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RESUMEN

La atresia pulmonar con septum interventricular intacto (PA/IVS) es un defecto congénito raro,
en el que se presenta una ausencia de conexion entre el tracto de salida del ventriculo derecho y
de las arterias pulmonares. La incidencia notificada de PA/IVS es de aproximadamente cuatro a
ocho por cada 100.000 nacidos vivos. Respecto a sus opciones de tratamiento, se ha considerado
la valvuloplastia pulmonar con balon, la viabilidad de este proceso se relaciona con el tamafo del
ventriculo derecho y la anatomia coronaria. Ademas, hoy en dia se emplean otro tipo de herramientas
que permiten mayor precision para introducir el catéter, como la radiofrecuencia utilizada con mayor
intensidad en los ultimos aflos. Con la extension de los casos reportados a lo largo del tiempo no se
ha permitido establecer caracteristicas concluyentes sobre un proceso quirdrgico estandar respecto
al tratamiento y los enfoques para la reparacion de atresia pulmonar con septum interventricular
intacto que permita tomar una decision acertada al profesional de salud ante esta patologia. Por
tanto, se debe identificar el éxito de la valvuloplastia pulmonar versus la valvuloplastia pulmonar
con balon combinada con radiofrecuencia en la reparacion de la atresia pulmonar con septum
interventricular intacto para disminuir la mortalidad en los neonatos afectados y de igual forma
reducir las complicaciones a largo plazo en estos pacientes.

Palabras clave: Atresia, pulmonar, tratamiento, defecto, congénito, septum interventricular.

ABSTRACT

Pulmonary atresia with intact ventricular septum (PA/IVS) is a rare congenital defect characterized
by the absence of a connection between the right ventricular outflow tract and the pulmonary arteries.
The reported incidence of PA/IVS is approximately four to eight per 100,000 live births. Among
its treatment options, balloon pulmonary valvuloplasty has been considered; the feasibility of this
procedure depends on the size of the right ventricle and coronary anatomy. In addition, new tools
are now used to improve the precision of catheter insertion, such as radiofrequency, which has seen
increased use in recent years. Despite the growing number of reported cases over time, no conclusive
characteristics have been established to define a standard surgical approach for the treatment and
repair of PA/IVS, which would aid healthcare professionals in making well-informed decisions
for this condition. Therefore, it is essential to evaluate the success of pulmonary valvuloplasty
versus balloon pulmonary valvuloplasty combined with radiofrequency in repairing PA/IVS, with
the aim of reducing neonatal mortality and minimizing long-term complications in these patients.
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INTRODUCCION

La atresia pulmonar con septum interventricular intacto (PA/IVS)
es un defecto congénito poco frecuente, en el cual se presenta
una ausencia de conexion entre el tracto de salida del ventriculo
derecho y de las arterias pulmonares, por lo que la sangre no puede
fluir desde el ventriculo derecho hacia la arteria pulmonar y los
pulmones, por lo que se hace necesario que exista otra fuente
que supla el flujo sanguineo a nivel pulmonar.! Respecto a las
opciones de tratamiento para la atresia pulmonar con septum
interventricular intacto, se considera la valvuloplastia pulmonar
con baléon como opcion debido a que es un procedimiento que
tiene como objetivo abrir una valvula cardiaca que se encuentra
estrechada con el fin de proporcionar el restablecimiento del flujo
sanguineo, la viabilidad de este proceso se relaciona con el tamafio
del ventriculo derecho y la anatomia coronaria,'* generalmente se
introduce un catéter y una guia, que se hacen avanzar a través de la
valvula pulmonar. Se usa un globo del 120% al 140% del tamafio
del anillo de la valvula pulmonar para dilatar la misma.* Ademas
de lo anterior, hoy en dia se emplean otros tipos de herramientas
que permiten mayor precision a la hora de realizar e introducir el
catéter, como es el caso de la radiofrecuencia que ha sido utilizada
con mayor regularidad en los Gltimos afios.

