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RESUMEN

Introduccion y objetivos: El canal auriculoventricular completo supone el 3% de las cardiopatias con-
génitas. Su pronéstico depende del estado de la valvula auriculoventricular izquierda post-reparacion.
Analizaremos nuestros resultados de morbimortalidad y necesidad de reintervencién.
Meétodos: Estudio observacional retrospectivo, incluyendo a los pacientes con canal auriculoventricular
completo intervenidos en nuestro centro entre enero de 2008 y julio de 2021.
Resultados: Fueron intervenidos 57 pacientes. La mediana de edad y de peso fueron 6 meses y 5,8 kg,
respectivamente (rango intercuartil 4-7 meses y 4,8-6,7 kg). La mortalidad hospitalaria fue de 3 pacien-
tes (5,3%). E1 7,2% de los pacientes necesitaron reintervencion precoz sobre la valvula auriculoventricular
izquierda. La supervivencia global fue del 88,6% (seguimiento mediano de 4,7 afios [rango intercuarti-
lico: 1,5-10,9]; seguimiento completo en el 93% de los pacientes). La libertad de reintervencién sobre la
valvula auriculoventricular izquierda fue del 83,7%. La valvula auriculoventricular izquierda presentaba
regurgitacién menor de III/IV en el 90,2% de los pacientes al final del seguimiento.
La intervencion antes de 3 meses (p=0,001), la hipertensién pulmonar preoperatoria (p=0,007) y la
estenosis valvular auriculoventricular izquierda postoperatoria (p=0,001) fueron factores de riesgo de
mortalidad. El peso inferior a 4kg (p<0,0001), la edad menor de 3 meses (p<0,0001), la no actuacién
sobre el cleft (p=0,033) y la estenosis valvular postopetoria (p <0,0001) fueron factores predisponentes
de reintervencion valvular.
Conclusiones: La correccion del canal auriculoventricular entre los 3 y 6 meses presenta buenos resul-
tados de morbimortalidad. El cierre del cleft previene la necesidad de reintervencién sobre la valvula
auriculoventricular izquierda.
© 2021 Sociedad Espaiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espafia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Mitral valve repair in the atrio-ventricular septal defect

ABSTRACT

Introduction and objectives: Complete atrio-ventricular septal defect accounts for 3% of congenital heart
disease. Its prognosis depends on the status of the left atrio-ventricular valve after repair. We will analyse
our results in terms of morbidity and mortality, and need for reoperation.
Methods: Retrospective observational study, including patients who underwent a complete surgical
correction of atrio-ventricular septal defect in our centre between January 2008 and July 2021.
Results: 57 patients were treated. Median age and weight were 6 months and 5.8 kg respectively (inter-
quartile range 4-7 months and 4.8-6.7 kg). Inhospital mortality was 3 patients (5.3%). Of the patients,
7.2% required early reoperation to the left atrio-ventricular valve. Overall survival was 88.6% (median
follow-up of 4.7 years; interquartile range: 1.5-10.9; complete follow-up in 93% of patients). Freedom
from reoperation to the left atrioventricular valve was 83.7%. The left atrioventricular valve showed
regurgitation lower than III / IV in 90.2% of the patients at the end of follow-up. Surgery before 3 months
(p=.001), preoperative pulmonary hypertension (p=.007), and postoperative left atrio-ventricular valve
stenosis (p=.001) were risk factors for mortality. Weight less than 4 kg (p <.0001), age less than 3 months
(p<.0001), no closure of the cleft (p=.033), and postoperative valve stenosis (p <.0001) were risk factors
for valve reoperation.
Conclusions: Surgical correction of atrioventricular septal defect between 3 and 6 months shows good
morbidity and mortality results.
Closure of the cleft prevents the need for reoperation to the left atrioventricular valve.
© 2021 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espafia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccién

El canal auriculoventricular completo (CAVc) supone el 3% de las
malformaciones congénitas cardiacas', con una incidencia aproxi-
mada de entre 4 y 5,3 por 10.000 recién nacidos vivosZ. Existe una
asociacion fuerte con el sindrome de Down, de tal modo que el 45%
de los pacientes con sindrome de Down presentan CAVc?, y aproxi-
madamente un 70-88% de los pacientes con CAVc tienen sindrome
de Down®*. Se asocia a otras malformaciones cardiacas, tales como
comunicacién interauricular (CIA) tipo ostium secundum, tetralogia
de Fallot o ductus arterioso persistente. Tiene especial relevancia la
correlacion existente entre el CAVc y el desarrollo de obstruccién
del tracto de salida del ventriculo izquierdo (OTSVI) posquirtirgica®.

La correccién del CAVc puede suponer un reto quirrgico debido
alas anomalias de la valvula auriculoventricular (VAV) Ginica, de tal
modo que el prondstico a medio y largo plazo de estos pacientes
depende fundamentalmente del resultado de la reparacién valvu-
lar, y especialmente, del componente izquierdo de la VAV'. En este
estudio analizaremos los resultados quirdrgicos de los pacientes
con CAVc, haciendo hincapié en el estado de la VAV izquierda tras
la reparacién.

