se abran;
por lo tanto, la sangre no puede fluir hacia adelante desde
el ventriculo derecho a los pulmones. Antes del
nacimiento, mientras el feto se esta desarrollando, en
realidad no es una amenaza para la vida porque la
placenta le proporciona oxigeno al bebé y los pulmones
no funcionan. La sangre que ingresa al lado derecho del
corazén del feto pasa a través de una abertura
denominada foramen oval, que permite que la sangre rica
en oxigeno pase por el lado izquierdo del corazén y se
dirija al cuerpo.

En algunos casos, puede existir una segunda abertura,
esta vez en la pared ventricular, que le otorga a la sangre
en el ventriculo derecho una via de salida. Esta abertura
se denomina comunicacion interventricular (CIV). Si no
existe una CIV, el ventriculo derecho recibe poco flujo
sanguineo antes del nacimiento y no se desarrolla
completamente.

Después del nacimiento, la placenta ya no proporciona
oxigeno al recién nacido, los pulmones deben hacerlo. Sin
embargo, como no hay ninguna abertura de valvula
pulmonar presente, la sangre debe hallar otra ruta para
llegar a los pulmones y recibir oxigeno.

El foramen oval normalmente se cierra en el momento
del nacimiento, pero en esta situacion es posible que
permanezca abierto, permitiendo que la sangre pobre en
oxigeno pase de la auricula derecha a la izquierda. Desde
alli, se dirige al ventriculo izquierdo, saliendo de la aorta,
hacia el cuerpo. Bajo estas condiciones, el bebé no puede
vivir porque la sangre pobre en oxigeno no logra
satisfacer las demandas del cuerpo. Los recién nacidos
también tienen una conexion entre la aorta y la arteria
pulmonar, denominada ductus arterioso, que permite que
parte de la sangre pobre en oxigeno pase a los pulmones.
Desafortunadamente, este ductus arterioso normalmente
se cierra a las pocas horas o dias después del nacimiento.

Debido a la baja cantidad de oxigeno provista al
organismo, la PA es un problema cardiaco rotulado como
"sindrome del bebé azul". (38).

Anatomia:

La wvalvula pulmonar es atrésica y el tabique
interventricular estd intacto. La cavidad del ventriculo
derecho suele ser hipoplasica, con una gruesa pared
ventricular. En ocasiones el ventriculo derecho es de
tamafio normal, con un RT importante. Para sobrevivir es
necesaria una CIA (18).

Fisiologia:

Los hallazgos fisiopatoldgicos son similares a los de la
atresia tricuspidea. La auricula derecha se hipertrofia y
aumenta de tamafio para derivar el retorno venoso
sistémico de la auricula izquierda.
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La auricula izquierda y el ventriculo izquierdo manejan
el retorno venoso sistémico y pulmonar, y, en
consecuencia, aumentan de tamafio. El flujo sanguineo
pulmonar depende de la permeabilidad del conducto
arterioso permeable. El cierre del conducto arterioso
permeable después del nacimiento ocasiona la muerte

(18).
Tratamiento médico:

Infusion de PGEl tan pronto como se sospeche el
diagnoéstico para mantener la permeabilidad del conducto
arterioso durante la exploracion cardiaca y la
intervencion.

Para mejorar la derivacion auricular R-L puede estar
indicada la septostomia auricular con bal6n (18).

Manifestaciones clinicas:

Hay cianosis grave y progresiva a partir del nacimiento.

El S2 es tnico. No suele haber soplos cardiacos. En el
borde esternal izquierdo superior puede oirse un soplo
continuo, suave, por el conducto arterioso permeable.

En el ECQG, el eje QRS es normal, con hipertrofia de
auricula derecha e hipertrofia ventricular izquierda (tipo
I), 6 hipertrofia de ventriculo derecho (tipo II) ocasional.

El tamafio del corazon en la RXT puede ser normal o
estar aumentado.

El segmento de la arteria pulmonar principal es
concavo, con disminucion de los marcadores vasculares
pulmonares.

En la eco 2D suele verse la valvula pulmonar atrésica
con hipoplasia de la cavidad del ventriculo derecho y de
la valvula tricuspide. Puede verse una comunicacion
interauricular y valorar su tamafio.

Sin infusion de PGEl e intervencion quirtrgica, el
prondstico es extremadamente malo (18).

Los sintomas se manifestaran al poco tiempo del
nacimiento. La indicacion mas clara de PA es el hecho de
que un recién nacido se vuelve cianotico (coloracion
azulada de la piel, labios y matriz de las uiias) el primer
dia de vida de transicion, después de haber dejado de
recibir el oxigeno de la madre (de la placenta). El nivel de
cianosis se relaciona con la presencia de otros defectos
que permiten la mezcla de sangre, incluyendo un ductus
arterioso (abierto) permeable.

A continuaciéon, se enumeran los sintomas mas
frecuentes de la atresia pulmonar. Sin embargo, cada nifio
puede experimentarlos de una forma diferente. Los
sintomas pueden incluir:

* Respiracion rapida.

* Dificultad para respirar.

» Irritabilidad.

* Letargo.

* Piel palida, fria o pegajosa.
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Los sintomas de la atresia pulmonar pueden parecerse a
los de otras condiciones o problemas cardiacos. (38).

Correccion quirargica

Atresia Pulmonar con Defecto Ventricular Septal

Vaso que Conecta la Aorta
y la Arteria Pulmonar

Abertura Valvula Mitral

Entre los
Atrios Valvula

Aortica

Abertura
Entre los
Ventriculos

Valvula
Trictispide AQ = Aorla

AP = Arteria Pulmonar
Al = Atrio lzquierdo

AD = Atrio Derecho

W1 = Ventriculo lzquierdo
WD = Veniricule Derecho

Valvula Pulmonar
Cerrada o Ausente

. Sangre Rica en Oxigeno

. Sangre con poce Oxigeno
. Sangre Mezclada

Operacién de Blalock — Taussig:

Luego de lograr la estabilidad hemodindmica del
paciente, se realiza una derivacion quirurgica para
mejorar el flujo pulmonar; que consiste en la derivacion
de Blalock — Taussig en su forma clasica 6 modificada.

* Clasica: Consiste en la seccion de la arteria subclavia
y anastomosis termino-lateral con la arteria pulmonar del
mismo lado.

* Modificada: Colocacion de un injerto de
politetrafluoretileno entre la subclavia y la pulmonar.
(27).

La paliacion es muy satisfactoria y con ella la
saturacion de oxigeno arterial se aproxima a 85%.

La ventaja de la operacion de Blalock — Taussig
respecto a otros tipos de derivaciones es que el flujo
sanguineo pulmonar es limitado por el diametro de la
arteria subclavia, de tal modo que es rara la insuficiencia
cardiaca congestiva por el exceso de corriente sanguinea.
A veces hay menor crecimiento del brazo ipsolateral,
pero rara vez es grave. (28 —29).

Operacion de Glenn:

La anastomosis cavo pulmonar, derivacion de Glenn,
también puede utilizarse.

En ésta técnica se separa la vana cava superior de la
auricula derecha por ligadura 6 corte, y se conecta al cabo
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distal de la arteria pulmonar derecha (derivacion clasica),
0 a un lado de la arteria pulmonar recién sefialada
(derivacion modificada). (30 — 31).

La anastomosis genera un flujo obligado del retorno de
la vena cava superior a través del lecho capilar pulmonar.
La resistencia vascular pulmonar normalmente es muy
baja y por ello la presion de la vena cava superior
aumenta solo unos pocos torr después de hecha la
derivacion.

