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RESUMEN

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo constituye un grupo heterogéneo de
cardiopatias congénitas que puede presentarse en multiples niveles anatomicos. En los casos complejos
las opciones quirdrgicas convencionales podrian verse limitadas.

Se presenta el caso de una nifia en edad escolar con diagnostico de estenosis valvular adrtica severa
sintomatica, con anillo valvular aortico hipoplésico, estenosis aortica supravalvular y estenosis
tuneliforme del tracto de salida del ventriculo izquierdo. La paciente realizé seguimiento irregular en
centro especializado y acudio con sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva y disfuncion severa del
ventriculo izquierdo.
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Vigencia del conducto apico-adrtico como alternativa terapéutica en escenarios seleccionados de obstruccion del tracto de
salida del ventriculo izquierdo.

En casos complejos y seleccionados de obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo, cuando
no es posible realizar las técnicas convencionales, el implante del conducto dpico-adrtico constituye una
opcion terapéutica vigente.

Palabras clave: cardiopatias congénitas, obstruccion del flujo de salida ventricular izquierda,
enfermedad de la valvula adrtica bictspide, protesis valvulares cardiacas

ABSTRACT

Left ventricular outflow tract obstruction constitutes a heterogeneous group of congenital heart diseases
that can occur at multiple anatomical levels. In complex cases, conventional surgical options may be
limited.

We present the case of a school-aged girl diagnosed with symptomatic severe aortic valve stenosis, with
a hypoplastic aortic valve annulus, supravalvular aortic stenosis, and tunnel-like stenosis of the shaped
left ventricular outflow tract. The patient had irregular follow-up at a specialized center and presented
with symptoms of congestive heart failure and severe left ventricular dysfunction.

In complex and selected cases of left ventricular outflow tract obstruction, when conventional techniques
cannot be performed, apico-aortic conduit implantation remains a relevant therapeutic option.

Keywords: congenital heart disease, left ventricular outflow tract obstruction, bicuspid aortic valve
disease, cardiac valve prostheses

INTRODUCCION

La obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI) se define como una
obstruccion fisioldgicamente importante del paso de sangre desde el ventriculo izquierdo (VI) a la aorta
ascendente y representa entre el 3 'y 10 % de las cardiopatias congénitas ? . Puede ocurrir como una
anomalia aislada y, en 10-15 % de los casos, asociarse a otras malformaciones cardiovasculares.
Ademas, en 10-20 % de los casos la obstruccion puede ocurrir en una o mas ubicaciones del TSVI. Las
lesiones se clasifican habitualmente en estenosis valvulares aorticas (60%), subvalvulares (20%) y
supravalvulares (10%), siendo la valvula aortica bictspide la causa mas frecuente de estenosis aortica
en la poblacion pediatrica -39,

El tratamiento inicial requiere considerar el nivel y la extension de la obstruccion, asi como las
anomalias asociadas, para definir un abordaje uni o biventricular (. Mientras que las lesiones aisladas
pueden resolverse mediante valvuloplastia con balon, valvulotomia, plastia o reemplazo valvular, los
escenarios complejos con obstruccion multinivel, anillo adrtico hipoplasico y estenosis tuneliforme del
TSVI plantean un desafio técnico muy exigente. En algunas situaciones, las técnicas de Ross, Konno y
sus variantes pueden ser inviables o conllevar un riesgo significativo de morbilidad, mortalidad y de
reintervenciones a lo largo de la vida ©7. El reemplazo valvular convencional y el implante valvular
aortico transcatéter (TAVI) frecuentemente quedan contraindicados por la anatomia o por el tamafio del
paciente ¢-10),

En este subgrupo de afectados, el implante del conducto apico-aodrtico (CAA), también conocido
como bypass de la valvula adrtica, continia siendo una alternativa terapéutica efectiva. Esta ha
demostrado utilidad tanto en obstrucciones congénitas complejas del TSVI y también en casos
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particulares como la aorta en porcelana y el sindrome de progeria de Hutchinson-Gilford ¢'2, La
ecocardiografia transtoracica (ETT) suele ser suficiente para la evaluacion anatomica y hemodinamica,
sin embargo, la tomografia computada (TCC) y la resonancia magnética cardiaca aportan informacion

anatomica clave en las lesiones complejas y también para la planificacion quirtrgica personalizada (3
14)

El presente reporte expone el caso de una paciente en edad escolar con obstruccién compleja y
multinivel del TSVI, donde el CAA result6 la Unica alternativa terapéutica. Se discute su vigencia y
limitaciones actuales.

