UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO

NACIONAL AUTONOMA 5
(D WL U i

=50 a?,_., S
/g y
2001

FACULTAD DE MEDICINA

DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO
E INVESTIGACION

INSTITUTO DE SEGURIDAD Y SERVICIOS SOCIALES DE LOS
TRABAJADORES DEL ESTADO

CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE
TESIS:

RESULTADOS DE LA ATRIOSEPTOSTOMIA SOBRE LA FUNCION
VENTRICULAR DERECHA EN PACIENTES PEDIATRICOS CON HIPERTENSION
PULMONAR REFRACTARIA AL TRATAMIENTO FARMACOLOGICO
COMBINADO

TRABAJO DE INVESTIGACION QUE PRESENTA:

SANDRA BERENICE PINEDA GARZA

PARA OBTENER EL DIPLOMA DE LA ESPECIALIDAD EN
CARDIOLOGIA PEDIATRICA

ASESOR DE TESIS:
DR. HUMBERTO GARCIA AGUILAR

ISSSTE Cuidad Universitaria, Cd. Mx, 2019

NO. DE REGISTRO DE PROTOCOLO: 339.2018




e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



DR. MAURO DISILVIO LOPEZ
SUBDIRECTOR DE ENSENANZA E INVESTIGACION
CENTRO MEDICO NACIONAL 20 DE NOVIEMBRE”

DR. ANTONIO SALGADO SANDOVAL
PROFESOR TITULAR DEL CURSO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA
CENTRO MEDICO NACIONAL “20 DE NOVIEMBRE”

DR. HUMBERTO GARCIA AGUILAR
ASESOR DE TESIS
CENTRO MEDICO NACIONAL “20 DE NOVIEMBRE”

DRA. SANDRA BERENICE PINEDA GARZA
TESISTA
CENTRO MEDICO NACIONAL “20 DE NOVIEMBRE”




DEDICATORIA

Le agradezco infinitamente a mis padres Jesus y Sandra por ser mis pilares, los
guardianes de mis suefios. Gracias por su apoyo durante este camino, que no fue
facil, por haberme forjado en la persona que soy, y por creer en mi incluso cuando
ni yo misma lo hacia; todos mis logros se los debo a ustedes, incluyendo este.

Gracias por ser y estar. Gracias por ser el viento debajo de mis alas. Los amos.

Agradezco a mi asesor el Dr. Humberto Garcia Aguilar por todo su apoyo durante

la realizacion de esta tesis.

Agradezco a mis compafieros de residencia Edi y Sergio por su apoyo incondicional
durante estos 2 afios de arduo trabajo, por la complicidad, por las experiencias

compartidas y su amistad.

Y, por ultimo, no por eso menos importante, agradezco a mis amigos, mi segunda
familia Andrea, Mariel y Jesus por su apoyo incondicional durante estos 2 afios y
por no abandonarme en todo este trayecto. agradezco por no dejarme renunciar a
mis suefios cuando las cosas se tornaban dificiles y por todas sus palabras de

aliento




INDICE

Contenido

RESUMEN ... eee oo sseess s sese s sses e sess e ssseeeesssese e seseeeessseesesesssessesseeeeseeees 5
ABREVIATURAS. ....oooeeeeeeee e eeeeeeeee e ee e sesseesssee e sss s es s ses s aesse s sessesessseses s 7
INTRODUGCCION: w...coovooeeeeeeeeeeeeesseseeeeeeesese e sses s sseseeesssesssessssessesessesesessses s ssnessseees 8
ANTECEDENTES: ....oooooeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeseeees s e seeesese s sese s e sesesessseeeeeesseesseseensson 9
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA ......civeoieeeeeeeeeeeeeeeeeeseeeeeeeeseessessss s ssee s ses s 11
JUSTIFICACION. ..o ees s ssos e seeseesssses e esssseeeseseeens 12
HIPOTESIS. oo eeeeeseseeseees e seee s e sees s ssee s esesseessseeseeseneeseseesee 12
MATERIAL Y METODOS. .....ooooeeeeeeeeeeeeeeeeseseeeeseseeeseseeess s seseeeesseseess s ess s sesseesssssesses e 13
RESULTADOS ......oooooevoeeeeeeeeeese oo seeseeesssss s ssesss s sssse s sssss s ssssssssssssasesesssssessnan 17
DISCUSION ..o eeeeeeee oo eeeseee e seseee e s e seee e sesse e s s sesesesseessseeeeeseesseesseeseee 19
CONCLUSIONES ....oovoveereeeeessveeesseseeesssssssesssessssessssssssasessssssesssssssesssssesessssssssssssssssssnsssseees 27

