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Presentacion de casos

Shunt circular después de cirugia cardiaca en
atresia pulmonar con septum ventricular intacto

Circular Shunt after Cardiac Surgery in Pulmonary Atresia with Intact
Ventricular Septum
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iCardiocentro Pediatrico William Soler. La Habana, Cuba.

Resumen

El shunt circular es una rara situaciéon donde existe un cortocircuito, en el cual la sangre llega a la misma cdmara cardiaca,
sin pasar por el lecho capilar pulmonar ni sistémico. En su desarrollo intervienen diferentes variables, principalmente
anatémicas, que permiten la existencia de esta circulacién intracardiaca. Sin embargo, parece ser que una disfuncién
ventricular derecha puede constituir una de las variables mds determinantes. Con el objetivo de reconocer el impacto
deletéreo de la fisiologia de shunt circular y la importancia de la ecocardiografia para su diagndstico, se describe el caso
de un recién nacido con diagnéstico de afresia pulmonar con tabique interventricular integro, ventriculo derecho con
entrada displdstica y cuerpo severamente ocupado por hipertrofia. Se realizé una atrioseptectomia, fistula de Blalock-
Taussig modificada y comisurotomia pulmonar. La evolucién posoperatoria fue térpida con manifestaciones de
hipoperfusion sistémica, edema generalizado, oligoanuria, acidosis metabdlica, hiperlactatemia e hipoxemia progresiva.
La evaluacién ecocardiogrdfica demostrd una fisiologia de shunt circular. El fallo multiorgdnico resultante dio al traste
con la vida del paciente.

Palabras clave: atresia pulmonar; cianosis; fabique interventricular.

Abstract

Circular shunt is a rare situation where there is a short circuit, in which blood reaches the cardiac chamber itself without
passing through the pulmonary or systemic capillary bed. Different variables, mainly anatomical, are involved in its
development, which allow the existence of this infracardiac circulation. However, it seems that right ventricular dysfunction
may be one of the most decisive variables. In order to recognize the deleterious impact of circular shunt physiology and
the importance of echocardiography for its diagnosis, we describe the case of a newborn infant diagnosed with
pulmonary atfresia with an intact interventricular septum, a right ventricle with dysplastic inflow and a severely hypertrophic
right ventricle. Afrioseptectomy, modified Blalock-Taussig fistula and pulmonary commissurofomy were performed.
Postoperative evolution was torpid with manifestations of systemic hypoperfusion, generalized o edema, oligoanuria,
metabolic acidosis, hyperlactatemia and progressive hypoxemia. Echocardiographic evaluation demonstrated circular
shunt physiology. The resulting multi-organ failure ended the patient's life.
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Introduccién

El shunt circular se describi6, inicialmente, por Shoney otros®
en 1962 para referir la fisiopatologia resultante de la presencia
de defecto septal ventricular (DSV), estenosis pulmonar (EP),
insuficiencia tricuspidea (IT) y foramen ovale permeable
(PFO).

Esta fisiologia se ha descrito en pacientes con EP asociada a
insuficiencia tricuspidea, PFO o comunicacién interauricular
(CIA), y persistencia de conducto arterioso (PCA). Se ha
descrito en pacientes con atresia pulmonar (AP) y tabique
ventricular intacto, que presentan insuficiencia pulmonar,
después de la apertura de la valvula pulmonar quirargica o
percuténea, IT, y presencia de conducto arterioso o fistula
sistémico-pulmonar (fig. 1). Ademds, en pacientes con
anomalia de Ebstein e insuficiencia pulmonar moderada-
severa. En el escenario prenatal, la fisiologia de shunt circular
ocurre, en su mayoria, en fetos con formas severas de anomalia
de Ebstein, debido al flujo ductal no restrictivo, y la
insuficiencia pulmonar y tricuspidea significativas.(2.3:4.5.6)

Se ha descrito la fisiologia de shunt circular en pacientes con
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cirugia de Glenn bidireccional, y fisiologia uno y medio
ventricular; en los que existe apertura de la vena cava superior
izquierda (VCSI), que drena en la auricula derecha (AD), a
través del seno coronario, con predominio de un cuadro de
hipoxemia y cianosis, y menor compromiso hemodinamico.®

Los recién nacidos con estenosis/atresia pulmonar y septum
ventricular integro, PCA e IT se encuentran en riesgo de
desarrollar cortocircuito circular, posterior a la dilatacion de la
vélvula pulmonar con balén, cuando esta queda insuficiente.
La perfusi6n periférica se afecta, dramaticamente, secundario
a la disminucién del gasto cardiaco, lo que da como resultado
la acidemia metabdlica.(®

El objetivo de la presentacion de este caso fue reconocer el
impacto deletéreo de la fisiologia de shunt circular y la
importancia de la ecocardiografia para su diagndstico.
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Fig. 1 — Fisiologia del shunt circular en un paciente con AT
con septum ventricular integro.

