I EDITORIAL

Resultados 6ptimos del tratamiento del isomerismo derecho:

jun objetivo esquivo!

Optimal Outcome of Treatment for Right Isomerism: An Elusive Goal!

CHRISTO I. TCHERVENKOQVFAESC FACS 1

La Sociedad Internacional de Nomenclatura de Enfer-
medades Cardiacas Pediatricas y Congénitas [Interna-
tional Society for Nomenclature of Paediatric and Con-
genital Heart Disease (ISNPCHD)] ha establecido el
Codigo Internacional Cardiaco Pediatrico y Congénito
[International Paediatric and Congenital Cardiac Code
(ipcce.net)], que se presenté por primera vez durante el
histérico 4 Congreso Mundial de Cardiologia y Cirugia
Cardiaca Pediatrica en Buenos Aires, Argentina, en
2005. De acuerdo con la ISNPCHD, la heterotaxia
se define como una anomalia en la cual los 6rganos
internos toracicos y abdominales tienen una disposiciéon
anormal a través del eje izquierdo-derecho del cuerpo.
Heterotaxia es sinénimo de “heterotaxia visceral”
y de “sindrome de heterotaxia”. (1) Los sindromes
de heterotaxia se caracterizan por una alta incidencia
de malformaciones cardiovasculares complejas de gran
heterogeneidad. Debido a la presencia simultanea de
varias malformaciones, el manejo de estos pacientes es
extremadamente complejo. En general, los pacientes
presentan uno de dos tipos de sindrome, isomerismo
derecho o isomerismo izquierdo con un conjunto
caracteristico de anomalias en cada uno de ellos. (2,
3) A pesar de la gran variabilidad que presenta cada
sindrome, existe un patrén caracteristico en la mayoria
de los pacientes. Las anomalias del bazo son frecuen-
tes, siendo la asplenia méas comun en el sindrome de
heterotaxia del tipo de isomerismo derecho.

Las opciones quirargicas dependen de un conjunto
preciso de malformaciones anatémicas cardiacas, inclu-
yendo las anomalias de conexién de venas sistémicas
y pulmonares. Debido a la presencia de hipoplasia
ventricular significativa o a la extrema complejidad de
la reparaciéon biventricular en corazones de dos ven-
triculos, la mayoria de los pacientes seran sometidos a
cirugia paliativa univentricular y luego a la operacion
de Fontan-Kreutzer, especialmente en el sindrome de
isomerismo derecho. (4) La presencia de unién auricu-
loventricular Ginica que potencialmente puede producir
regurgitaciéon de la valvula auriculoventricular, con

impacto negativo sobre la funcién ventricular, implica
que el tipo y el momento de la cirugia paliativa a una
edad temprana son extremadamente importantes.
Asimismo, el conocimiento preciso y completo de la ana-
tomia venosa sistémica y pulmonar es un prerrequisito
indispensable para un resultado exitoso de la operacién
de Fontan-Kreutzer. Los desafios importantes en el tra-
tamiento quirtrgico de los sindromes heterotéxicos son
evidentes debido a la baja supervivencia a largo plazo
comunicada por el Hospital for Sick Children (Hospital
de Ninos Enfermos) de Toronto. (5, 6) En una serie
de 91 pacientes consecutivos con isomerismo derecho
durante un periodo de 26 anos, la mortalidad global fue
del 69% y las tasas de supervivencia a 1 mes, 1 ano y
5 anos fueron del 71%, 49% y 35%, respectivamente.
(5) El manejo de la obstruccién venosa pulmonar se
identific6 como un problema serio. Aunque la super-
vivencia a largo plazo fue mayor en los pacientes con
isomerismo izquierdo en una serie de 163 pacientes de
la misma institucién, la mortalidad atn sigui6 siendo
significativa. (6)

He leido con gran interés el articulo de Lafuente
y colaboradores, (7) “Presentacion clinica y evolucion
del isomerismo derecho”. Este estudio retrospectivo
de 72 pacientes con isomerismo derecho, de los cuales
53 presentaban asplenia, identificados entre 1997 y
2011, es una gran serie de pacientes contemporaneos
tratados en una sola institucién, el Hospital Nacional
de Pediatria “Prof. Dr. Juan P Garrahan”. El estudio
es importante porque explica el tipo de presentacion y
resultados actuales de este grupo de pacientes dificiles
en un pais avanzado, Argentina, y en una ciudad grande
y sofisticada a nivel mundial, Buenos Aires, equipada
con atencién cardiaca moderna y actualizada. Es de
destacar la presentacion neonatal en mas del 90% de
los pacientes, dominada por cianosis. Al igual que en
series anteriores con isomerismo derecho/asplenia, la
mayoria de los pacientes tenian fisiologia univentri-
cular. Los rasgos anatémicos dominantes en esta serie
fueron vena cava superior bilateral en 30 pacientes,
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unién auriculoventricular inica en 56, obstruccién
del flujo de salida pulmonar en 67 (con atresia pulmo-
nar en 25) y anomalias conotroncales en 71 pacientes
(ventriculo derecho con doble tracto de salida en 27
y transposicion de los grandes vasos en 44 pacien-
tes). Aunque la incidencia de hipoplasia ventricular
no esta clara, es facil imaginarse el enorme desafio
quirdrgico en estos pacientes y la razén por la cual
la reparacién biventricular no se logré en ninguno
de ellos. Sin embargo, la malformacién quizas més
exigente fue la conexién anémala total de las venas
pulmonares en 43 pacientes, obstruidas en 14 de
ellos. Esto a menudo complica la cirugia paliativa
neonatal y cualquier obstruccién pulmonar venosa
residual o recurrente es potencialmente letal. Ade-
mas, en los pacientes que sobrevivieron, la presencia
de obstruccion venosa pulmonar aumenté el riesgo
de los estadios posteriores a la cirugia paliativa.