BIBLIOGRAFIA ..ot s e s 28




RESUMEN.

Antecedentes: la terapia médica mejora la calidad de vida y aumenta la
supervivencia en pacientes pediatricos con hipertension arterial pulmonar (HAP). La
septotomia auricular (AS) es una opcién para paliar o puentear el trasplante
pulmonar en pacientes resistentes. La seguridad y eficacia de AS en la era actual

no se ha documentado en adultos y en nifios.

Material y Métodos: Todos los pacientes presentaron sintomas progresivos a pesar
de terapia combinada al momento de su primer AS. 8 pacientes se sometieron a 10
AS de junio a mayo de 2013-2018, todos los casos de esta serie fueron

retrospectivos.

Resultados: Los pacientes tenian una edad de promedio de 14 afios,
predominando mujeres (5/3). Las etiologias incluyen idiopatica (6) y, cardiopatia
congénita reparada (3). La supervivencia a los 36 meses fue del 64% y 100%,
respectivamente. Los procedimientos llevados a cabo fueron; seis septostomias
fueron con cuchilla, tres con balén y una con cuchilla méas stent. Ningun sujeto fue
puenteado para trasplante. La mortalidad del procedimiento fue del 12.5 %.

Después del procedimiento; la prueba de caminata de 6 minutos tuvo un incremento
de 149 metros posterior al AS (p.0.2). La fraccion de eyeccion del ventriculo
derecho (FEVD) incremento un 10% (p 0.22). El volumen telediastolico del

ventriculo derecho. (VTDVD) disminuy6 24 ml posterior a la AS (p .0.31).

Se incremento 8% la fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo con respecto a
las condiciones basales (p 0.26). La presion telediastolica del ventriculo derecho
disminuyo 8.4mmHg después de la apertura del tabique auricular (p .001). La
presion sistolica de la arteria pulmonar (PSAP) y la Presion medias de la arteria
pulmonar (PMAP) de forma discreta pero significativa. La medicion del TAPSE por
ecocardiografia cambio después de la AS de 1.3 a 1.7 cm (p .03). El 80% de los
pacientes mejoraron la clase funcional (CF Il) después de la AS.




Conclusiones: AS puede ser una terapia para pacientes seleccionados de HP que
tienen progresion sintomatica a pesar del tratamiento.
Palabras clave: efecto, atrioseptostomia, funcion ventricular, hipertension arterial

pulmonar




ABREVIATURAS.

CMN: Centro Médico Nacional

ISSSTE: Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de los Trabajadores del Estado
HAP: Hipertension arterial pulmonar

AS: atrioseptostomia

SatO2: Saturacion de oxigeno

Hb: hemoglobina

PMAP: Presion media de la arteria pulmonar

PSAP: Presion sistolica de la arteria pulmonar

TAPSE: Tricuspid Annular Plane Systolic Excursion /Desplazamiento sistolico del
anillo tricaspideo

FEVI: Fraccion de eyeccion de ventriculo izquierdo

PEAP: presion de enclavamiento de la arteria pulmonar

FEVD: Fraccion de eyeccion del ventriculo derecho

VTDVD: Volumen telediastolico de ventriculo derecho

NYHA: New York Hearth Association

PC6M: Prueba de caminata de 6 minutos

CF: Clase funcional

mg: Miligramos

dL: Decilitro

mmHg: milimetros de mercurio

mm: milimetro(s)




INTRODUCCION:

La hipertension arterial pulmonar (HAP) en la poblacion pediatrica, representa una
entidad problematica a nivel mundial, que conlleva implicito el uso de
procedimientos diagndésticos y terapéuticos que, en algunos casos, permiten

disminuir la morbimortalidad en este grupo poblacional.