Leyenda: Flecha roja representa el sentido de la circulaciéon de
la sangre; CIA: Comunicacién interauricular; VT: Valvula
tricaspide; AP: Arteria pulmonar; RV: ventriculo derecho; LV:
Ventriculo izquierdo; Ao: Aorta; LA: Auricula izquierda.
Fuente:
https://www.google.com/imgnes=atresiapulmonar=x-raw-
image con modificaciones.

Presentacion del caso

Se describe el caso de un recién nacido sin antecedente
prenatal de malformacién congénita, nacido a las 40 semanas
de edad gestacional, por parto distocico (cesarea por
presentacion pelviana), apgar 9/9 y un peso en 3300 gramos.
A las 18 horas de vida present6 cianosis intensa, y requirié
intubacién endotraqueal y ventilaciéon mecanica (VMI). La
ecocardiografia diagnosticé estenosis valvular pulmonar
critica, por lo que se comenz6 con infusiéon endovenosa de
prostaglandina E1, asi como el aumento de la oxigenacion. Se
traslad6 al Cardiocentro Pedidtrico William Soler en
condiciones estables, oximetria de pulso de 92 %, con infusién
de prostaglandina E1 a dosis de 0,05 mcg/kg/minutos, la cual
se disminuy6 progresivamente hasta 0,01 meg/kg/min.

La ecocardiografia mostr6 los siguientes resultados: atresia
pulmonar membranosa con valvas patologicas sin flujo
sanguineo  pulmonar anteroégrado efectivo; tabique
interventricular integro, ramas pulmonares confluentes,
ventriculo derecho (VD) con entrada displastica (vélvula
trictspide); cuerpo severamente ocupado por hipertrofia y
salida atrésica; funcién sistolica de VD disminuida,
insuficiencia tricuspidea severa; ductus arterioso con
disminucién de calibre hacia extremo pulmonar; foramen
ovaleviolado de 3,9 mm y cortocircuito de derecha a izquierda.
Se discutié el caso en colectivo y se acordé realizar una
atrioseptectomia, valvulotomia pulmonar y fistula de Blalock-
Taussig modificada (FBTM).

El acceso al corazbén se realiz6 mediante una esternotomia
media; se efectu6é anastomosis término-lateral con tubo de
Gore-Tex de 4 mm, entre el tronco arterial braquiocefalico y la
rama derecha de la arteria pulmonar (FBTM); entrada en

circulacidn extracorpoérea, reseccion de septum interauricular,
y a través de arteriotomia pulmonar, se realizé la
comisurotomia de la valvula pulmonar. Tiempo de circulaciéon
extracorpérea de 33 minutos, no clamp adrtico. Se realizo
apoyo inotrépico con epinefrina y milrinone.

Se recibi6 en la Unidad De Terapia Intensiva bajo efectos
anestésicos, VMI con PIP 20ommHg, FR 30'min, PEEP
4mmHg, FiO2 0,4 %; apoyo con epinefrina a 0,07mcg/kg/min,
milrinone 0,3mcg/kg/min, FC 136'min, TA 70/37mmHg;
pulsos pedios presente; coloracion palida de piel y mucosas;y
oximetria de pulso 89 %. Evolucion¢ inestable con tendencia a
la taquicardia sinusal, diuresis escasa, acidosis metabolica e
hiperlactatemia hasta 10. Requirié aumento de los apoyos,
dependiente de volumen, con edemas e hipoxemia progresiva.
El ecocardiograma evolutivo a las 24 h revel6 amplio
cortocircuito de izquierda a derecha, a través de fistula BT,
insuficiencia pulmonar severa, insuficiencia tricuspidea
severa, cortocircuito de derecha a izquierda, a través de CIA de
6 mm, compatible con una fisiologia de shunt circular (figs. 2
v 3).

Fig. 2 — Ecocardiograma en eje corto paraesternal, donde se
observa el shunt circular a partir del flujo de la fistula entrando
en la RDAP.