La principal ventaja de la anastomosis cavo pulmonar
es que los ventriculos no reciben carga volumétrica, y asi
se conserva adecuadamente la funcion del ventriculo
izquierdo y rara vez hay hipertension del circuito
pulmonar. Los problemas que a veces surgen con ésta
anastomosis son el sindrome de la vena cava superior
inmediatamente después de la operacion, y deterioro
clinico tardio con cianosis cada vez mas grave.

La mortalidad después de ésta operacion es mayor en
pacientes jovenes, de tal forma que no debe hacerse en
lactantes de muy corta edad. (32).

La anastomosis cavo pulmonar (Glenn) bidireccional se
usa de forma rutinaria como paso previo a la operacion de
Fontan en situaciones fisiopatologicas de ventriculo
unico. Es habitual realizarla con la ayuda de la
circulacion extracorpérea, e incluso con parada cardiaca
con cardioplejia.

Técnica:

Se adopta una posicion ligeramente elevada de la
cabeza del nifio.

Se realiza estereotomia mediana y se hepariniza al
paciente con 3 mg/Kg. I.V.

Se ocluyen los Blalock — Taussig funcionantes
realizados previamente con clips metalicos de titanio.
Luego se inserta una canula metalica recortada ¢ similar
en la vena cava superior, lo mas alto posible, o en la vena
innominada si existe. Asi mismo, se inserta una canula
recta en la auricula derecha, uniéndose ambas canulas con
una conexion recta de ¥4 de pulgada provista de un luer-
lock, al que se acopla una llave de tres vias por la que se
extrae el aire del sistema.

Para objetivar la presion de la vena yugular distal al
clampaje, durante la realizacion de la anastomosis cavo
pulmonar bidireccional se mide dicha presion en 2
momentos:

Presion 1: Inmediatamente después de clampear la vena
cava superior y antes de iniciar el by-pass veno-venoso.

Presion 2: una vez iniciado el by-pass veno-venoso.

Se secciona la vena cava superior y se sutura su cabo
proximal. A continuacion se clampea proximal vy
distalmente la arteria pulmonar y se realiza Ila
anastomosis cavo pulmonar bidireccional término-
lateralmente con una sutura de mirafil 6 PDS de 6-0.

Durante el procedimiento se vigila la saturacién de
oxigeno cutanea, y se extrema el cuidado hemostatico. Si
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es posible se deja la vena acigos / hemiacigos permeable
al drenaje de la vena cava superior, ocluyéndola
posteriormente.

Finalmente se neutraliza la heparina con protamina.

Esta técnica puede ser realizada sin la necesidad de la
circulacion extracorporea.

La anastomosis cavo pulmonar bidireccional puede ser
facilmente realizada sin circulacion extracorpdrea si no se
contempla cirugia intracardiaca asociada.

No se puede descartar, sin embargo, que en casos con
cirugia previa, compleja o repetitiva, o cianosis muy
severa sea necesario el uso de la circulacion
extracorporea.

Sin embargo, la anastomosis cavo pulmonar
bidireccional sin circulacién extracorpérea tiene como
desventaja, que somete al cerebro a altas presiones de
retorno venoso, que se reduce de forma significativa con
el uso del by-pass veno-venoso a limites tolerables por el
cerebro /presiones de 16-34 mmhg durante 10-15
minutos). (34).

La operacion de Glenn es una anastomosis
terminolateral de la porcion distal de la arteria pulmonar
(AP) derecha separada del tronco de la arteria pulmonar
(TAP) con la vena cava superior (VCS), que ha sido
separada de la auricula. Este proceder paliativo confirmd
los experimentos que planteaban que la presion venosa
sistémica aporta una fuerza adecuada que es capaz de
garantizar el flujo pulmonar. Los resultados a largo plazo
muestran un deterioro de la circulacién pulmonar después
de los 5 aflos de realizado este proceder paliativo, a causa
de una disminucién del flujo sanguineo a través de la
derivacién, como consecuencia del aumento de la
resistencia vascular pulmonar (RVP) y formacion de
circulacion colateral desde la vena cava inferior.

Se plantea que el deterioro de la circulacion pulmonar
se debe a la formacion de microtrombos en la circulacion
pulmonar.

En la actualidad se emplea una derivacion
cavopulmonar de Glenn modificada (Glenn bidireccional)
o Hemi-Fontan, como un paso intermedio en los
pacientes de muy alto riesgo y que son propuestos para la
técnica de Fontan. Este proceder deja las arterias
pulmonares en continuidad.

Las ventajas de la técnica paliativa de Glenn incluyen
una mejoria en el flujo pulmonar efectivo, con
disminucién en la sobrecarga de volumen del ventriculo.
Se elimina la posibilidad de hipertension pulmonar
asociada en ocasiones a las anastomosis sistémico-
pulmonares.

La técnica de Glenn es una anastomosis terminolateral
de la VCS con la porcion distal de la arteria pulmonar
derecha separada del TAP. En la técnica modificada
bidireccional se mantiene la continuidad entre las 2 ramas
de la arteria pulmonar.

En la actualidad se usa la reparacion quirdrgica
mediante anastomosis cavopulmonares, en la mayoria de
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los pacientes en los cuales no es posible una reparacion
de los 2 ventriculos. (40).

Operacién de Fontan:

La cirugia de Fontan ha evolucionado desde su
descripcion inicial constantemente hasta nuestros dias.
Dichas modificaciones buscan una mejor supervivencia,
disminuyendo la morbi-mortalidad asociada a arritmias,
dilatacién cardiaca, fendmenos tromboembolicos.

La técnica conocida como conexion cavo pulmonar
total demuestra teodrica y practicamente mediante analisis
hidraulicos la optimizacion de la energia en el sistema de
Fontan evitando flujos pulsatiles, garantizando flujos
laminares de las conexiones venosas. (35).

Con la operacion de Fontan se busca cerrar todas las
comunicaciones entre los hemicardios derecho e
izquierdo y conectar las venas cavas con las arterias
pulmonares.

Para lograr tales metas existen algunas condiciones
técnicas de suma importancia. La via de las venas cavas a
las arterias pulmonares debe estar muy abierta. El area
transversal total de las arterias pulmonares debe ser
adecuada, y por ello, en el momento de la operacion hay
que eliminar estenosis o deformidades de las arterias
recién mencionadas. La presion postoperatoria en éstos
vasos variara directamente con la presidon venosa
pulmonar, y por ello, ésta ltima debe conservarse a nivel
bajo al asegurar la conservacion apropiada de la funcion
ventricular izquierda durante la operacion, y que también
la funcion de la valvula mitral sea normal, o casi.

El cirujano debe cerrar todos los cortocircuitos
intracardiacos, incluidas las derivaciones quirtirgicas
creadas para paliacion y todas las comunicaciones del
tabique interauricular y ventriculo pulmonares. (33).

El Fontan extracardiaco propuesto inicialmente por
Carlo Marcelletti, consiste en la creacion de una conexion
cavo pulmonar superior seguida por la interposicion de un
conducto desde la vena cava inferior hasta la arteria
pulmonar, con lo cual se consigue mejorar la dindmica
del flujo laminar y evita intervenciones sobre el tejido
auricular que afecten el ritmo cardiaco, condicion
importantisima para el buen funcionamiento de la
circulaciéon de Fontan. (35).

Modificaciones a la técnica de Fontan

a) Conexion directa de la auricula derecha a la porcion
lateral de la arteria pulmonar.

b) Conexidn directa entre la auricula derecha y el tronco
de la AP.

