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Cirugia de las cardiopatias congénitas
en el recién nacido y lactante

Claudio Arretz V.1

La cirugia para cardiopatias congénitas
ha experimentado cambios muy rapidos en
los ultimos afios. Se han obtenido mejorias
significativas en los resultados, en lo que se
refiere a mortalidad operatoria y alejada, co-
rreccion anatémica mas precisa y mejores
resultados hemodinamicos y electrofisioldgi-
cos. Esta mejoria ha incluido a la mayoria
de las cardiopatias congénitas y esta rela-
cionada fundamentalmente a un mejor ma-
nejo diagnostico y preoperatorio de los de-
fectos cardiacos al incorporar herramientas
diagnodsticas mas poderosas (ecocadiogra-
fia, doppler color, etc.), a la invencion, desa-
rrollo y aplicacion de nuevas técnicas quirur-
gicas, mejoria del manejo postoperatorio y a
la asociacion del cateterismo intervencional
a la cirugia.

De gran importancia también ha sido una
progresiva maduracion en el enfoque quirdr-
gico que incluye: la progresiva aceptacion
de las ventajas de la reparacion primaria de
los defectos a edad temprana, incluso del
recién nacido, en vez de la paliacion segui-
da de posterior correccion de los defectos
cardiacos; cirugia a corazén abierto paliati-
va en recién nacidos o lactantes, en aque-
llos enfermos que por fisiologia o anatomia
no es posible corregir su lesién; la amplia
aplicacién de la fisiologia de Fontan, es de-
cir, lograr un funcionamiento del aparato cir-
culatorio cuando no existe un ventriculo ve-
noso uniendo directamente las venas
sistémicas a las arterias pulmonares; y a
sus diversas modificaciones como shunt,
cavo pulmonares totales u otras variantes
para el tratamiento de cardiopatias comple-
jas, tales como ventriculo Unico, hipoplasia
de corazoén izquierdo, etc.; y al trasplante
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cardiaco y cardiopulmonar en el nifio y re-
cién nacido.

De los nifos nacidos con cardiopatias
congénitas, aproximadamente 1/3 de ellos
requiere cirugia durante el primer afo de
vida. Si no son tratados, la mayoria fallece
en los primeros meses de vida. Los sobrevi-
vientes no tratados presentaran dafio a mul-
tiples o6rganos, principalmente el corazén,
pulmén y sistema nervioso central. La ciru-
gia reparadora primaria disminuye la morta-
lidad causada por el defecto primario y evita
los dafios secundarios en los diferentes 6r-
ganos.

En el pasado, los recién nacidos portado-
res de cardiopatias congénitas graves eran
tratados en una primera etapa con cirugia
paliativa, seguida posteriormente de cirugia
correctora, varios afnos después. Esta ciru-
gia paliativa, aun cuando puede ser con-
siderada salvadora de vidas, en muchos
casos puede causar dafos al aparato circu-
latorio. Tal es el caso de los shunt sistémico
pulmonares que producen una sobrecarga
de volumen y presion a la circulacién pulmo-
nar. Por otro lado, los banding de la arteria
pulmonar significan una importante sobre-
carga de presion en el ventriculo derecho (o
unico), que en el mediano plazo pueden pro-
ducir anormalidades estructurales al cora-
z6n, como estrechamiento del foramen
bulbo-ventricular. Las alteraciones de la ar-
quitectura pulmonar también son especial-
mente graves. Distorsion e interrupcion de
las arterias pulmonares se ven con frecuen-
cia después de shunt y banding de arteria
pulmonar que en ocasiones contraindican la
cirugia correctora, especialmente en las
operaciones tipo Fontan. Este tipo de consi-
deraciones, ademas de otras de tipo econo-
micas (mayor costo acumulado de varias
operaciones) y epidemioldgicas (muerte de
enfermos en espera de operaciones correc-
toras), han hecho aun mas evidente las ven-
tajas de la cirugia correctora primaria, man-
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teniendo la cirugia paliativa solo para aque-
llos casos que por fisiologia o anatomia no
son reparables en el periodo de recién na-
cido o lactante menor. Asi es como en la
actualidad se puede efectuar cirugia repara-
dora aun en recién nacidos con las siguien-
tes patologias: transposicion de grandes ar-
terias, drenaje venoso pulmonar andmalo
total, tetralogia de Fallot, comunicacion inter-
ventricular, tronco arterioso, canal atrioven-
tricular completo, interrupcion del cayado
adrtico, estenosis adrticas criticas, estenosis
pulmonar critica. Para aquellos enfermos
portadores de cardiopatias no reparables, la
cirugia paliativa tiene un rol fundamental.