El reto diagnostico que significa a edades tempranas, se superpone a las pocas
opciones curativas para su tratamiento. De ahi que, aunque en nuestro medio, no
existen datos concretos que nos brinden un panorama epidemiologico de esta
patologia, el impacto en la calidad de vida y su evolucion gradual, requieren en gran
medida de un diagndstico médico oportuno y de estrategias preventivas que

disminuyan la mortalidad a largo plazo.

El uso de vasodilatadores e inhibidores de la fosfodiesterasa como tratamiento de
primera linea para el manejo de HAP en pacientes pediatricos resulta, en ocasiones,
insuficiente para el manejo terapéutico, es por ello que la atrioseptostomia,
representa una opcion terapéutica viable para mejorar la calidad de vida de la

poblacion afectada.

La presente investigacion describe los efectos de la atrioseptostomia sobre la
funcidon ventricular derecha en pacientes pediatricos con hipertension arterial

pulmonar refractaria.

Se realizé un estudio observacional, retrospectivo, longitudinal y descriptivo donde
se documentaron las caracteristicas clinicas, bioquimicas, hemodinamicas y de
imagen en esta patologia en pacientes pediatricos, manejados en la clinica de HAP,
pre y post atrioseptostomia, con la finalidad de establecer una comparacién entre
esos pardmetros y su posible relacién con la mejoria en la funcién ventricular

derecha.




ANTECEDENTES:

La hipertensién pulmonar arterial (HAP) es una enfermedad severa, crénica y
progresiva, caracterizada por elevacion sostenida de las resistencias vasculares
pulmonares y que tiene como desenlace insuficiencia cardiaca derecha y
muerte.1lArbitrariamente, se define como hipertension pulmonar a la presiéon media
de la arteria pulmonar (PMAP) > 25mmHg en nifios mayores de 3 meses y que se
encuentren al nivel del mar, con presion de enclavamiento de la arteria pulmonar

(PEAP) >15 mmHg e indice de respuesta vascular pulmonar (IRVP) >2 Wu/m2.2

Aun con presiones menores a 25 mmHg, se han encontrado alteraciones
fisiopatolégicas coincidentes con valores aumentados de PMAP, por lo que en
ocasiones se usa el térmico Enfermedad Vascular Pulmonar Hipertensiva, para

referirse a los cambios estructurales del lecho vascular pulmonar. 3

En la poblacién pediatrica, las cardiopatias congénitas ocupan hasta un 80% de las
causas de HAP, aunque las formas idiopaticas y relacionadas a factores genéticos
también tienen un lugar relevante a nivel mundial.4 La prevalencia de HAP asociada
a Cardiopatia Congénita en Europa es de 1.6 a 12.5 casos por millén de habitantes
en edad adulta, sin embargo, las cifras para pacientes pediatricos son aun

desconocidas por el curso insidioso de la enfermedad en sus etapas iniciales.5

La fisiopatogenia de la enfermedad se caracteriza por el estrechamiento progresivo
de la microvasculatura pulmonar, lo que desencadena un aumento en la resistencia
vascular pulmonar, que aunado a la vasoconstriccion y el remodelado vascular
propician un aumento desmedido de la poscarga que finalmente ocasiona falla
cardiaca en el ventriculo derecho. 6 el desbalance en 3 vias biolégicas principales
(via de las prostacilinas, del 6xido nitrico (ON) y de la endotelina 1(ET-1)) han sido
implicadas en la patogénesis de la enfermedad, debido a la accion directa de las
sustancias involucradas en la vasodilatacion-vasoconstriccion de los capilares
pulmonares, pues se ha relacionado la disminucion de la expresion de éxido nitrico