¢) Auricula derecha-ventriculo derecho conectados por
un parche (Bjork).

d) AD-VD conectados con un conducto valvado
(Bowman).

e) Anastomosis cavopulmonar total mediante tanel

PAGINA 15

intra-auricular.

El éxito de la técnica de Fontan depende de una
seleccion cuidadosa de los pacientes, de forma tal que el
unico ventriculo pueda asumir el trabajo impuesto por las
resistencias vasculares pulmonares y sistémicas. Se
necesita que no existan obstrucciones y una funcion
ventricular sistdlica y diastolica cerca de lo normal.

La técnica de Fontan estad contraindicada en las
siguientes situaciones:

a) La resistencia vascular pulmonar (RVP) excede las 4
U/M2 (Unidades Woods).

b) Existe hipoplasia severa de las ramas pulmonares.

¢) En los lactantes, por la alta RVP.

d) La presion diastolica final del VI excede los 25
mmHg.

e) Fraccion de eyeccion disminuida.

f) Presion media de la arteria pulmonar mayor de 15
mmHg.

La resistencia vascular pulmonar normal es igual o
menor a las 2 U/M2 en los nifios mayores y en los
adultos. En los recién nacidos es mayor. Un aumento de
la RVP puede deberse a una vasoconstriccion pulmonar
reversible o a una enfermedad vascular pulmonar
obstructiva "fija". La administracion de 100 % de oxigeno
o un vasodilatador pulmonar como la tolazolina (1 mg/
Kg.) puede disminuir la RVP y aumentar el flujo
pulmonar. Si la resistencia vascular pulmonar estd entre
las 2-4 U/M2 y el paciente tiene mas de 2 afios, puede
realizarse la operacion de Fontan.

La resistencia vascular sistémica asciende de las 10-15
U/M2 en el recién nacido hasta las 20 U/M2, cifra en la
cual habitualmente se mantiene ain después de la
infancia. La RVS varia de acuerdo con el tono simpatico
y estd elevada habitualmente en pacientes con
insuficiencia cardiaca.

Puede aceptarse una presion media de la arteria
pulmonar mayor de 15 mmHg si esta es por flujo
pulmonar excesivo que disminuird después de la
operacion.

La presion diastélica final del ventriculo izquierdo se
relaciona con la presiéon en la auricula izquierda, en
ausencia de lesion mitral, y es de 5 a 10 mmHg en el nifio
y algo menor en el neonato.

Los vasos pulmonares en el feto y recién nacidos
poseen una capa muscular media grande comparada con
los adultos. Este aumento de la capa muscular vascular
contribuye a la vaso reactividad pulmonar que presentan
los recién nacidos. Después de varias semanas del
nacimiento la capa media de las pequefas arterias
pulmonares disminuye progresivamente. El crecimiento
de la arteria pulmonar continta durante los primeros 10
afios de vida, pero es mucho mayor en los 2 primeros.
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Una hipertrofia marcada del ventriculo izquierdo
significa un riesgo aumentado para la operacion de
Fontan si estd asociada a sobrecarga de volumen del
ventriculo izquierdo u obstruccion subaoértica. (40).

Pasos para la correccion:

1) Realizar una fistula sistémico-pulmonar con la
técnica de Blalock-Taussig (BT) (conexion entre una
rama de la aorta y otra de la arteria pulmonar para que
llegue mas sangre al pulmon) si la EP y la cianosis son
demasiado severas en los 1-2 primeros meses de vida.

A partir de los 30 dias de vida, intentar evitar la
realizacion de esta primera operacion (BT) y pasar
directamente a realizar la segunda.

VCD

P BT 2) Realizar una
conexion vena cava
superior (recoge la
sangre no
oxigenada que
proviene de la
mitad superior del
cuerpo) - arteria
pulmonar derecha
hacia los 4-6 meses
o antes si es
preciso, de forma
que esta sangre no
pase ya por el
corazén aunque si sigua llegando a ¢l la sangre no
oxigenada que proviene de la cava inferior (de la mitad
inferior del cuerpo) (Operacion de Glenn bidireccional).

BT ocluido

/

3) Realizar una
conexion  vena
cava inferior-
arteria pulmonar
que complete la
anterior operacion aAp neluida
y que se llevaria a
cabo cuando el
nifio tenga 3 aflos EF
y/o 13 Kg.
(Operacion  de
Fontan).

En los casos de
ventriculo tnico /
atresia tricispide (20% del total) que no haya EP, la
primera operacion de fistula sistémico-pulmonar es
sustituida obligatoriamente por la realizacion de un
cerclaje de la arteria pulmonar o”’banding” consistente en
crear una EP artificial reduciendo el calibre de la arteria
pulmonar con una cinta para que no vaya tanta sangre al
pulmon, preparandolo para las siguientes operaciones. Es,
pues, necesario que el nifio tenga EP antes de las

Glenn: WCED -APD

%
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siguientes operaciones, bien sea la EP natural o artificial
(banding)..

Slann

Conducto L—-— Vena cova
Extrocardiaco infesior

Fanading

Ay, il

Ao descendean: deveclas

Circulacion extracorpérea:
Introduccion:

A partir del trabajo de Dennis y su grupo, el 5 de abril
de 1951 se realiza la primera operacion de corazon
utilizando una maquina de corazon - pulmon artificial o
circulacion extracorpérea. Dos afios después, Gibbon,
realiza el 6 de mayo de 1953 la primera operacion de
corazén abierto con éxito, utilizando una circulacion
extracorporea en una paciente de 18 afios con diagndstico
de comunicacion interauricular y con lo cual la técnica de
perfusion toma un gran impulso.

Con la introduccion de la circulacion extracorporea, la
cual posibilitdé derivar y oxigenar la sangre
extracorporalmente, comienza un desarrollo definitivo e
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incesante en la cirugia cardiaca, logrando continuamente
mejores resultados. Nuevos oxigenadores con pequefios
volimenes de llenado y reguladores de temperatura mas
eficientes son la base de éste desarrollo que permite cada
vez operar en pacientes mas pequefios y en lo posible con
pequetios volumenes de sangre.

Aspectos Fisiologicos

Para comprender las particularidades de la cirugia
cardiovascular en neonatos e infantes, es necesario estar
familiarizado con algunos aspectos fisiopatologicos
especificos. Factores inherentes a éste grupo de pacientes
pertenecen la inmadurez de los drganos, el cambio de
circulacion fetal, la circulacion cerebral disminuida, la
existencia de cortocircuitos en caso de algunas patologias
y la distribucion del volumen liquido corporal.

Determinados 6rganos del recién nacido se encuentran
aun inmaduros, como los pulmones, rifiones, higado,
cerebro y el sistema inmunolégico.

El higado no puede alin realizar completamente su
funcion de filtracion, con lo cual, la eliminacién de
algunos medicamentos se encuentra retardada.

La circulacion cerebral estd sometida a una
autorregulacion a través del dioxido de carbono (CO2), la
cual es preservada inclusive bajo circulacion
extracorporea e hipotermia de alrededor 25° C,
garantizando un aporte sanguineo cerebral adecuado. El
CO2 a nivel cerebral tiene un efecto vasodilatador con lo
cual aumenta el aporte sanguineo a éste 6rgano.

En recién nacidos el flujo sanguineo cerebral es muy
pequefio durante los primeros dias y se encuentra entre 5
hasta 30ml/100g/min (valores en el adulto: 50-60
ml/100g/min). También el metabolismo cerebral se
encuentra reducido en comparacion con el cerebro de un
adulto. En experimentos con ratas jovenes se ha podido
demostrar que el cerebro inmaduro posee una mayor
tolerancia a la isquemia. Se supone que estos resultados
corresponden también en neonatos.