La situacién ideal para el cirujano cardia-
co en relacion con cardiopatias congénitas
es llegar a obtener en el enfermo una circu-
lacion normal con un corazon biventricular,
sin embargo, en muchos pacientes esto no
es posible. Hay un gran numero de enfer-
mos que tienen un solo ventriculo asociado
a una o dos valvulas auriculoventriculares y
a una o dos arterias eferentes. Con el actual
nivel de conocimiento cientifico, lo mejor
que puede ofrecerse a estos enfermos es la
aplicacion de la fisiologia de Fontan, que
significa la unién directa de las venas sisté-
micas a las arterias pulmonares, obtenién-
dose la separacion de las sangres venosas,
pulmonares y sistémicas. Esta fisiologia es-
pecial puede ser aplicada cuando la funcién
del ventriculo sistémico es buena, la arqui-
tectura de las arterias pulmonares es ade-
cuada y la resistencia vascular-pulmonar es
baja (2 U Wood o menos).

Aun cuando los dos primeros requisitos
pueden ser cumplidos por un recién nacido,
la resistencia vascular pulmonar es aun ele-
vada e inestable, lo que impide aplicar la
fisiologia de Fontan exitosamente a esta
edad. Por tal motivo, los recién nacidos por-
tadores de corazén univentricular o simila-
res deben ser paliados con procedimientos
que obtengan y mantengan estos 3 princi-
pios necesarios para una operacion de Fon-
tan exitosa.

Aunque originalmente Fontan exigia cua-
tro aflos como edad minima, si el enfermo
cumple los requisitos anatémicos y hemodi-
namicos, la operacién puede ser efectuada
a menor edad, siendo razonablemente segu-
ra después del ano de edad.

Hay una gran variedad de lesiones es-
tructurales cardiacas en las cuales la fisiolo-
gia de Fontan es aplicable: atresia tricuspi-
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dea, ventriculo Unico izquierdo, ventriculo
unico derecho, hipoplasia de ventriculo de-
recho con comunicacién interventricular,
atresia pulmonar con tabique intacto, sin-
drome de heterotaxia visceral asociada a
aspenia o polisplenia, algunos casos de do-
ble entrada de ventriculo derecho con comu-
nicacion interventricular remota, ventriculos
superinferiores, etc.

Existen casos intermedios en los cua-
les hay hipoplasia moderada del ventriculo
venoso, que pueden ser tratados asocian-
do a la reparacién anatomica una anasto-
mosis cavo-pulmonar que incorpore solo la
vena cava superior, evitando asi la sobre-
carga aguda de volumen de un ventriculo
venoso pequefio. En general aquellos enfer-
mos con ventriculo con un volumen inferior
a 20 ml/m2, es necesario incorporar los con-
ceptos de la operacién de Fontan para su
reparacion.