REPORTE DEL CASO

Se trata de una nifia de 8 afios con diagnostico de estenosis adrtica severa. A los 7 meses de edad
acudié a consulta de control de pediatria por presentar dificultad respiratoria, y al examen fisico se
constat6 soplo sistolico grado III/VI en foco adrtico. Tras ser derivada, consulto en centro especializado
a los 9 meses siguientes donde se le realizo ETT y se constatd VAB con estenosis valvular adrtica
moderada, velocidad aortica pico de 3,5 m/s, gradiente aortico pico de 50 mmHg, anillo valvular aoértico
de 6 mm (Z-score: -3.886), VI dilatado con tendén fibromuscular que atraviesa el TSVI, didmetro
diastolico del VI: 31 mm (Z-score: 2.228), fraccion de eyeccion del VI 80%. Se indico valvuloplastia
percutanea con balon pero, por motivos desconocidos, la paciente no se realizé el procedimiento y se
perdi6 el seguimiento.

Luego de 4 afios acudi6 a consulta de control refiriendo cansancio al realizar actividades de
intensidad moderada y dolor en miembros inferiores por las noches. Persiste con controles de
seguimiento irregulares. A los 8 afios acude a un nuevo control refiriendo vomitos y pérdida de peso.
En la ETT se constata VI hipertrofico, valvula adrtica con estenosis severa e insuficiencia moderada,
gradiente aortico pico de 115 mmHg, gradiente medio de 79 mmHg, anillo valvular aértico de 11mm
(Z-score: -2.536), aorta ascendente de 17 mm (Z-score: 1.848), union sinotubular de 11 mm (Z-score: -
3.531), insuficiencia mitral leve, estenosis tuneliforme del tracto de salida del VI, diametro diastdlico
del VI: 50 mm (Z-score: 3.674), fraccion de eyeccion del VI 69%.

En reunion clinica se opt6 por el implante del conducto 4pico-adrtico. Se presentaron problemas
logisticos relacionados a la protesis debido a que ya no se encuentra disponible comercialmente. Durante
la internacion, la paciente presentd cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva clase funcional IV de la
NYHA, la ETT evidenci6 caida de la fraccion de eyeccion del VI al 48%, por lo que se realizod
intervencion quirargica de urgencia.

Se llevo a cabo una esternotomia mediana longitudinal, se expuso la anatomia cardiaca y se
establecio la circulacion extracorpérea con parada cardiaca. La cardioplegia se administré por los
ostiums de las coronarias. Se realizé una incision con bisturi en el apex del VI de aproximadamente 1
cm x 1 cm y se fue calibrando el orificio con bugia de Hegar hasta 20 mm. Posteriormente se colocaron
serie de puntos en “U” de poliéster 2-0 apoyados con parches de teflon a través de todo el espesor del
miocardio. Simultaneamente, se procedid a la confeccion artesanal de un conducto valvulado con serie
de tubos: 1) tubo de PTFE anillado de 19 mm cuyo extremo fue reforzado con tiras de fieltro de PTFE
fijada con sutura continua de polipropileno 5-0 (figura 1A); 2) tubo de Dacron de 20 mm en el cual se
insertd una bioproétesis Epic Supra Valve SIM de 19 mm que se fijé con sutura continua de polipropileno
5-0 (figura 1B); 3) tubo Dacron de 12 mm.
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Figuras 1A-1B. 1A) Tubo de PTFE anillado de 19 mm con extremo reforzado. 1B) Bioprotesis Epic Valve
Supra SJM de 19 mm insertada en un tubo de Dacron de 20 mm.

El extremo reforzado del tubo de PTFE
anillado de 19 mm fue introducido en el orificio del
apex del VI y se fijo con los puntos de poliéster 2-0
preparados (figura 2). Seguidamente se reforzoé toda la
circunferencia con sutura continua de polipropileno 5-
0 y cola biologica. Se cerrd la aortotomia y, luego del
purgado de aire, se procedio al desclampado de la
aorta.