por el endotelio capilar pulmonar en pacientes adultos con HAP.7
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Se han identificado un gran numero de mutaciones de los genes BMPR1 (Receptor
de la proteina morfogénica oseal) y BMPR2 (Receptor de la proteina morfogénica
0sea 2), que se han relacionado con tres cuartas partes de los casis de HAP familiar,
aunque algunos defectos de este gen se han descubierto en pacientes con HAP no
familiar.8 Mutaciones en el gen de la caveolina-1 (CAV1),que codifican proteinas de
membrana en células pulmonares se han relacionado directamente con la aparicion
de HAP, pues contribuyen a la interrupcién de las sefiales en las vias del 6xido
nitrico y la proteina G.9 Niveles elevados de ET-1 se han encontrado en plasma y
en el endotelio vascular pulmonar en pacientes con HAP. La ET-1 es liberada por la
superficie basal del endotelio y actia en las células de musculo liso resultando en
vasoconstriccion y remodelacion. Adicionalmente ET-1 actia sobe los fibroblastos
para producir contraccion, proliferacion vy fibrosis, dando lugar a una proliferaciéon

anormal de la vasculatura pulmonar. 10

En México, no existen estudios epidemioldgicos que revelen la incidencia de la HAP
en pacientes pediatricos. Se estima que las formas primarias de la enfermedad se

presentan en 1 a 2 casos por cada millon de habitantes a nivel mundial (OMS, 2001).

Un gran porcentaje de estos pacientes necesitaran manejo hospitalario prolongado
y tratamiento farmacolégico permanente por complicaciones derivadas del dafio
miocardico que, al paso del tiempo y como parte de la historia natural de la
enfermedad, derivara en una HAP refractaria al tratamiento, teniendo como Unica
alternativa curativa, el trasplante cardio-pulmonar, no disponible actualmente en

nuestro medio para pacientes pediatricos.

La atrioseptostomia se ha considerado una opcion terapéutica viable para el manejo
de HAP refractaria en poblacion pediatrica, sin embargo, no existen estudios en

nuestro medio que describan los efectos ventriculares post tratamiento.

A pesar del advenimiento de nuevas terapias farmacoldgicas para el manejo de la
HAP en poblacion adulta y pediatrica, el porcentaje de supervivencia de los
pacientes afectados no ha tenido grandes cambios, debido al alto costo y poca

disponibilidad de los tratamientos actuales en nuestro pais
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

En México, no existen estudios epidemioldgicos que revelen la incidencia de la HAP
en pacientes pediatricos. Se estima que las formas primarias de la enfermedad se

presentan en 1 a 2 casos por cada millon de habitantes a nivel mundial (OMS, 2001).

Un gran porcentaje de estos pacientes necesitaran manejo hospitalario prolongado
y tratamiento farmacolégico permanente por complicaciones derivadas del dafio
miocéardico que, al paso del tiempo y como parte de la historia natural de la
enfermedad, derivara en una HAP refractaria al tratamiento, teniendo como Unica
alternativa curativa, el trasplante cardio-pulmonar, no disponible actualmente en

nuestro medio para pacientes pediatricos.

La atrioseptostomia se ha considerado una opcién terapéutica viable para el manejo
de HAP refractaria en poblacion pediatrica, sin embargo, no existen estudios en
nuestro medio que describan los efectos ventriculares postratamiento, por lo que es

de interés relevante plantearse la siguiente pregunta:

¢, Cuales son los efectos de la atrioseptostomia sobre la funcién ventricular derecha
en pacientes pediatricos con HAP refractaria al tratamiento del servicio de
cardiologia pediatrica del CMN “20 de Noviembre” del ISSSTE?
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JUSTIFICACION.

A pesar del advenimiento de nuevas terapias farmacolégicas para el manejo de la
HAP en poblacion adulta y pediatrica, el porcentaje de supervivencia de los
pacientes afectados no ha tenido grandes cambios, debido al alto costo y poca
disponibilidad de los tratamientos actuales en nuestro pais. Esto ha traido como
resultado la busqueda de medidas de salvamento, que, si bien no se realizan de
manera rutinaria, ofrecen una alternativa viable para mejorar la calidad de vida de
los pacientes afectados, contribuyendo a la mejora del espectro sintomatoldgico de

la enfermedad.