Nota: De ahi la sangre pasa al VD, debido a la insuficiencia
pulmonar; posteriormente, a la AD, debido a la insuficiencia
tricuspidea; posteriormente a la AI, via CIA.

Fuente: Departamento de Ecocardiografia Cardiocentro
Pediatrico William Soler.

Al tercer dia de operado presenté hemorragia pulmonar y
ascitis, oligoanuria, y elevacion de creatinina a 200 mmol/1. Se
coloco catéter de Tenckhoff y se inici6 dialisis peritoneal, sin
resultados efectivos. Persistieron la acidosis lactica y la
hemorragia pulmonar. Falleci6 a los cinco dias de operado.

Discusion del caso

La atresia pulmonar con tabique interventricular intacto es
una cardiopatia congénita relativamente rara, que representa
menos del 10 % de los defectos cardiacos cianéticos. Sin
embargo, tiene un elevado riesgo de mortalidad y el
tratamiento ideal de algunas formas es controversial. El
manejo y los resultados varian en dependencia del fenotipo
individual. En un extremo, el paciente con ambos ventriculos
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bien desarrollados y atresia valvular pulmonar membranosa
puede requerir, uUnicamente, una intervenciéon por
hemodindmica; mientras que otro paciente carece de
ventriculo derecho funcional, puede tener anomalias
coronarias y necesitar una paliacién univentricular o, incluso,
trasplante cardiaco.()

Fig. 3 — Ejemplificacion del ecocardiograma (el sentido delas
flechas indica el shunt circular).

Leyenda: r-PA (rama derecha de la arteria pulmonar), RA
(auricula derecha), LA (auricula izquierda) (comunicacién
interauricular).

Fuente: Departamento de Ecocardiografia Cardiocentro
Pediatrico William Soler.

La técnica de paliacion quirtargica biventricular consiste en la
ampliacion del tracto de salida de VD, mediante parche
transanular o valvotomia quirtrgica. Con el objetivo de
aumentar el flujo sanguineo pulmonar y tratar la hipoxemia
transitoria, debido al VD hipertrofico, restrictivo e
hiperdinamico con flujo anterégrado limitado, en algunos
pacientes es necesario realizar fistula BT. Tipicamente, se
suele dejar abierta la comunicacién interauricular para
permitir el cortocircuito derecha a izquierda atrial, y mantener
la precarga del ventriculo izquierdo (VI).(0)

En el caso clinico presentado existe un circuito en el cual la
sangre regresa a la misma camara cardiaca donde se originé, a
través de comunicaciones intracardiacas sin atravesar el lecho
capilar. Clinicamente, se manifiesta por marcada cianosis,
taquipnea, circulaciéon pulmonar dependiente del ductus
arterial y gasto cardiaco disminuido.

La opcién quirdrgica realizada fue fistula de Blalock-Taussig
modificada, valvulotomia pulmonar y atrioseptectomia.

La evoluciéon posoperatoria toérpida, caracterizada por
manifestaciones clinicas de bajo gasto cardiaco, hipoxemia y
fallo multiérgano, fue sospechoso de un comportamiento
hemodindmico compatible con la fisiologia de shunt circular.
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La realizacion del ecocardiograma transtoracico confirmé la
sospecha clinica, al demostrar un cortocircuito circular: la
sangre de la aorta entra en la circulacién pulmonar via FBTM;
debido a la insuficiencia pulmonar secundaria a la
valvulotomia pulmonar, regresa la sangre al VD, y de este hacia
AD, por la insuficiencia tricuspidea severa y la disfuncion
sistélica y diastolica del VD. Finalmente, la sangre vuelve al VI,
a través del cortocircuito de derecha a izquierda, por la amplia
comunicacién interauricular. La sangre que eyecta el VI
retorna a este sin garantizar una adecuada perfusién pulmonar
y sistémica.

A pesar de la escasa referencia en la literatura de esta entidad,
resulta una fisiologia ampliamente reconocida en el escenario
de los cuidados intensivos cardiovasculares pediatricos con
una elevada morbilidad y mortalidad.

Conclusiones

El diagnéstico precoz de la fisiologia de shunt circular requiere
un alto indice de sospecha clinica en aquellas cardiopatias
congénitas que presentan caracteristicas anatémicas y
hemodindmicas, y favorecen wuna evolucién clinica
caracterizada por bajo gasto cardiaco, la hiperlactatemia, la
hipoxemia y el fallo multiorganico. La ecocardiografia resulta
fundamental para demostrar la presencia de shunt circular.
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