En defectos cardiacos con cortocircuito de izquierda a
derecha (como por ejemplo en la persistencia del
conducto arterioso, comunicacion interventricular, tronco
arterioso comun) se desarrolla una resistencia pulmonar
anormalmente elevada, producida por ésta sobrecarga de
volumen sanguineo pulmonar.

En pacientes con malformaciones cardiacas que
producen un cortocircuito de derecha a izquierda, se
desarrolla una policitemia compensatoria con un
contenido eritrocitario elevado. Estos pacientes pueden
tener un hematocrito de 50 hasta sobre 70%. En éste caso,
se debe observar que la viscosidad y fluidez de la sangre
es dependiente de la temperatura y la concentracion de
sus componentes. La viscosidad aumenta con la
disminucion de la temperatura y con el aumento de la
concentracion de los componentes sanguineos con lo
cual, disminuye la velocidad de circulacion de la sangre.
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Hipotermia junto con un hematocrito elevado, pueden en
ciertas circunstancias desencadenar fenomenos
tromboembolicos.

En defectos cardiacos cianéticos (cortocircuito derecha-
izquierda) a causa del flujo sanguineo pulmonar
disminuido, es posible observar alteraciones del
equilibrio acido - basico. En estos pacientes, ademas de
desarrollar una policitemia se encuentra también una
acidosis respiratoria (como por ejemplo en la
transposicion de los grandes vasos, tetralogia de Fallot,
atresia pulmonar, atresia tricuspidea).

En el calculo de la hemodilucidn en neonatos e infantes,
se debe tomar en cuenta que la relacion del volumen
liquido corporal con respecto al peso corporal es superior
que en los adultos. Esta diferencia es sobre todo
importante a nivel del volumen de liquidos intracelulares,
el cual esta incrementado en un 30%.

Manejo Pre-operatorio

Para el perfusionista es de gran importancia conocer el
diagndstico del paciente, los resultados hematologicos, el
grupo sanguineo, la estatura y peso corporal. El
diagnodstico determina la necesidad de la asistencia de
circulacion extracorpérea, también determina si se
utilizara un arresto circulatorio o una técnica de perfusion
de flujo bajo.

Dependiendo de la estatura y el peso corporal se
determina el sistema adecuado y el flujo de la bomba. El
valor del hematocrito ayuda a calcular el grado de
hemodilucion. En nifios pequefios, sobre todo en
neonatos, se toma como valor ideal de hematocrito > 25%
durante hipotermia profunda y alrededor del 30% al
terminar la circulacion extracorpdrea, logrando asi una
adecuada capacidad de transporte de oxigeno.

La determinacion del contenido proteinico sérico total,
el cual determina la presion coloideosmotica, revela por
tanto el estado oncético. Como consecuencia de una
presion coloideosmética baja a través de la disminucion
de las proteinas séricas totales puede encontrarse una
permeabilidad capilar aumentada en el cual se produce
una difusion de agua hacia el tejido intersticial.

La determinaciéon de la presion arterial se realiza a
través de un catéter localizado generalmente en la arteria
radial. Un catéter venosos central puede ofrecer algunas
ventajas como permitir la medicion de la presion venosa
central y asi al terminar la circulacion extracorpdrea
poder determinar mejor la terapia de substitucion de
volumen. En nifios pequefios se puede,
intraoperatoriamente, registrar directamente también la
presion auricular derecha. Corresponden también a la
monitorizacion los electrodos para el electrocardiograma,
sondas de temperatura (rectal y esofagica), oximetro
percutaneo y una sonda vesical. En la mayoria de centros
se determina también el contenido de CO2 espiratorio
(normal: 40-45 mm Hg).
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Material y Volumen De Llenado
Juego de tubos

La tuberia esta hecha de PVC (polivinicloroetileno) y
debe ser lo mas corta posible. La tuberia que va en los
rodillos de la bomba puede ser de silicona o de PVC.

El juego de tubos debe tener un filtro arterial para filtrar
incluso particulas muy pequeilas y sobre todo evitar
micro embolias. Hacia el filtro arterial se debe conectar la
linea de presion arterial. Puede resultar ventajosa la
utilizacion de la determinacion continua de gases
sanguineos, los cuales pueden ser controlados tanto en el
lado arterial como en el venoso. Sin embrago, los
dispositivos para realizar esta determinacion representan
un gasto econémico elevado, por lo cual en muchos
lugares se utiliza solo un censor de la saturacion en el
lado venoso.

La utilizacion de un filtro “pre-bypass” no se ha
establecido aun en todos los centros. El juego de tubos
puede contener una comunicacion entre las lineas del lado
arterial y venoso para facilitar la eliminacion de aire (por
ejemplo el shunt de Senning).

Un censor de nivel bajo y un detector de burbujas son
instalados por seguridad. Se dispone también de un
reservorio de cubierta dura de cardiotomia con un filtro y
un desespumante integrado. Es posible también la
utilizacion de un reservorio venoso cerrado.

Oxigenadores

En la cirugia cardiaca infantil se utilizan casi
exclusivamente oxigenadores de membrana con un
intercambiador de temperatura integrado. Se debe tener
para cada peso corporal el correspondiente oxigenador
disponible, con lo cual se puede utilizar el menor
volimen de llenado posible. Todos los oxigenadores son
de membranas planas o membranas capilares con
intercambiador de temperatura integrado. Los
oxigenadores con recubrimiento de heparina no se
utilizan aun de forma rutinaria a pesar de su mayor
biocompatibilidad demostrada a través de una menor
activacion del sistema del complemento y del sistema de
la coagulacion.

Segtin el flujo deseado se determina el tamafio de las
canulas. Las canulas deben permitir un adecuado flujo
arterial asi como también un Optimo drenaje venoso.
Dependiendo de la técnica de perfusion se pueden utilizar
una o dos canulas venosas. Cuando se realiza un paro
circulatorio es suficiente solo una canula venosa
auricular. Si existe la necesidad de aislar la auricula
derecha, como por ejemplo en un defecto septal (CIA o
CIV), se utilizan dos canulas venosas colocadas en la
vena cava superior e inferior. La canula colocada en la
vena cava inferior no debe ser colocada muy
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profundamente para no obstruir el retorno venoso
hepatico.

En la canulacion venosa doble, se debe elegir una
canula para la vena cava superior que sea por lo menos
dos niimeros menor que la canula para la vena cava
inferior. La utilizacién de una canula derecha o curva
depende de la preferencia del cirujano. Generalmente se
coloca en la vena cava superior una canula curva y en la
vena cava inferior una cdnula curva o una derecha. Un
catéter de descompresion puede ser introducido a través
de la auricula izquierda hacia el ventriculo izquierdo para
drenar la sangre proveniente de colaterales o de defectos
septales.

La canulacion también es dependiente de los diferentes
territorios anatomicos. En reoperaciones se puede utilizar
también una canulacion femoral arterial y venosa si el
acceso transtoracico presenta dificultades.

Volamen de llenado (Priming)

El volumen de llenado varia segun cada centro. En
centros como en Loma Linda / California, no se utiliza
sangre en el volimen de llenado en neonatos que
requieren de paro circulatorio, permitiendo asi un
descenso del hematocrito hasta 5% y del calcio ionizado
de 0.4 mmol/l (Eke 1996). En el hospital de Marie
Lannelongue de Paris contrariamente se permiten valores
de hematocrito de 30 a 35% y un valor de proteinas
séricas totales de 45 a 50 g/l (Lacour-Gayet 1993).