La valvuloplastia pulmonar con balon precisa el impacto de la
tecnologia en las intervenciones a nivel de los defectos congénitos
cardiacos, para ello es importante conocer la eficacia y seguridad
de la cirugia, debido a los diferentes procedimientos a disposicion
del profesional de salud para tratar esta patologia. Es necesario
evaluar su éxito para brindar un enfoque adecuado al tratamiento
dependiendo de la necesidad del paciente. La incidencia notificada
de PA/IVS basada en registros y estudios poblacionales de nifios
nacidos con cardiopatias congénitas (CC) es aproximadamente
de cuatro a ocho por cada 100.000 nacidos vivos, se notifica que
es menor del 1% de los defectos cardiacos congénitos y tiene
pobre pronoéstico,' con un aumento de la mortalidad, en los recién
nacidos y nifios con PA/SIV que son menores de 12 meses.’

Con la extension de los casos reportados a lo largo del tiempo no
se ha permitido establecer caracteristicas concluyentes sobre un
proceso quirtirgico estandar respecto al tratamiento y los enfoques
para la reparacion de atresia pulmonar con septum interventricular
intacto que permitan tomar una decision acertada al profesional de
salud ante esta patologia,® por lo que la valvuloplastia pulmonar
con radiofrecuencia fue descrita como una opcion alternativa a
la valvuloplastia pulmonar con balon.”

Con el precedente anterior acerca de los procedimientos quirtirgi-
cos para este defecto cardiaco, se busca determinar la efectividad
y el éxito de la valvuloplastia pulmonar con balén en la repara-
cion de la atresia pulmonar con septum interventricular intacto,
para ello se analizaron distintas variables como poblacion de la
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muestra, tiempo de la valvuloplastia, es decir en qué momento
del desarrollo del embrion o del neonato se realiz6 la cirugia, los
resultados del estudio y finalmente el éxito de la valvuloplastia
pulmonar.

Por tanto el objetivo de esta revision de la literatura, a través de
base de datos biomédicas EMBASE y MEDLINE junto con las
variables seleccionadas, es identificar el éxito de la valvuloplastia
pulmonar versus la valvuloplastia pulmonar con balén combinada
con radiofrecuencia en la reparacion de la atresia pulmonar con
septum interventricular intacto.

MATERIALES Y METODOS
Pacientes

Los pacientes incluidos en los estudios referentes a valvuloplastia
pulmonar con baldn tuvieron una edad entre un dia y dos afios
y un peso de 2,5 Kg a 11,7 kg, exceptuando un estudio que fue
realizado en pacientes adultos con una edad entre 18 a 39 afios
que cumplian con el diagnéstico de PA/IVS, el anterior fue con
el propdsito de hacer seguimiento de la valvuloplastia pulmonar
realizada al momento de que los pacientes fueron neonatos. En
la valvuloplastia pulmonar con balén combinada con radiofre-
cuencia los pacientes tuvieron una edad entre 0 dias a 90 dias y
un peso de 1,4 a 4,3 kg (Tabla 1).

Malformaciones

Respecto a las malformaciones, seis estudios describen las
anomalias a nivel cardiaco y extracardiaco teniendo en cuenta
el procedimiento realizado, se evidenciaron dos estudios con
valvuloplastia con balén en los que se informo 40 pacientes con
anomalias cardiacas.®’ En contraste con la valvuloplastia combi-
nada con radiofrecuencia se identificaron cuatro estudios con 76
pacientes que presentaron anomalias cardiacas y nueve pacientes
con enfermedades congénitas adicionales.'™!3

Rango del tamaiio de valvulas

Se evaluta el diametro de las valvula trictispide y pulmonar y los
Z-score , que permiten denotar la desviacion de una medida anato-
mica dada de una media de poblacion especifica de tamariio, estos
se pueden aplicar a mediciones ecocardiograficas.'* Las medidas
de cada estudio se pueden observar en la Tabla 1.

Complicaciones

Las complicaciones que se observaron después del procedimiento
se asemejan entre ambas técnicas, en la valvuloplastia pulmonar
se identificaron cuatro estudios que reportaron 65 pacientes que
tuvieron complicaciones, siete pacientes presentaron complica-
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es separar la circulacion sistémica de la pulmonar, reclutar al
ventriculo derecho para la circulacion pulmonar siempre que
la circulacion coronaria no sea dependiente de este y tener una
mortalidad minima y evitar reintervenciones futuras.