En nuestro pais, no existen suficientes estudios retrospectivos y prospectivos a
largo plazo, que permitan un panorama epidemiolégico de la enfermedad y debido
a su etiologia multifactorial, la HAP es una enfermedad silente, que no presenta
sintomatologia patognomonica, lo que se traduce en un diagndstico tardio,
retrasando la instauracion de las medidas farmacoldgicas necesarias para su

tratamiento.

El estudio retrospectivo y comparativo de los efectos en la funcion ventricular
derecha antes y después de atrioseptostomia como medida de salvamento, asi
como de las caracteristicas clinicas de los pacientes tratados ofrece la oportunidad
de considerar a este procedimiento como un coadyuvante en la mejora de la clase

funcional y por ende de la calidad de vida.

HIPOTESIS.

Es un estudio observacional y descriptivo por lo que no requiere de hipotesis.
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OBJETIVO GENERAL:

Conocer los efectos de la atrioseptostomia sobre la funcion ventricular derecha en
pacientes pediatricos con HAP refractaria a tratamiento farmacolégico, manejados

en el servicio de cardiologia pediatrica del CMN “20 de Noviembre”.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.

1. Identificar a los pacientes pediatricos diagnosticados con HAP refractaria que

fueron tratados con atrioseptostomia durante el periodo de estudio.

2. Describir las caracteristicas clinico-demograficas de los pacientes.

3. Documentar los cambios funcionales del ventriculo derecho pre y post
atrioseptostomia mediante el registro de valores de tension Strain del
ventriculo derecho, FEVD, PMAP y TAPSE obtenidos por ecocardiografia.

4. Documentar la clase funcional y los niveles de SatO2, Hb y acido Urico, en
pacientes diagnosticados con HAP refractaria que fueron tratados con

atrioseptostomia pre y postratamiento.

MATERIAL Y METODOS.

Disefio y tipo de estudio:

Estudio observacional, retrospectivo, y descriptivo.

Poblacion de estudio:
Pacientes con diagndéstico de HAP refractaria tratados con atrioseptostomia, en
seguimiento por la clinica de HAP, perteneciente al servicio de cardiologia pediatrica

del CMN “20 de noviembre”, durante el periodo de estudio.
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Universo de estudio:
Pacientes con diagndéstico de HAP refractaria tratados con atrioseptostomia,
pertenecientes al servicio de cardiologia pediatrica CMN “20 de noviembre”, durante

el periodo de estudio.

Tiempo de ejecucion:

El estudio se llevé a cabo durante 6 meses.

Criterios de inclusion:

1. Pacientes pediatricos de cualquier edad, derechohabientes del ISSSTE, con

HAP diagnosticada mediante cateterismo cardiaco.

2. Hombres y mujeres.

3. Pacientes con diagnostico de HAP refractaria a tratamiento farmacolégico,
en clase funcional Ill y IV de la New York Hearth Association (NYHA),

tratados con atrioseptostomia durante el periodo de estudio.

4. Pacientes con HAP refractaria, tratados con atrioseptostomia que tengan
seguimiento clinico en la clinica de HAP, en el servicio de cardiologia
pediatrica del CMN “20 de Noviembre” y que cuenten con archivo de
expediente clinico electronico dentro del Sistema Interno de Administracion
Hospitalaria en el periodo comprendido del 1ero. de enero de 2008 al 31 de
diciembre de 2018.

Criterios de exclusion fueron:
1. Pacientes pediatricos, de cualquier edad, con HAP no diagnosticada
mediante cateterismo cardiaco, a pesar de ser derechohabientes del
ISSSTE.
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2. Pacientes diagnosticados con HAP en clases funcionales 1 y Il de la New York
Hearth Association (NYHA).