Se puede utilizar Lactato de Ringer, Glucosa al 5%,
HAES 6%, Haemacel, 6 en lo posible Solucion
Polielectrolitica Isotonica (S-627). Cuanto mas pequefio
sea el niflo, mayor es la cantidad de concentrados
eritrocitarios necesarios. Es aconsejable, al administrar
concentrados eritrocitarios también administrar plasma
(FFP) o albimina para mantener los niveles séricos de
proteinas y asi también la presion coloideosmética. El
valor de proteinas séricas totales no debe ser menor a 10
g/l. A continuacion se administra manitol (0.5mg/kg) y
bicarbonato de sodio. Se recomienda, cuando no se
utilizan concentrados eritrocitarios ni plasma, el uso
adicional de Albumina humana al 20% en nifios hasta
30kg.

El pH en el volumen de llenado debe permanecer en
alrededor de 7.40. Cuando se administran concentrados
eritrocitarios se debe tomar en consideracion que el
estabilizador (CPDA) que estos productos contienen, los
que forman uniones entre el calcio y el citrato
ocasionando un descenso en el valor de calcio i6nico
sérico. Por lo tanto, se administran por cada unidad de
sangre 500mg de calcio.

La dosis de heparina en volimen de llenado es de 100
U/kg. Una profilaxis con antibidticos se realiza con
25mg/kg. Adicionalmente después de iniciar la
circulacion extracorpérea se administran corticoides;
diuréticos. En nifios menores de tres meses se encuentra
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un sistema inmunolégico inmaduro, por lo tanto, se
realiza una profilaxis antibiotica tratando de cubrir un
amplio espectro. Esta profilaxis antibiotica debe ser
continuada en el periodo postoperatorio y los niveles de
amino glucdsidos deben ser controlados para asi evitar los
efectos nefrotoxicos, ajustando la dosis en caso necesario.

En muchos centros se utiliza rutinariamente el inhibidor
de las proteasas conocido como Aprotinina (Trasylol) con
lo que se evita la secrecion de Kalicreina la cual es
responsable de la activacion del sistema del
complemento, esto es, la reaccion antigeno anticuerpo. La
dosis comprende entre 15000 a 30000 U/Kg. y debe ser
administrada antes del inicio de la operacion y puede ser
también incluida en el volimen de llenado. Los
resultados sobre la accion de Aprotinina en neonatos no
han sido atn investigados suficientemente.

Procedimiento De Circulacion Extracorpérea (Cec)

Célculo antes del comienzo de la CEC/Hemodilucién
dependiendo de la estatura y del peso del paciente se
calcula la superficie corporal la cual dictara el flujo
necesario (2.4 1/m2 hasta 3.5 I/m2).

El valor del hematocrito actual determina la cantidad de
concentrado eritrocitario a administrarse en el volumen
de llenado. Idealmente se deberia utilizar plasma (FFP)
junto con los concentrados eritrocitarios. Como regla
general se acepta un hematocrito > 25% durante
hipotermia profunda y valores alrededor del 30% durante
la discontinuacion de la CEC. En algunos centros se
utilizan valores superiores.

Durante la administracion de concentrados eritrocitarios
se debe tener en cuenta que el hematocrito de una bolsa
de extraccion de globulos rojos es de aproximadamente
60%, el pH 6.9, el CO2 >60 mmHg y el potasio alrededor
de 10 mmol/l. Por lo tanto, se aconseja dejar pasar el
volimen de llenado a través del circuito y ventilarlo,
logrando asi una disminucién del CO2. Después de
administrar bicarbonato de sodio y calcio se debe realizar
un control de los gases sanguineos del volumen de
llenado. La intencion es la de alcanzar un pH de 7.40.

Procedimiento de CEC/ paro circulatorio / perfusion
de flujo bajo

Después de la canulacion del paciente y su conexion a
la maquina de CEC se inicia la circulacion. Se pueden
utilizar basicamente tres técnicas:

Perfusion de flujo bajo

En ésta técnica se disminuye la temperatura (rectal) del
paciente hasta 25 - 28° C. En éste punto se puede
disminuir el flujo a una velocidad de 50 — 75ml/kg. La
presion arterial media debe permanecer entre 40 — 50
mmHg. En algunos centros se tolera una presion arterial
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media de 30 mmHg. En la fase de recalentamiento se
incrementa lentamente el flujo hasta alcanzar el flujo
normal calculado.

Antes de terminar la CEC se deja al corazon bombear,
reduciendo el retorno venoso lo que a su vez permite al
paciente retener volimen. Durante ésta maniobra, la
presion auricular derecha no debe superar los 4 — 5
mmHg.

Hipotermia profunda con paro circulatorio

La temperatura rectal del paciente se disminuye hasta
18° C, combinando idealmente el enfriamiento de la CEC
con un colchon de enfriamiento y ademas recubriendo la
cabeza con bolsas de hielo para aumentar la proteccion
cerebral. Con ésta técnica, el cirujano obtiene condiciones
ideales de trabajo ya que no tiene la interferencia de las
canulas en el campo operatorio que han sido retiradas al
comenzar el paro circulatorio, y por otro lado tiene un
campo operatorio libre de sangre que podria obscurecer la
exposicion. En ésta técnica se vacia de sangre al paciente
y las lineas arteriales y venosas se ocluyen. La sangre en
la CEC se circula a un flujo de 200 ml/min a través de la
linea de recirculacion.

Durante el recalentamiento, hay que tener cuidado que
la diferencia de temperatura entre la sangre venosa y el
agua del intercambiador no tengan una diferencia mayor a
10° C. Una duracion del paro circulatorio de 30 minutos
se reconoce como “periodo seguro” y una duracion entre
45 a 60 minutos se denomina critica.

Perfusion de flujo bajo con paro circulatorio parcial

Para reducir el tiempo de arresto circulatorio, se puede
combinar la técnica de perfusion de flujo bajo con
periodos de paro circulatorio.

Reduciendo la temperatura hasta 18-20° C se puede
reducir el flujo a 25 ml/kg. Si el cirujano requiere de un
periodo de arresto circulatorio se puede en cualquier
momento parar la CEC.

La dosis de heparina comprende un total de 300U/kg. El
valor del ACT (tiempo de coagulacion activado deberia
alcanzar sobre los 480 segundos y debe ser controlado
cada 20 minutos. Si el valor desciende de 480 segundos
se administra nuevamente heparina (5S0U/kg).

Durante el recalentamiento se debe observar que la
diferencia entre el agua del intercambiador y de la sangre
venosa no tengan una diferencia mayor a 10° C. El flujo
se eleva lentamente hasta alcanzar el flujo normal. En
ésta fase, la presion arterial no debe de ser menor a 30
mmHg y cuando se ha alcanzado los 30°C la presion
arterial no debe ser menor a 40 mmHg para garantizar
una perfusion adecuada de los diversos Organos,
especialmente el cerebro. En caso de ser necesario, se
puede recurrir a medidas farmacoldgicas. Después de
retirar la oclusion aodrtica se perfunde el corazon con
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sangre. En la mayoria de casos el corazon comienza a
presentar una actividad espontanea en corto tiempo, en
forma de fibrilacion o espontdneamente en una actividad
ritmica. Una desfibrilacion con 5 — 10 Joules es necesaria
si no se recupera espontaneamente el ritmo y el corazén
permanece en fibrilaciéon o desarrolla una taquicardia
supraventricular. Si se presenta un ritmo bradicardico o
asistolia, se conecta un marcapasos.