La valvuloplastia pulmonar con balén es un procedimiento que
se usa comunmente para tratar pacientes con atresia pulmonar
y septum interventricular intacto, es una intervencion cardiaca
que permite abrir las valvulas cardiacas estenoticas o rigidas. La
radiofrecuencia es una técnica que se ha venido usando como ayu-
da a la valvuloplastia que permite el tratamiento de las arritmias
por medio de la perforacion valvular de forma segura y eficaz.!!

Se hizo una comparacion de 16 estudios en los que se compara
la seguridad, efectividad y complicaciones tardias, en 12 se rea-
liz6 valvuloplastia pulmonar con balon y en cuatro se combind
la técnica con radiofrecuencia. En los estudios encontrados se
evidencid los resultados a corto, intermedio y largo plazo, entre
los cuales se tuvieron en cuenta: el tamafio de valvula pulmonar y
tricispide antes y después del procedimiento, la presion sistolica
media antes y después de la técnica utilizada y si los pacientes
necesitaron reintervenciones.

Los estudios reportados realizan un seguimiento desde el periodo
prenatal hasta el neonatal, lo que permitio tener un registro de
las malformaciones y/o alteraciones de tipo cardiaco y extracar-
diaco, siendo frecuente las variaciones anatomicas en la valvula
tricispide como estenosis, displasia e insuficiencia, esto asociado
al desarrollo embriologico de la atresia pulmonar con septum
interventricular intacto en el que la valvula pulmonar tiene un
desarrollo inadecuado del cierre de la comunicacion interven-
tricular que finalmente termina alterando la morfogénesis del
corazon, también se observo la presencia de fistulas del ventriculo
derecho, todo lo anterior acompaiiado de anomalias congénitas
como sindrome de Down, sindrome de DiGeorge, agenesia del
cuerpo calloso con microcefalia, ureterocele, displasia renal y
atresia de coanas.®1215:17:20

Asimismo por la categorizacion retrospectiva de los mismos en
los cuales se estipulo un tiempo para realizar la observacion de los
casos y emplear el procedimiento, se tuvo en cuenta dos estudios
que hicieron un seguimiento hasta la edad adulta contemplando
no solo las complicaciones y reintervenciones a corto plazo sino
las posibles intervenciones y el impacto en la supervivencia que
generaron en estos pacientes.!'*?!

La mortalidad evaluada en los estudios demuestra que las com-
plicaciones observadas a nivel cardiaco y extracardiaco tuvieron
un impacto en la supervivencia de los pacientes, solo en un
estudio se observd la muerte temprana de 15 pacientes después
de una reintervenciéon como la descompresion del ventriculo
derecho a causa de una circulacion coronaria dependiente del
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ventriculo derecho,'? asimismo se observo en la literatura que el
procedimiento de la valvuloplastia con baldn tiene una baja tasa
de complicaciones y mortalidad que se evidencio en los estudios
anteriormente mencionados.

La investigacion mostré que todos los estudios necesitaron
reintervenciones, siendo la mas comun la derivacion sistémico
- pulmonar o Blalock-Taussig, este procedimiento es una anasto-
mosis entre la arteria subclavia y la arteria pulmonar que permite
mantener la circulacion pulmonar en las cardiopatias congénitas
ciandgenas con flujo pulmonar disminuido,'® seguido de la colo-
cacion de un stent en el conducto arterioso para el aumento del
flujo pulmonar, asimismo la reconstruccion primaria del tracto de
salida del ventriculo derecho. Ambas técnicas, la valvuloplastia
pulmonar con balén y la técnica combinada con radiofrecuencia
tuvieron alta tasa de reintervenciones, sin embargo, se ha demos-
trado que las cardiopatias congénitas al ser tratadas quirtirgica-
mente tienen una incidencia significativa de reintervenciones que
se pueden presentar en la nifiez o en la edad adulta, por lo que el
seguimiento de estos pacientes es fundamental.'*

Se evaluo6 el diametro de la valvula tricispide y pulmonar antes
y después de las intervenciones. Siete estudios mostraron un
aumento en el tamano de las valvulas, ademas, se evaluo el
Z-score de ambas valvulas, en lo que se pudo identificar que
hubo una disminucién tanto en el diametro, como en los valores
de Z-score en los estudios analizados que presentaban dichas
Variables.7’10’12’16’18’20