3. Pacientes diagnosticados con HAP refractaria a tratamiento farmacolégico,

gue no hayan sido tratados con atrioseptostomia.

4. Pacientes con diagnéstico de HAP refractaria a tratamiento, sometidos a

atrioseptostomia, que fallecieron en el postoperatorio inmediato.

5. Pacientes con HAP refractaria tratados con atrioseptostomia, que tengan
seguimiento clinico en la clinica de HAP, en el servicio de cardiologia
pediatrica del CMN “20 de Noviembre” fuera del periodo de estudio, aun
cuando estos cuenten con archivo de expediente clinico electrénico dentro

del Sistema Interno de Administracién Hospitalaria.

Criterios de eliminacioén:

1. Pacientes que, a pesar de cumplir con los criterios de inclusién, cuenten con
menos del 80% de la informacion requerida para el estudio en el expediente

clinico electrénico.

El tipo de muestra de nuestro estudio fue no probabilistica, a conveniencia del
investigador, dependiente del nUmero de pacientes que cumplan con los criterios de

inclusién establecidos en el disefio del estudio.

Se recabaron los datos en el programa Excel en su version 354 y se utilizé el
programa SPSS en su version 22 para el calculo de la estadistica descriptiva,

frecuencia y asociaciones estadisticas.
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Se realiz6 estadistica descriptiva. Para comparar medias en variables cuantitativas

paramétricas se utilizé t de student y en medianas para variables cuantitativas no

paramétricas se utiliz6 U de Mann Witney
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RESULTADOS

Los casos incluidos abarcan el periodo de junio de 2013 a mayo de 2018 fueron en
total 8. La edad promedio fue de 14 afios, con predominio del género femenino con
una relacion 1.6:1(62%). Las etiologias incluyeron formas idiopaticas 75% (n:6) y
cardiopatias congénitas reparadas 25% (n:2). Las indicaciones para realizar el
procedimiento fueron sincope en el 37.5% (n:5) y deterioro de la clase funcional en
el 62.5% (n: 5). El tipo de procedimiento realizado fue AS con balén en 37.5% de
los casos (3), AS con cuchilla en el 37.5% (n:3) y AS mas colocacién de stent en el
12.5% (n:1). La mortalidad registrada fue de 12.5% (n:1) dicho paciente falleci6 en
el procedimiento secundario a arritmia durante la ventriculografia inicial y no se logré
terminar la AS. La clase funcional previo al procedimiento fue Ill en 37.5% y VI en
el 62,5%. (TABLA 1)

El tipo de procedimiento se dividié en: 7 septostomias, 3 con balon (37.5%), 3 con
cuchilla (37.5%) y una AS mas colocacion de un stent en el septum interatrial (por
el antecedente de AS que se cerrd espontaneamente). Ningun sujeto fue puenteado

para trasplante.

Dentro de nuestro andlisis estadistico de variables pre y post AS encontramos
diferencia significativa en la disminucion de saturacion en 5% ( p:0.0001), se
encontré un A en la prueba de caminata de 149 metros (p: 0.028), mejoria del
TAPSE en 3.28 ( p:0.033), , mejoro la FEVD en 9% (P:0.22) y la FEVI en 6.57 %
(p:0.26), hubo disminucién en el VTDVD de 21 ml (p:0.31), disminuyo PSAP en
12mmhg (p:0.003) y la PMAP en 7.5 mmhg (p:0.016), la presion telediastolica de
VD disminuyo 9mmhg (0.001) post intervencion. (TABLA 2y 3)
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TABLA 1

Tabla demografica
N 8 N Porcentaje
Sexo
Femenino 5 62.5
Edad promedio 14 afnos
Tipo de HAP
Idiopatica 6 62.5
Cardiopatia congénita 2 375
Indicacion
Sincope 3 375
Deterioro CF 5 62.5
Tratamiento
Monoterapia 2 25
Terapia dual 5 62.5
Terapia triple 1 125
Tipo de
procedimiento
Bal6n 3 37.5
Cuchilla 3 375
Stent 1 125
Mortalidad 12.5
CF inicial
CF 1 35
CF1Iv 65
CF actual
CFll 80
CF 1l 20

CF; clase funcional de la NYHA-OMS.
HAP, hipertension arterial pulmonar.