Antes de terminar la CEC se debe realizar una
transfusion del volumen de la CEC hacia el paciente y
dejar al corazon bombear. Esto tiene como ventaja que el
sistema circulatorio se adapta nuevamente a un flujo
pulsatil. La resistencia periférica aumenta, la circulacion
renal y cerebral aumenta y el cirujano puede controlar sus
anastomosis.

Para evitar complicaciones embdlicas, se acostumbra en
algunos centros esperar 5 a 10 minutos en hipotermia
después de retornar a la CEC antes de comenzar
lentamente con el recalentamiento.

En hipotermia se puede, bajo buenos valores de presion
arterial (> 40 mmHg, en neonatos y hasta el ler afio de
vida 30 — 40 mmHg), reducir el flujo. En caso de que la
presion arterial permaneciese baja, se debe aumentar el
flujo (hasta 150ml/kg) a pesar de la hipotermia. Si la
presion arterial persiste baja se debe, después de consultar
con el anestesista, utilizar medicamentos vasopresores.

Antes de terminar la CEC se reducen el flujo venoso y
el flujo arterial. En neonatos se pueden realizar estas
maniobras rapidamente. Muy importante en ésta fase es
no sobrecargar con volimen al paciente.

Es preferible terminar la CEC con un paciente
ligeramente hipovolémico y luego retransfundir para
evitar una dilatacion del corazon.

La eliminacion urinaria durante la CEC debe ser de
aproximadamente 1ml/kg/hora y es estimulada con
manitol y furosemida.

Durante la CEC, al comienzo y en la fase de
recalentamiento, se produce una secrecion de
catecolaminas. La elevacion de adrenalina y de
noradrenalina se acompaiia de una elevacion en la presion
arterial y del nivel de glucemia (reaccion de estrés).

Manejo de los gases sanguineos e hipotermia

El oxigeno esta ligado quimicamente en su mayor parte
(90%) a la hemoglobina. 1g de hemoglobina contiene
1.34 ml de oxigeno. El transporte de dioxido de carbono
se realiza a través del bicarbonato en un 90% y en un 5%
a través de la hemoglobina y de las proteinas séricas. El
analisis de los gases sanguineos es el principal control,
durante la CEC, de una ventilaciéon adecuada. La relacion
de ventilacion - perfusion bajo hipotermia depende del
método de medicion de los gases sanguineos, esto es, si
se utiliza el método alfa o el método pH-stat.

Hoy en dia se utilizan, en la mayoria de centros para
ésta determinacion, el método alfa. Este método consiste
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en no corregir los valores de gases sanguineos segun la
temperatura actual sino que son medidos a 37° C. Bajo
hipotermia se aumenta la disolucion de los gases
sanguineos, el oxigeno esta mas ligado a la hemoglobina
pero disminuye en su oferta a los tejidos. Se produce un
desplazamiento de la curva de disociacion de la
hemoglobina hacia la izquierda lo cual produce una
alcalosis. En el método del pH stat se calienta la sangre a
37° C para su medicion y se la compara segin un
normograma a la temperatura actual corregida. Con este
método hay un aumento relativo del CO2 bajo hipotermia
lo cual produce un aumento de la circulacion cerebral.

La hipotermia disminuye la utilizacion de oxigeno del
organismo y con ello eleva la tolerancia a la isquemia. La
reduccion del flujo es dependiente de la temperatura y de
la presion arterial media. Un descenso de la temperatura
hasta 28°C reduce el consumo de oxigeno en los tejido en
un 50%. Una disminucion hasta 25°C disminuye el
consumo de oxigeno en un 33%. El flujo sanguineo puede
ser reducido, por cada grado centigrado
aproximadamente, un 7%.

También en hipotermia, la hemodiluciéon mejora la
fluidez de la sangre o con ello también mejora la
perfusion hacia los diferentes 6rganos. La efectividad de
los medicamentos, especialmente de catecolaminas
disminuye paralelamente con la disminucion de la
temperatura.

Hemofiltracion

En niflos pequefios y neonatos se encuentra durante los
procedimientos de CEC un aumento en la permeabilidad
capilar, con lo cual hay un aumento en el depdsito de
liquidos extravasculares y como consecuencia se produce
un edema tisular masivo (pulmones, cerebro, corazon).
Esta fuga capilar se observa principalmente cuando son
necesarios tiempos prolongados de CEC.

Para evitar la formacion de edemas, algunos centros han
adoptado el uso rutinario de la hemofiltracion durante la
CEC, sobre todo durante la fase de recalentamiento. En
ésta técnica, el agua es filtrada, el volimen faltante
restituido con concentrados eritrocitarios y plasma o
albumina, alcanzando asi a finales de la CEC el
hematocrito deseado. En el mejor de los casos, se puede
hemofiltrar todo el volumen de llenado.

Otra técnica es la descrita por Naik y Elliott
denominada ultrafiltracion modificada, la cual se utiliza
sobre todo en la fase post-bomba. Como ventajas de la
hemofiltracion tenemos un estado postoperatorio mas
favorable a través del aumento de la viscosidad, una
reduccion del edema intersticial y una mejor eliminacion
de anestésicos. Esta técnica es simple, se conecta un
hemofiltro cebado a la tuberia de la CEC, por ejemplo,
entre el filtro arterial y el reservorio de cardiotomia
(arterio-venoso). Para éste fin, es muy 1util también la
bomba de cardioplejia. Cuando no se administra
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cardioplejia, se puede hemofiltrar.

Para acelerar la hemofiltracion se puede conectar en la
salida del filtro una succion (atencion con la presion
transmembrana). Con la ultrafiltracion modificada se
instala el hemofiltro entre la linea arterial y venosa con lo
cual la sangre es filtrada y a través de las canula venosa
retransfundida.

Complicaciones

Se pueden clasificar las complicaciones en dos grupos.
Pueden ocurrir eventos durante la perfusion que se deben
a fallos del material o su uso indebido. Aqui tenemos
embolias gaseosas que se originan en la linea arterial,
desde una canula de descompresion (vent), defectos del
oxigenador con reducida capacidad de oxigenacion,
pérdidas de plasma o finalmente, la ruptura de un tubo
debido a la friccion sometida.

El otro grupo de complicaciones, el cual no estd
producido por fallos del material o fallos en su uso. En
primer lugar se deben mencionar las alteraciones en la
coagulacion, principalmente frecuentes en neonatos. La
reduccion del nimero plaquetario se correlaciona con el
tiempo de CEC y se debe por un lado a factores
traumaticos (rodillos de la bomba, succionadores) y por
otro lado a la exposicion de la sangre a las superficies
artificiales. Después de tiempos prolongados de CEC se
puede observar una disminucion de hasta un 10% en el
numero plaquetario preoperatorio.

Una insuficiente antagonizacion de la heparina a través
de protamina puede ocasionar un sangrado
postoperatorio. La presentacion de un rebote de heparina
es posible observar incluso algunas horas después de la
antagonizacion y se presenta de forma stbita o como
reaparicion del sangrado junto con un tiempo de ACT
prolongado.

También se pueden observar complicaciones renales,
especialmente después de tiempos prolongados de CEC
se puede observar una hemoglobinuria, hematuria o una
oligo-anuria con una frecuencia del 15%.

Alteraciones del ritmo cardiaco después de CEC como
las taquicardias merecen especial consideracion. Estas
pueden reducir la disponibilidad de oxigeno al miocardio
a través de un aumento en su demanda y tienen un efecto
hemodinamico negativo.