Luego del clampado lateral de la aorta
ascendente, se realizd la anastomosis termino-lateral
del tubo de Dacron de 12 mm con sutura continua de
polipropileno 5-0. El tubo de Dacron de 20 mm con la
protesis bioldgica fue anastomosado al extremo distal
del tubo de PTFE anillado con sutura continua de
polipropileno 5-0. Finalmente, se anastomoso el tubo
de Dacron de 20 mm al tubo biselado de Dacron de 12
mm con sutura continua de polipropileno 5-0. Tras la
purga cuidadosa de aire del circuito se procede al
desclampado del conducto y se procedio a la salida de
circulacion extracorporea.

Figura 2. Insercion del tubo de PTFE reforzado
en el apex del ventriculo izquierdo.

Por dificultades en el control de la hemostasia se decidio cierre diferido que se realizo a las 48
hs. En ETT del post operatorio (PO) inmediato se constato flujo pulsatil en el CAA con una velocidad
maxima de 1 m/s, fraccion de eyeccion del VI de 57 % y un derrame pericardico leve posterior.

Durante la internacion recibi6 anticoagulacion con enoxaparina a 1 mg/kg/dosis cada 12 hs. En
el dia 19° del postoperatorio se realizd una re-esternotomia por derrame pericardico severo y, en la
induccion anestésica, se constatd paro cardiorrespiratorio, tras lo cual se procedi6 a la reanimacion
cardiopulmonar avanzada durante seis minutos. El hallazgo operatorio se correspondi6 con coagulos en
mediastino anterior. No se encontro sitio de sangrado activo.
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Posterior al evento la paciente presentd encefalopatia hipdxica. Otras complicaciones fueron la
neumonia asociada a ventilacion y el hemoperitoneo. En el dia 89° postoperatorio es dada de alta con
esquema de anticoagulacion con dosis ajustada de acenocumarol para un INR objetivo entre 2,0 y 3,0
asociado a antiagregacion con acido acetil salicilico a 4 mg/kg/dia. A los seis meses del alta se suspendio
la antiagregacion.

El seguimiento fue llevado a cabo por un equipo multidisciplinario integrado por cardiologia
pediatrica, cardiocirugia, neuropediatria, fisioterapia y rehabilitacion, odontologia, psicologia, pediatria
general y fonoaudiologia. Las evaluaciones cardiologicas con ETT se programaron cada 3 meses el
primer afo, cada 4 meses el segundo y luego cada 6 meses. Las evaluaciones neuroldgicas se
programaron cada 3 meses el primer afio y cada 4 meses el segundo afio hasta el alta. Las sesiones de
fisioterapia y rehabilitacion domiciliarias se realizaron diariamente en los primeros 6 meses y luego de
forma trisemanal por 6 meses mas. Las evaluaciones por hematologia se realizaron de forma semanal
hasta el ajuste del INR y, luego, de forma mensual hasta la fecha. Durante el seguimiento se registré un
episodio de sangrado mayor por menorragia que requiri6 internacion y transfusion de concentrado de
hematies. Sin embargo, no se registraron eventos tromboembolicos ni infecciosos asociados al conducto.
La paciente presentd una recuperacion neuroldgica progresiva con reincorporacion escolar en la
modalidad mixta (virtual/presencial) y mejoria sostenida de la clase funcional.

En TCC de control al afo, se observd CAA permeable y bien posicionado (figura 3). En el
ultimo ETT realizado se constato CAA con buen flujo y sin obstruccion en todo el trayecto, velocidad
a nivel del conducto 0,88 m/s, fraccion de eyeccion del VI 69%.

DISCUSION

El implante del CAA fue desarrollado a
finales de 1950 y sustituido por la cirugia de
reemplazo valvular convencional y las técnicas de
correccion en cardiopatias congénitas. Vuelve a
tomar protagonismo a inicios del 2000 en pacientes
adultos mayores con multiples comorbilidades, pero
fue gradualmente desplazado por el TAVI. Esto
repercutid negativamente en la disponibilidad
comercial de sus componentes, principalmente en el
conector apical angular rigido ® .