TABLA 2

Basal

Variables Media SD Varianza

Saturacion 94 2.330 5.429

PC6M 228.5741.4041714.286

Clinica

IRM

Cateterismo
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TABLA 3

Post-septostomia

Variables Media SD Varianza

Saturacion 88 1.813 3.286

PC6M 382.0094.4268916.333




TABLA 4
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NORMALIDAD
Shapiro-Wilk

Variable Estadistica df Sig. \Variable \Valor de p 95% IC
TAPSE 781 7 .027 Saturacion* .000
Saturacion 941 7 .647 PC6M* .020
PC6M .894 7 294 FEVD* .022
FEVD .924 7 501 VLVD* .987
VLVD 830 7 .080 DDVD* 915
DDVD .857 7 141 VTDVD* .031
VTDVD 928 7 531 FEVI* .026
FEVI 817 7 .061 VLVI* 453
VLVI .896 7 .309 PASP* .003
PASP .938 .618 PAMP* .016
PAMP .861 156 VTDVD* .001
VTDVD .868 7 178 TAPSE** .03

*t de muestras pareadas

** U de Mann Witney
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AS CON BALON

AS CON CUCHILLA
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RM PREVIO A AS IRM POSTERIOR A AS

ECO 24 HRS POST AS ECO 6 MESES POST AS




AS CON COLOCACION DE STENT EN SEPTUM INTERATRIAL

ECO 3D. STENT EN SEPTUM INTERATRIAL

Latidos 3D 4Q Latidos 3D 4Q
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DISCUSION

En la vision a futuro de desenlaces en cardiopatia congénita, la hipertension
pulmonar grave asociada es un factor prondstico importante, su desarrollo se asocia
con mal prondstico, y a pesar de las nuevas estrategias farmacoldgicas existentes;
un grupo no despreciable tiene mala respuesta al mismo, o se encuentra fuera de

tratamiento de reparacion.

En el caso de la Hipertension refractaria en la era pre-inhibidores de la endotelina,
se desarrollaron técnicas con intencion curativa, muchas de estas actualmente se
reservan para casos de dificil respuesta; una de ellas es la septotomia atrial (1).

La importancia del desarrollo y la busqueda de procedimientos tanto terapéuticos y
paliativos reside en la causa; a pesar de que la clasificacién propuesta por Dana
Point no abarca adecuadamente todas las causas de desarrollo de hipertension
pulmonar; es importante tomar en cuenta las principales causas; que diferente de la
poblacion adulta, una gran parte no pueden ser explicadas por patologia
reumatolégica. Segun los registros principales a nivel mundial; la causa principal la
dividiremos segun su causa; hipertension arterial pulmonar transitoria que se asocia
principalmente a la hipertension pulmonar persistente del recién nacido, asi como
la asociada a cardiopatia congénita que corresponden a 58% y 42% de las causas
gue resuelven tras correccion quirdrgica respectivamente. En términos generales,
la causa idiopética corresponde a la causa principal, 72% y asociada a cardiopatia
congeénita 23% (2, 3).

En 1966, Rashkind y Miller realizaron la primer septostomia atrial por via
percutanea, utilizando técnica con baldn; procedimiento que desplazé rapidamente
a la cirugia por tener resultados inmediatos en la sintomatologia; especialmente
aquellos pacientes en contexto de trasposicion de grandes arterias y aquellos no
candidatos a correccion quirargica de defectos complejos shunt -dependientes (4).
Sin embargo, el proceso y técnica se atribuye al grupo de Rich y Lam en 1983,