Se realizé tratamiento quirtargico en 55 pacientes
y no fue sorprendente que 15 fueran inoperables,
principalmente debido a conexién anémala total de las
venas pulmonares, a menudo obstruidas. Se consideré
una via quirdrgica univentricular en 40 pacientes.
La anastomosis cavopulmonar (shunt de Glenn) se
realiz6 en 17 pacientes con 29% de mortalidad; en los
5 casos de muerte, los pacientes tuvieron anastomosis
bilateral. En 4 de los 12 supervivientes se desarro-
llaron complicaciones para completar la operacion
de Fontan-Kreutzer debido a estenosis de las venas
pulmonares, hipertensién pulmonar y regurgitacion
grave de la valvula auriculoventricular. Finalmente,
la operaciéon de Fontan-Kreutzer se llev6 a cabo en
23 pacientes con 21,8% de mortalidad. Solamente
un paciente de toda la serie tuvo cirugia tipo ven-
triculo uno y medio. También se ha observado mayor
mortalidad en pacientes con heterotaxia sometidos a
shunt de Glenn o a la operaciéon de Fontan-Kreutzer
en una gran serie multicéntrica norteamericana, en
comparacion con pacientes sin heterotaxia sometidos
a las mismas cirugias. (8)

Por lo tanto, équé aprendemos de esta numerosa
serie? Ya sabemos que el sindrome de heterotaxia del
tipo de isomerismo derecho ha representado un gran
reto quirdrgico, con una gran mayoria de pacientes
que solo son candidatos para cirugia paliativa uni-
ventricular y muy pocos casos aislados que alcanzan
reparacion biventricular. Esta serie contemporanea
demuestra claramente que el tratamiento quirtargico
de estas malformaciones continda siendo un enorme
desafio. Los factores anatémicos que probablemente
contribuyeron a la alta mortalidad e inoperabilidad
de un gran ntmero de pacientes son la presencia de
conexién anémala total de las venas pulmonares, la
regurgitacion de la valvula auriculoventricular y la
disfuncién miocardica, y posiblemente la presencia
de hipertensiéon pulmonar. Sorprendentemente, la
presencia de vena cava bilateral estuvo asociada con
una mortalidad significativamente mas elevada, un

rasgo anatémico que deberia poder mitigarse mediante
técnicas quirargicas modernas.

(Hacia dénde vamos para mejorar significativa-
mente la evolucion de estos pacientes? No tengo dudas
de que en muchas partes del mundo un diagnéstico
fetal de posible isomerismo derecho puede llevar a la
terminacién del embarazo, disminuyendo aiin mas la
exposicion y la experiencia quirtrgicas en estos pacien-
tes dificiles. No obstante, si vamos a hacer un impacto
significativo y mejorar la supervivencia, es necesario
centrarse en las siguientes areas. La derivacién tem-
pranay un diagnéstico absolutamente certero de todos
los rasgos anatémicos son de extrema importancia. La
reparacion temprana de la conexién anémala total pul-
monar con anastomosis permeable es esencial no solo
para lograr la supervivencia inmediata, sino también
para asegurar que los pacientes que sobrevivan sean
candidatos 6ptimos para las siguientes etapas de la
via univentricular. Se deberian considerar técnicas
quirdrgicas més recientes usando reparaciéon venosa
pulmonar con la técnica sutureless (sutura sin apoyo)
y la técnica de marsupializacién pericardica. (9, 10)
Y estas técnicas podrian probar ser superiores en el
futuro. En el momento de la cirugia paliativa neonatal
se deberian considerar muy cuidadosamente el tipo y
la localizacién de shunts sistémico-pulmonares, para
evitar estenosis innecesarias de ramas hiliares de la
arteria pulmonar. La presencia de unién auriculo-
ventricular tnica que potencialmente puede producir
regurgitacion de la valvula auriculoventricular con
efecto negativo sobre la funcién ventricular implica
que el tipo y el momento de la cirugia paliativa en
las primeras etapas de la vida son de extrema impor-
tancia. La preservacién de la valvula auriculoven-
tricular y de la funcién miocardica es, por lo tanto,
primordial. El seguimiento y monitoreo cuidadoso
de la regurgitacion de la valvula auriculoventricular
es necesario para asegurar la intervencion temprana
en caso de deterioro. La reparacion de la valvula au-
riculoventricular deberia encararse en el momento
de la anastomosis cavopulmonar, cuando los procedi-
mientos adicionales son bien tolerados. Finalmente,
en el momento de la operacién de Fontan-Kreutzer
es esencial el conocimiento preciso del curso de las
venas sistémicas y pulmonares para lograr vias veno-
sas sistémicas y pulmonares permeables. Se deberia
considerar la fenestracion de rutina.

Felicito a los autores por publicar una serie excelen-
te aunque sobria. Nos hacen recordar que a pesar de
los espectaculares avances en el tratamiento de muchas
malformaciones cardiacas complejas los resultados
6ptimos de muchos pacientes con isomerismo derecho
continta siendo un objetivo esquivo.
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