Complicaciones neuroldgicas se encuentran en casi un
18% de todos los casos y son ocasionadas por embolias
gaseosas tras evacuar el aire del corazon, flujo cerebral
disminuido o tiempos prolongados de CEC. Daiios
neurologicos definitivos se observan, afortunadamente,
en menos del 1% de todos los casos.

Ocasionalmente se puede presentar un sindrome de bajo
gasto cardiaco en el cual, el corazén infantil no puede
soportar la demanda circulatoria corporal. En éstos casos
se recomienda la utilizacion de catecolaminas o, en casos
severos, dispositivos de asistencia mecanica. (39).
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Salida de circulacion extracorpérea en la cirugia de
Fontan

La perfusion de los pulmones depende de la presion de
llenado de las cavas, que debe ser mayor que la presion
de la auricula izquierda para vencer la resistencia vascular
pulmonar, una vez que el ventriculo derecho ha sido
eliminado de la circulacion mediante la derivacion
cavopulmonar.

La implementacion de medidas encaminadas a
disminuir la resistencia vascular pulmonar (RVP) que
incluyen la hiperventilacion moderada (PCO2 30-32
mmHg), el aumento de la concentracion de oxigeno
inspirado y un pH discretamente alcalotico, son de gran
ayuda una vez que se ha terminado la CEC.

Cuando la temperatura rectal alcanza los 32 °C se
comienza un apoyo preventivo con dopamina en dosis
promedio de 5-10 mg/Kg./min. Todos los pacientes son
vasodilatados con nitroglicerina y regitina, segun
necesidades, en dosis promedio que oscilan entre 1 y 10
mg/Kg./min.

Los pacientes con disfuncion miocardica posoperatoria
provocada por la sobrecarga cronica de volumen e
hipoxia sostenida, pueden presentar fallo ventricular
izquierdo a la salida de la CEC. Otros factores etiologicos
importantes son: calidad de la proteccion miocardica,
tiempo de pinzamiento adrtico y de circulacion
extracorporea. Un tiempo prolongado de CEC (mayor de
100 min.) favorece el desarrollo del sindrome de bajo
gasto cardiaco (SBGC) en la mayoria de los pacientes. El
ritmo y la frecuencia cardiaca deben normalizarse antes
de la salida de la CEC.

La PVC debe mantenerse entre los 15 y los 20 mmHg y
la presion de la auricula izquierda por debajo de los 10
mmHg, para un gradiente de 7-10 mmHg entre las 2
auriculas. La necesidad de mantener cifras altas de PVC
se acompafian de una mayor morbilidad y mortalidad
intraoperatoria y en el postoperatorio inmediato.

Una PVC mayor de 20 mmHg se relaciona con un mal
prondstico. Una presion elevada en auricula izquierda
sugiere disfuncion ventricular o valvular.

En el tratamiento del SBGC se utiliza dopamina y
vasodilatadores en infusiéon continua, lo que optimiza la
frecuencia y el ritmo cardiaco, asi como el volumen de
administrar (precarga). Se revierte la anticoagulacion con
protamina en dosis 1,5 mayor a la cantidad de heparina
administrada. E1 TCA debe volver a la normalidad (60-
120 s).

Se utiliza plasma fresco congelado y concentrado de
plaquetas a razon de 1 unidad por cada 7 Kg. de peso
corporal. El paciente se traslada para la sala de
recuperacion donde se ventila hasta su completa
recuperacion. Debemos evitar las altas presiones de
insuflacion, la PEEP, la hipotermia, la hipercapnia, la
acidemia y la hipoxemia, factores que aumentan la RVP.
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La extubacién precoz y la ventilacion espontanea
favorece el flujo pulmonar. La extubacién debe lograrse
en las primeras 24 h en la mayoria de los pacientes.

La técnica de Fontan ofrece las siguientes ventajas:

* Disminuye la sobrecarga de volumen ventricular y de
esta forma disminuye el trabajo del ventriculo y las
demandas metabolicas.

+ Elimina el -cortocircuito sistémico-pulmonar, y
permite que la totalidad del gasto cardiaco se dirija hacia
la circulacion sistémica.

* La circulacién pulmonar se convierte en un sistema
pasivo con flujo regulado por las diferencias de presiones
entre las 2 auriculas. Se evita la posibilidad de
hipertension pulmonar (hiperflujo del BT).

Los reportes en la literatura médica de los tltimos afios
sefialan cifras de supervivencias entre el 70 y el 85 %,
con una mejoria significativa en la tolerancia al ejercicio,
capacidad de trabajo y oxigenacion. Sin embargo,
después del Fontan puede presentarse hipoxemia
moderada, especialmente durante el ejercicio, la cual se
atribuye a cortocircuito intrapulmonar de derecha a
izquierda y al drenaje del seno coronario en la auricula
izquierda. (40).

Resumen

La realizacion de CEC en neonatos y nifios pequefios se
diferencia en muchos puntos de la perfusion en adultos y
demanda por lo tanto del perfusionista conocimientos
especiales de la fisiologia y fisiopatologia en éste grupo
de enfermos.

Una cuidadosa seleccion de los materiales a emplearse
con el correspondiente peso corporal y los calculos
preoperatorios de los volumenes, son de importancia
definitiva.

La composicion del volumen de llenado de la CEC
tomando en cuenta la substitucion de eritrocitos, plasma y
albumina es individual en cada paciente. Una consciente
preparacion y cuidadosa realizacion de la CEC son de
gran importancia para obtener el mejor resultado posible.

Los esfuerzos de la industria, los cuales han podido
producir oxigenadores que requieren volumenes de
llenado cada vez mas pequefios y el desarrollo de nuevas
superficies biocompatibles han sido un paso sumamente
importante, con la meta de algin dia poder realizar CEC
en neonatos sin utilizar sangre de donantes y requerir
dosis minimas de anticoagulacion.

Las particularidades encontradas en la cirugia cardiaca
de neonatos y niflos presentan, a cada perfusionista, las
mas altas exigencias. Un buen trabajo en grupo junto con
el cirujano y el anestesista son imprescindibles para el
desarrollo de una perfusion exitosa.(39).

Conclusiones
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La sobrevida y la calidad de vida del paciente con
ventriculo Unico comienzan a ser determinada en el
momento del nacimiento. El diagndstico y tratamiento
precoz son fundamentales para proteger a los pulmones
de la hipertension pulmonar y al ventriculo de la
miocardiopatia asociada a la sobrecarga de presion y
volumen.

En los ultimos 30 afios, el abordaje tradicional del
paciente con ventriculo Unico anatéomico o funcional, ha
sido la creacion de un sistema de by pass del VD cuando
las resistencias pulmonares y la funcion ventricular sean
adecuadas. La comprension de la naturaleza paliativa de
los procedimientos aplicables a la patologia
univentricular nos ha hecho poner como objetivo final en
el tratamiento de estas anomalias, la mejor tasa de
sobrevida con la mejor calidad de vida. Se puede decir
que hay consenso mundial en desarrollar la paliacion de
estas anomalias en tres etapas con la meta del by pass
total:

1. Recién Nacido o lactante menor de 6 meses.

Regular el flujo pulmonar y sistémico: Es inherente a la
patologia univentricular la sobrecarga de volumen ya que
un solo ventriculo maneja la circulacion pulmonar y
sistémica. Por lo tanto del balance del Qp y el Qs
dependera la aparicion de insuficiencia cardiaca o
cianosis. Cuanto menos cianosis exista mayor sobrecarga
de volumen e hipertension pulmonar habra, por lo tanto
es necesario en esta etapa asegurar un flujo sistémico
libre y regular el flujo pulmonar. Para esto se indicaran
una anastomosis subclavia pulmonar o un cerclaje de
arteria pulmonar, o en el caso de obstruccion sistémica
anatomica una operacion de Norwood. El objetivo es
llevar al paciente a un Qp/Qs de 2, lo que es compatible
con una saturacion de 80 %. La sobrecarga continua y la
cianosis también pero a un grado tolerable permitiendo un
adecuado desarrollo.