CIRUGIA PALIATIVA EN CORAZON
UNIVENTRICULAR

En los nifios portadores de corazén uni-
ventricular el retorno venoso sistémico y pul-
monar 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 es-
tos sistemas al vaciamiento del ventriculo.
De tal manera que pueden existir multiples
cuadros clinicos relacionados con el sindro-
me de corazén univentricular:

a) Ventriculo Unico sin obstruccién al vacia-
miento en territorio pulmonar. En ausen-
cia de obstruccion anatémica hacia el te-
rritorio pulmonar, al bajar rapidamente la
resistencia vascular pulmonar en el lac-
tante menor, se produce un hiperflujo
pulmonar torrencial, acompanado de in-
suficiencia cardiaca congestiva. Si el en-
fermo sobrevive a esta situacion, puede
desarrollar enfermedad vascular pulmo-
nar. Estos enfermos con flujo pulmonar
aumentado se benefician con un banding
de arteria pulmonar. En aquellos casos
en que existan dudas en relacion al flujo
pulmonar, puede efectuarse la ligadura
del tronco de arteria pulmonar y manten-
cion del flujo pulmonar a través de un
shunt aortopulmonar pequefio (3,5 a 4,0
mm de diametro).
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b) Ventriculo unico con obstruccion pulmo-
nar severa: Son enfermos en los cuales
aparece cianosis importante en el periodo
de recién nacido, cuando el ductus arte-
rioso se cierra. Si la saturacion arterial es
menor a 70%, es necesario aumentar el
flujo pulmonar mediante un shunt aorto-
pulmonar. En los casos con vena cava su-
perior bilateral y sobre todo cuando sea
necesario agregar otros procedimientos, es
recomendable efectuarlo por via medio es-
ternal. En los otros casos, en el lado con-
trario a la vena cava superior, para no in-
terferir a futuro con la construccién de una
anastomosis cavo-pulmonar en ese lado.

c) Ventriculo unico con estenosis pulmonar
moderada: saturaciones de 80 a 85% de
sangre arterial significan un flujo pulmo-
nar dos veces el sistémico, por lo que
debe ser bien tolerado por el ventriculo,
permitiendo un desarrollo adecuado del
nifo, sin comprometer la funcién ventri-
cular a corto plazo.

d) Ventriculo Unico con obstruccion a flujo
sistémico: es potencialmente la anatomia
mas desfavorable en el nifio con corazén
univentricular. Se asocia a aumento del
flujo pulmonar, con frecuencia con enfer-
medad vascular pulmonar. Ademas, por
la dificultad de vaciamiento hacia la cir-
culacion sistémica, hay acentuada hiper-
trofia del ventriculo. La hipertrofia ventri-
cular es un factor de riesgo importante
en los enfermos candidatos a la opera-
cion de Fontan, pues la hipertrofia dismi-
nuye la distensibilidad del ventriculo, ge-
nerando altas presiones de llenado
ventricular que hacen impracticable la fi-
siologia de Fontan. El manejo de esta
grave lesion asociada al ventriculo Unico
es variable, dependiendo de la experien-
cia de cada grupo quirdrgico. En lineas
generales, los procedimientos mas em-
pleados son: anastomosis de arteria pul-
monar a aorta (operacién de Damus
Stansel), switch arterial paliativo y am-
pliacion del foramen bulbo-ventricular.
Cualquiera de los procedimientos elegi-
dos se acompafna de mayor mortalidad
que las operaciones de banding o shunt
solo, pero la eliminacion de la obstruc-
cion al vaciamiento del ventriculo (fora-
men bulbo-ventricular restrictivo o cono
subaortico obstructivo) es indispensable
en la preparacién del enfermo hacia la
operacion de Fontan.
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INTERVALO ENTRE OPERACIONES

Todo recién nacido con cirugia paliativa
de ventriculo unico requiere un manejo mo-
nitorizado estricto. Los problemas mas fre-
cuentes y serios observados con estos
procedimientos son la distorsiéon de la ar-
quitectura de las arterias pulmonares y el
desarrollo de comunicacion interauricular
restrictiva. Por tal motivo es necesario un
seguimiento con controles frecuentes de
ecocardiograma bidimensional y un estudio
hemodinamico por lo menos a los 6 meses
de edad. Se deben corregir las lesiones pre-
sentadas, junto a la construccion de una
anastomosis bidireccional de la vena cava
superior a las arterias pulmonares (opera-
cion de Gienn bidireccional).