La técnica quirargica en el tratamiento de la
obstruccion del TSVI depende de varios factores
como la eleccion de una correccidon uni o

biventricular, la localizacién y extension de la lesion
en el TSVI o la asociacion de otras malformaciones

Figura 3. Conducto &pico-aodrtico al afio del
cardiovasculares. En este caso, la cirugia de  procedimiento en tomografia computada con
reemplazo valvular convencional y el TAVI fueron  reconstruccion 3D.

descartados por la edad, el peso, la hipoplasia del
anillo valvular adrtico y la estenosis supravalvular. Las cirugias de Ross, de Konno y sus variantes
fueron descartadas por la complejidad anatomica multinivel de las lesiones y por tratarse de una

estenosis tuneliforme del TSVI, lo que se corresponderia a un mayor tiempo de isquemia en circulacion
extracorpdrea.
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El CAA alivia la obstruccion del TSVI mediante la adicion de un segundo flujo de salida hacia
un conducto con una valvula bioprotésica desde el apex del VI hasta la aorta ascendente o descendente.
El abordaje quirargico puede realizarse por toracotomia lateral izquierda o por esternotomia, con
circulacion extracorpdrea sin parada o con parada cardiaca. Siempre que se encuentre disponible se
recomienda altamente el modelado 3D por tomografia computada para la planificacion quirirgica
personalizada !9, En este caso se opto por la esternotomia para una mejor exposicion anatomica y
entrada en circulacion extracorpdrea con parada cardiaca para disminuir el sangrado peroperatorio,
evitar la hipotermia profunda, la fibrilacion ventricular y por no contar con el dispositivo de perforacién
especial 1219,

Es fundamental que el extremo apical del conducto sea lo bastante rigido para sortear la
compresion durante la contraccidon ventricular, el conducto debe atravesar todo el espesor del VI y estar
dirigido lejos del septum interventricular que podria restringir el flujo sanguineo ®!'%. En nuestro caso,
optamos por un tubo de PTFE anillado y flexible, cuyo extremo apical fue reforzado con tiras de fieltro
de PTFE. Puesto que la paciente se encuentra en etapa de crecimiento se opto por la interposicion de
una bioprotesis de 19 mm (area de superficie corporal de 0,9 m?, area de orificio efectivo indexado de
1,22 cm?/m?) para evitar un prosthesis-patient mismatch (PPM) y lograr una ventana de tiempo
suficiente para una siguiente re-intervencion.

El esquema antitrombotico debe individualizarse segtn el tipo de protesis utilizada, la edad del
paciente y el riesgo trombdtico y hemorragico. La literatura recomienda que todos los pacientes
sometidos a un implante de CAA reciban anticoagulacion a largo plazo incluso en aquellos con
bioprotesis @. El episodio de menorragia con requerimiento transfusional ilustra la complejidad del
manejo antitrombotico y el riesgo de sangrado mayor en estos pacientes.

Un aspecto que destacar es que luego del procedimiento existe una doble via de salida del VI:
el conducto y la valvula adrtica nativa. El volumen sistolico del VI se establece por el CAA en un 65%
y por la valvula adrtica nativa en un 35%. En los casos donde la anastomosis distal se establece con la
aorta descendente, el flujo sanguineo hacia la aorta ascendente y los vasos del arco adrtico depende de
un flujo adecuado a través de la valvula aortica nativa que todavia se encuentra estenotica y su progresion
podria comprometer el flujo con el tiempo. Sin embargo, la evaluacion de la perfusion cerebral luego
del implante del CAA no comprometi6 el suministro de sangre cerebral a corto y mediano plazo 1%

El presente reporte plantea consideraciones particulares por tratarse de una paciente en edad
escolar con crecimiento somatico esperable durante varios afios. El CAA no acompaiia el crecimiento
del paciente y el incremento progresivo de la superficie corporal generara un PPM inevitable. Ademas,
se suma el fendmeno de la degeneracion estructural acelerada de la bioprotesis en nifios. En este
contexto, el CAA debe concebirse como una solucion de puente que difiere y facilita una reintervencion
futura en mejores condiciones somaticas (implante valve-in-valve transcatéter del conducto, recambio
quirtrgico, trasplante). El riesgo de trombosis, hemorragias, endocarditis y reintervencion obligan a una
vigilancia clinica e imagenoldgica estricta.

En conclusion, el implante del CAA no es una técnica sencilla y puede estar asociada a una alta
morbilidad. Sin embargo, tiene un papel preponderante en casos seleccionados cuando todas las
estrategias convencionales han sido descartadas.
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