2. Mayores de 6 meses a 2 afios: Si los pacientes
presentan resistencias pulmonares bajas se indica un
Glenn bidireccional, comenzando de esta manera el
camino del by pass de ventriculo venoso pues después del
Glenn el ventriculo unico no maneja mas el Qp y solo
maneja el Qs. La saturacion aumenta a 82-86 % y la
relacion Qp/Qs pasa a ser de 0,6 a 1 pues en el lactante o
nifio pequefio el retorno venoso de la cava superior es
mayor al 50 % del retorno venoso total. Se puede dejar un
fluyjo pulmonar accesorio como una anastomosis
subclavio pulmonar o una tracto de salida pulmonar
estendtico. Este flujo accesorio tiene la ventaja de
disminuir la cianosis pero al costo de mayor sobrecarga
de volumen. Puede estar especialmente indicado cuando
al momento del Glenn se debe realizar plastica de rama.

3. A partir de los 2 afos: By pass total con conducto
extracardiaco o anastomosis cavo pulmonar total:
Siempre que existan resistencias pulmonares bajas y
funcién ventricular adecuada. Ademas es el momento de
revisar la funcidn de la valvula auriculo ventricular pues
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es crucial en el postoperatorio del by pass total que no
exista insuficiencia y en caso exista sera menester realizar
plastica o reemplazo valvular cuando la plastica no da
resultado satisfactorio. Se desprende de lo anterior que
esto representa un factor de riesgo adicional y que
ademas requiere clampeo adrtico.

Como se desprende de lo anteriormente escrito el
camino del By pass del VD ha sido largo, y como todo
aquello que en la medicina demuestra tener un camino
tortuoso, es por que aun no ha encontrado su perfecta
ubicacion en el firmamento de procedimientos paliativos
para el ventriculo tnico. Se dice paliativos, a pesar de que
hace 30 afios se llamaban correctores, quiza imbuidos de
un optimismo pionero. Son paliativos porque a pesar de
un funcionamiento ideal estos pacientes siempre van a
tener que tomar medicacion cardiologica y tendran una
capacidad limitada ante el ejercicio aerobico. El camino
ha sido largo y las complicaciones que han demostrado
estos procedimientos nos han llevado al
perfeccionamiento de la técnica del By pass Total y a
descubrir en que nos habiamos equivocado.

Es el momento de empezar a pensar en una técnica ideal
que tendria que cumplir los siguientes requisitos:

1. Tener las cavidades cardiacas sin sobrecarga de
presion o volumen.

2. No tener suturas en la auricula derecha para evitar las
arritmias.

3. Mantener un flujo laminar sin perdida de energia

4. Ser biocompatible y acompafiar el crecimiento
somatico.

5. Mantener una distribucion del flujo pulmonar
homogénea a los dos pulmones.

6. Mantener las auriculas a presiones bajas para evitar la
hipertrofia, agrandamiento y fibrosis auricular con el
consiguiente desarrollo de taquiarritmias.

7. Mantener el retorno venoso coronario a presiones
bajas.

8. Mantener una presion venosa central inferior a 12
mm de Hg.

De lo anterior se desprende que el by pass total con
conducto extracardiaco es la técnica que cumple con la
mayor cantidad de requisitos en nuestros dias. El futuro
de la ingenieria tisular podrd proveer de conductos con
posibilidad de crecimiento, o la ingenieria electrénica y
mecanica de una bomba para reemplazar al VD con
funcion acorde a las necesidades del paciente, pero el
concepto hemodinamico de la separacion de la
circulacion pulmonar y sistémica dificilmente sea
abandonado, pues no hace mas que imitar a la circulacion
normal. (41).

También llega el momento de clarificar otras areas en
las cuales todos tenemos dudas. Los momentos de indicar
un Glenn o un By pass Total. ;Cuando es el momento
ideal?

La gran mayoria de los autores coincide en afirmar que
es a partir de los 6 meses para el primero y de los 2/3
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afios para el segundo. La anastomosis de Glenn en
general tiene tendencia a la desfuncionalizacion por la
aparicion de colaterales veno venosas y fistulas
arteriovenosas de pulmoén. Por lo tanto el by pass total
debe ser indicado dos a tres anos después del Glenn. El
by pass total nacid6 como un procedimiento para corregir
la Atresia tricuspidea con CIV pequefia y/o estenosis
pulmonar, o sea para paliar a un paciente ideal con un
ventriculo unico del tipo izquierdo, con una valvula AV
del tipo mitral y pulmones con resistencias bajas. (42).

El trabajo pionero de Yacoub llevo a expandir estas
indicaciones, a entidades mucho mas desfavorables. A
medida en que vamos expandiendo las indicaciones a
entidades mas complejas, sobre todo con ventriculo inico
de tipo derecho como sistémico, como la hipoplasia de
corazon izquierdo, o las heterotaxias viscerales con
ventriculo Vinico, encontramos pacientes que necesitan el
by pass total con anticipacion. Por que sus ventriculos
unicos derechos y sus valvulas AV no toleran la
sobrecarga volumétrica asociada a las paliaciones
sisttmico pulmonares dilatando el ventriculo y
desarrollando insuficiencia severa de la valvula AV. (43).

La introduccion del By pass total en el campo de cirugia
cardiaca revoluciono el cuidado de los pacientes con
fisiologia univentricular. Los resultados alejados en
términos de funcionalidad demuestran la superioridad del
by pass total con relacion a los las paliaciones sistémico
pulmonares o la operacion de Glenn. La mejoria es
dramatica permitiéndole a la gran mayoria de los
pacientes percibir su estado como bueno y estar en la
categoria de insuficiencia cardiaca 1 o 2, e integrarse a la
sociedad de la manera mas provechosa. Debemos pensar
también que muchas de las complicaciones
postoperatorias alejadas de estos pacientes como las
arritmias pueden ser disminuidas con la incorporacion de
las nuevas técnicas como el conducto extracardiaco. Sin
embargo es de esperar que existan problemas no
inherentes a la técnica sino a la naturaleza paliativa del
sistema. [Estos problemas deben ser comentados
previamente a la realizacion del by pass total a los
familiares o al paciente y los mas importantes son:

1. Dieta hipo sddica de por vida

2. Dificultad de llevar adelante un embarazo normal.

3. Anticoagulacion de por vida. (en conductos
extracardiacos y en megaauriculas de las antiguas
atriopulmonares).

4. Medicacion cardioloégica de por vida en un alto
porcentaje de sobrevivientes.

Sin embargo, aun hoy es emocionante ver regresar a
consultas a niflos convertidos en adultos y al ver que a
pesar del enorme handicap de tener un solo ventriculo
han podido desarrollarse a niveles que décadas atrds se
hubieran considerado imposibles. El desafio de hoy es
tratar a los recién nacidos, adultos del manana,
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protegiéndolos de la hipertension pulmonar y de la
miocardiopatia y llevarlos a una calidad y cantidad de
vida maxima. (44).
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