La mantenciéon de una buena funcién
ventricular también es importante. Satura-
ciones arteriales altas significan sobrecarga
de volumen del ventriculo con deterioro de
su funcién vy, por otro lado, saturaciones
muy bajas, cercanas al 70% con flujos sisté-
micos pulmonares equilibrados, favorecen el
desarrollo de circulacion colateral aortopul-
monar. Todo esto aconseja una operacion
de Fontan o bien anastomosis de Glenn bi-
direccional precoz: 6-9 meses para Glenn
bidireccional y 12-18 meses para la opera-
cién de Fontan modificado.

RESULTADOS DE LA CIRUGIA

En la era actual tanto el banding como
los shunt tienen mortalidad entre 5-10%, de-
pendiendo de la patologia asociada. Mayor
es la mortalidad de la correccion de la obs-
truccion subadrtica con cifras entre 15-25%
de mortalidad. La mortalidad del Glenn bidi-
reccional es de aproximadamente 3% y de
la anastomosis cavo-pulmonar fenestrada
(Fontan modificado) es de 5-8%. Las curvas
de sobrevida actuarial a 13 afios del Fontan
modificado es de aproximadamente 87%.

En la comunicacién interauricular (CIA)
tipo Ostium Secundum la edad electiva para
la cirugia es el periodo preescolar, debién-
dose anticipar la cirugia en casos de sinto-
matologia acentuada. La mayoria de los de-
fectos tipo Ostium Secundum se reparan por
sutura directa con mortalidad muy baja (infe-
rior al 0,56%) y casi sin morbilidad. Distinto
es el caso de las comunicaciones interauri-
culares tipo seno venoso con anomalias de
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retorno de venas pulmonares, pues siempre
requieren alguna prétesis y tienen una inci-
dencia de secuelas por alteraciones del rit-
mo mucho mayor. La CIA es de las pocas
patologias junto al ductus arterioso en que
la cirugia oportuna puede considerarse cu-
rativa.

En los casos de comunicacion interven-
tricular la cirugia se indica a cualquier edad,
dependiendo de la sintomatologia. Se reali-
za cirugia correctora en el lactante menor
con hiperflujo pulmonar con mala respuesta
al tratamiento médico; en los casos con flu-
jos pulmonares aumentados pero con buena
respuesta al tratamiento médico, dependien-
do de la patologia asociada y ubicacion de
la comunicacién interventricular, puede dife-
rirse la operacion buscando el cierre espon-
taneo de la comunicacién interventricular;
aquellos casos asintomaticos con comunica-
ciones interventriculares pequefas, en ge-
neral la cirugia se indica segun los resulta-
dos quirdrgicos del servicio de cirugia
cardiaca en el cual serd operado el enfermo;
el periodo de espera recomendable es hasta
alrededor de los 8 afios, pues después de
esta edad el cierre espontaneo es muy infre-
cuente.

En los pacientes con ductus arterioso se
indica la cirugia a cualquier edad, depen-
diendo de la sintomatologia, efectuandose
seccién y sutura del defecto. En casos asin-
tomaticos la edad electiva es alrededor de
los 6 meses de edad y la mortalidad quirur-
gica es inferior al 0,5%. Diferente es el caso
del ductus arterioso permeable en recién na-
cidos prematuros en los cuales por fracaso
del tratamiento médico, en presencia de in-
suficiencia cardiaca o lesiéon pulmonar por
uso prolongado de ventilador mecanico, el
cierre del ductus va acompafado de mayor
mortalidad, pero secundaria a la patologia
de base que es la prematuridad.

La cirugia correctora en nifios con canal
atrio-ventricular completo necesita ser pre-
coz para evitar la morbimortalidad producida
por aumento de la resistencia vascular pul-
monar asociada a esta patologia, especial-
mente los casos portadores de trisomia 21
(mas o menos 50% de los casos de canal
auriculo ventricular completo). En la repara-
cién se cierra la comunicacion interventricu-
lar con prétesis de Dacron, se reparan las
valvulas auriculoventriculares y se ocluye la
comunicacion interauricular tipo Ostium Pri-
mum con un parche de pericardio autdlogo.
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La mortalidad operatoria es de aproximada-
mente 6-7% y cerca de 10% de los casos
queda con insuficiencia mitral residual de
importancia, que en ocasiones requiere re-
emplazo de la valvula dafada.