La valvuloplastia pulmonar con balén y la técnica combinada con
radiofrecuencia mostraron una disminucion del didmetro de la val-
vula tricispide y pulmonar en los estudios que analizaron dichas
variables, los Z-score fueron independientes de cada estudio y en
algunos pacientes se tuvieron en cuenta como criterios de inclu-
sion para realizar la cirugia, por lo que no se pueden considerar
como un criterio definitivo para afirmar la efectividad de cada pro-
cedimiento. La presion sistdlica media del ventriculo derecho fue
estudiada en seis estudios, en todos se observo una disminucion
de la misma, atribuida a una reduccion en la resistencia vascular
pulmonar,”®141821-23 [ 3 apertura de la valvula pulmonar mediante
la valvuloplastia pulmonar con balén, permite un flujo mas libre
hacia los pulmones, lo que disminuye la resistencia vascular del
ventriculo derecho y por ende la presion sistolica del mismo. En
ambos procedimientos, tanto valvuloplastia pulmonar con balon
como la técnica combinada con radiofrecuencia se observo que
la disminucion de la presion sistolica fue significativa indepen-
dientemente del procedimiento realizado.

CONCLUSIONES

Los pacientes con atresia pulmonar con septum interventricular
intacto se pueden someter a diferentes procedimientos quirtrgi-
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cos para su tratamiento, entre ellos se destaca la valvuloplastia
pulmonar con baldén, que es una intervencién mas antigua y
tradicional, aunque también mas invasiva para los pacientes,
con el pasar del tiempo se han implementado diferentes métodos
quirtrgicos como la asistencia mediante laser o radiofrecuencia,
siendo esta ultima la mas reciente e innovadora frente a las otras
opciones disponibles.'

Se puede concluir que tanto la valvuloplastia pulmonar con
baldn y la técnica combinada con radiofrecuencia son exitosas
al momento de tratar la atresia pulmonar con septum interventri-
cular intacto, ambas reportan tasas similares de reintervenciones
y mortalidad, ademas de disminuir el diametro de las valvulas
tricuspide y pulmonar. Los valores de Z-score fueron predictores
del éxito del procedimiento, siendo un valor mayor a -2 en la
valvula tricuspide un indicador de buen pronostico en la cirugia.
Sin embargo se ha reportado que la valvuloplastia con balon
representa costos médicos relativamente altos demostrando un
desafio especialmente en los paises del tercer mundo, esto debido
a la limitacion de los recursos necesarios para la intervencion. '
El diametro de las valvulas y los valores del Z-score pueden ser
parte de la proyeccion de la investigacion en un futuro teniendo
en cuenta que estas pueden servir como un medio para predecir
el mejor resultado funcional en pacientes considerados para cada
una de las técnicas de valvuloplastia aplicadas.

Finalmente, la eleccidon de una via de tratamiento optima para
el paciente también depende de las consideraciones adecuadas
para el mismo, teniendo en cuenta aquellos que pueden ser mas
idoneos del beneficio de una de las dos técnicas, este estudio se
suma a la creciente literatura sobre esta cardiopatia congénita
poco comun de la cual se necesita un seguimiento a largo plazo
para evaluar la calidad de vida y el impacto en la supervivencia
de los pacientes, y asimismo ajustar el objetivo final del trata-
miento y sus reintervenciones teniendo en cuenta los cambios en
el crecimiento y la funcién del ventriculo derecho.

Es pertinente seguir realizando estudios en donde se evaluen
las distintas variables como diametro de la valvula pulmonar y
tricispide, el Z-score de las mismas, asi como la presion sistoli-
ca del ventriculo derecho, ademas es fundamental investigar la
mortalidad asociada a estos procedimientos quirtirgicos. Estas
revisiones permitiran comprender la eficiencia y seguridad de la
valvuloplastia pulmonar con balon, ademas de nuevas técnicas
que se vayan implementando para el tratamiento de la atresia
pulmonar con septum interventricular intacto. Esto mejorara el
prondstico de los pacientes afectados por esta condicion y su
calidad de vida a futuro.
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