quienes asociaron este procedimiento con técnica con cuchilla, y que, a largo plazo,
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se asocia con mayor mejoria hemodinamica y menor tasa de complicaciones en
relacion con la técnica utilizada por Rashkind. El procedimiento se ha desarrollado
a lo largo del mundo y su uso se ha expandido. Actualmente las guias de
recomendacion sobre el tratamiento de la hipertension pulmonar recomiendan en
aquellos pacientes con tratamiento de dificil control y con fines paliativos siempre y
cuando la presion atrial derecha no supere los 20 mmhg; la mortalidad relacionada
a procedimiento, a pesar de su alta reproducibilidad era alta a principios de su
realizacion, principalmente por las condiciones hemodindmicas del paciente al
momento de su realizacion y la curva de aprendizaje, en este grupo, la perspectiva
mundial en el afio 2009, se realiz6 en 223 pacientes, con una mortalidad peri-
procedimiento de 7.1 % a las 24 horas y 14.8% a 30 dias (5, 6), lo cual es
concordante con la mortalidad de nuestro centro, la cual se reportdé en 1 paciente

(10 %) de la poblacion reportada en este estudio.

En poblacién mexicana, existe registro de un grupo de 50 pacientes realizado en el
Instituto nacional de Cardiologia en poblacién adulta, registré adecuados resultados
inmediatos y a mediano plazo en poblacién adulta sometida a este procedimiento;
sin embargo, los grupos etiolégicos en este grupo no fueron tomados en cuenta, asi
como tenemos diferencias en el grupo realizado respecto de edades, sin embargo,
es un buen grupo de pacientes a considerar, y demostrando la falta de diagndstico
oportuno en primer contacto, asi como seguimiento para pacientes con cardiopatia
congénita, lo que nos lleva a diagndstico para la vida adulta, otro dato importante
mencionado en este trabajo, reside en el hecho de tomar en cuenta valores
prondsticos para el seguimiento posterior a atrioseptostomia, como el resultado de
la caminata de 6 minutos, en la cual se encontré una mejoria > 50 metros, lo cual,
a nivel mundial, se ha demostrado como parametro prondéstico asociado, y cuyos
resultados concuerdan adecuadamente con nuestra poblacion de estudio (7). De
igual manera, en estudios con tratamiento farmacoldgico, como el SERAPHIN
(randomized controlled trial of macitentan in pulmonary arterial hypertension)
demostré ampliamente que la tolerancia a la prueba de caminata de 6 minutos, y su

mejoria tras establecer el tratamiento, se asociaban importantemente a mejoria de
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la sobrevida (8). En un estudio retrospectivo en poblacion pediatrica en Espafia no
registro mejoria de pardmetros ecocardiogréaficos de funcion derecha, dicho estudio
tuvo seguimiento medio de los pacientes a 25 meses en el cual reporto una
mortalidad de 72% a 1 afio y 54 % a 2 afos, sin embargo, en este grupo los
pacientes sobrevivientes el tratamiento de As fue catalogado como puente a
trasplante, herramienta terapéutica con la cual no contamos en nuestro medio. (11)
En nuestro grupo, se incluyd exclusivamente poblacion pediatrica, de la cual
incluimos pacientes tanto de poblacion con HAP asociada a cardiopatia congénita
(30 %), y la forma idiopatica (60%), ambos datos concuerdan con lo reportado en la

poblacién mundial (9).
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CONCLUSIONES

La AS puede ser una terapia para pacientes seleccionados de HP que tienen
progresion sintomatica a pesar del tratamiento médico combinado. En las guias
internacionales este procedimiento esta indicado después del uso de prostanoides
como tratamiento doble o triple y que los datos de falla cardiaca derecha
manifestados por una clase funcional de la NYHA entre Ill y 1V, la presencia de
sincope y datos de biomarcadores elevados de falla cardiaca derecha como es el
ProBNP.

En nuestro medio, la mayoria de los pacientes no tiene el acceso a esta
combinacion de terapias, siendo basicamente el uso de inhibidores de la 5
fosfodiesterasa el tratamiento habitual. Ademas de que no existe un programa de
trasplante pulmonar, por lo cual esta opcidn de tratamiento es un recurso accesible

y en centros de experiencia seguro y con buenos resultados.
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