La tetralogia de Fallot tiene una preva-
lencia cercana al 10% y la mayoria de los
cianéticos mayores de 1 afio tienen tetralo-
gia de Fallot. La cirugia intracardiaca co-
rrectora se efectla a cualquier edad, depen-
diendo de la anatomia y su sintomatologia.
En aquellos casos con anatomia muy desfa-
vorables, con arterias pulmonares hipoplasi-
cas o discontinuas, puede ser necesario una
cirugia en etapas. La correccion intracardia-
ca tiene mortalidad entre 2-4%.

La transposicion de grandes arterias sim-
ple, es decir, sin comunicacion interventricu-
lar ni estenosis pulmonar asociada, requiere
cirugia correctora en forma precoz, en gene-
ral antes de tener un mes de vida, para evi-
tar la involucion del ventriculo izquierdo que
cuando se produce impide la operacion tipo
Jatene o switch arterial, que consiste en
reubicar las arterias eferentes del corazon
sobre sus ventriculos correspondientes,
transfiriendo también el origen de las arte-
rias coronarias. Los enfermos con comuni-
cacién interventricular amplia asociada ne-
cesitan cirugia tipo Jatene mas cierre de
comunicacion interventricular en general en
los primeros 3 meses de vida. En los casos
asociados a comunicacion interventricular
con estenosis pulmonar, dependiendo de la
sintomatologia y anatomia, se intentara ciru-
gia correctora tipo Jatene o bien redireccion
de los flujos intraventriculares mas conexion
del ventriculo derecho a la arteria pulmonar,
a través de las operaciones Rastelli, en la
cual se conecta a través de un tunel intra-
ventricular el ventriculo izquierdo con la aor-
ta y mediante un conducto extracardiaco el
ventriculo derecho con la arteria pulmonar.
La mortalidad de la operacion de Jatene ac-
tualmente oscila entre 5-10% para todo el
espectro anatémico, siendo de alrededor de
3% para la transposicion simple.

El retorno venoso pulmonar anémalo to-
tal es una lesién de muy alta letalidad en el
primer afio de vida, especialmente cuando
se asocia a obstruccion del tronco colector
de venas pulmonares, dando signologia muy
severa en el periodo de recién nacido. La
reparacion se efectia uniendo las venas
pulmonares —que llegan generalmente a un
tronco colector— con la auricula izquierda.
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Ademaés debe cerrarse la comunicacion in-
terauricular que siempre se asocia a estos
defectos. La mortalidad operatoria esta rela-
cionada fuertemente con la precocidad vy
oportunidad de la cirugia, y la mayoria de
los fallecidos (10-20%) estan relacionados
mas con la patologia intercurrente asociada,
que con la insuficiencia cardiaca postopera-
toria. En general los nifios que sobreviven a
la operacion tienen un buen prondstico a
mediano y largo plazo compatible con vida
normal sin secuelas. En aproximadamente
3-5% de los casos aparece a mediano plazo
obstruccién de venas pulmonares, complica-
cidn asociada a altisima letalidad.
Finalmente el trasplante cardiaco en los
enfermos portadores de cardiopatias com-
plejas no corregibles anatémicamente —en
contraste con la operaciéon de Fontan— ofre-
ce la oportunidad de restaurar una fisiologia
cardiovascular mas o menos normal. Des-
graciadamente el trasplante debe ser consi-
derado una cirugia paliativa en nifios, por el
estado actual del tratamiento inmunosupre-
sor. Asi se han descrito multiples complica-
ciones asociadas al procedimiento, tales
como: rechazo agudo o cronico, dafo renal,
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arteriosclerosis acelerada de las arterias co-
ronarias, alteraciones del desarrollo por uso
cronico de esteroides, etc. La sobrevida a
un afo plazo es de aproximadamente 84% y
es semejante a los adultos.
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