Métodos
Pacientes

Andlisis retrospectivo de los pacientes diagnosticados de CAVc
balanceado sometidos a una cirugia correctora en nuestro centro
entre enero de 2008 y julio de 2021. Se midieron variables preo-
peratorias, asi como los resultados en el postoperatorio inmediato.
Se evalué el estado de los pacientes en el seguimiento mediante
revisiéon de historias clinicas y pruebas de imagen realizadas. El
estudio recibi6 la aprobacién del comité de ética de nuestro hos-
pital. Los datos se han obtenido de bases de datos informatizadas,
de manera completamente anénima y confidencial, sin revelar en
ninglin momento del estudio la identidad de los pacientes.

Técnica quirtrgica

Rastelli et al.6 describieron 3 tipos de CAVc (fig. 1) basindose en
la relacién de los velos de la VAV con el tabique interventricular y
con el aparato subvalvular.

Se emplearon 3 técnicas quirirgicas: la técnica de parche tinico’,
la técnica de doble parche® y la técnica de parche tinico modificada®
(fig. 2).

En la técnica de parche tnico, una vez elegido el punto medio
de la VAV comun, se dividen los velos puente superior e inferior
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dejando un componente derecho y uno izquierdo. La comunica-
cién interventricular (CIV) se cierra con un nico parche que servira
también para cerrar la CIA ostium primum. Los dos componentes de
la VAV se resuspenden al parche mediante sutura.

La técnica de doble parche utiliza un parche semicircular para el
cierre de la CIVy otro distinto para el cierre de la CIA ostium primum.
La VAV comtn no se divide y se fija a ambos parches con puntos de
sutura.

En cuanto a la técnica parche Ginico modificada, la CIV se cierre
directamente con puntos que se anclan desde la cresta del tabique
interventricular hasta la VAV. Esos puntos a su vez se anclan en un
parche que servira para cerrar la CIA ostium primum.

La eleccién de la técnica se basé en las preferencias y la expe-
riencia del cirujano.

Serealiz0 cierre sistematico del cleft en todos los pacientes, salvo
en algunos casos en los que no existia insuficiencia significativa de
la VAV izquierda. La reparacién de la VAV se completé con técni-
cas asociadas (comisuroplastia o anuloplastia) cuando se observo
regurgitacién significativa mediante el test de suero tras el cierre
del cleft.

Andlisis estadistico

El andlisis estadistico se llevé a cabo mediante el programa
SPSS version 24 (IBM Corp. Released 2016. IBM SPSS Statistics
for Windows, Version 24.0. Armonk, NY: IBM Corp.). Los estadis-
ticos descriptivos utilizados fueron la media+ desviacién tipica
o mediana+rango intercuartilico en las variables continuas y la
frecuencia y el porcentaje para las variables discretas. El con-
traste de hipétesis entre grupos se realizé6 mediante t de Student
y U de Mann-Withney en variables continuas y mediante x? y
test exacto de Fisher para las variables categéricas. Los resulta-
dos en el seguimiento de los pacientes se analizaron mediante
curvas de supervivencia de Kaplan-Meier. Para todos los test,
el nivel de significaciéon estadistica se estableci6 a partir de
una p<0,05.

Resultados

Se intervinieron 57 pacientes durante el periodo de estudio,
cuyas caracteristicas basales se recogen en la tabla 1.

La edad mediana de intervencién fue de 6 meses (4-7), y la
mediana de peso fue de 5,8kg (4,8-6,7). El 86% de los pacientes
eran portadores de sindrome de Down; 18 pacientes (34%) tenian
datos de hipertensién pulmonar (HTAP). El 17,6% de los pacientes
presentaban insuficiencia moderada-severa o superior de la VAV
izquierda en el momento de la intervencién.

Figura 1. Clasificacién de Rastelli del canal auriculoventricular completo. En el canal tipo A el velo puente superior estd dividido y tiene inserciones tendinosas en la cresta
del tabique interventricular. En el canal tipo B, el velo puente superior esta dividido y se inserta en un misculo papilar accesorio a la derecha del tabique interventricular. EI
canal tipo C presenta un velo puente superior de gran tamaiio o no dividido que se inserta en un mtsculo papilar anterior del ventriculo derecho.
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Técnica de parche unico modificada

Figura 2. Técnicas de reparacién del canal auriculoventricular completo.

La tabla 2 resume los hallazgos intraoperatorios mas relevan-
tes: Se empled la técnica de parche Gnico en un paciente (1,8%), la
técnica de doble parche en 36 (63,2%) y la técnica de parche tinico
modificada en 20 (35%). Se realizé cierre de cleft en 49 pacientes
(86%). Cinco pacientes (8,8%) requirieron una técnica reparadora
asociada sobre la VAV izquierda. Tras la reparacién quirdrgica, 5
pacientes (8,8%) presentaban insuficiencia moderada-severa en el
ecocardiograma postoperatorio inmediato.

La mortalidad hospitalaria fue de 3 pacientes (5,3%). Cinco
pacientes (8,8%) requirieron reintervenciéon durante el postopera-
torio inmediato, 4 de ellos por problemas relacionados con la VAV
izquierda. Un paciente se sometid a 2 reintervenciones durante el
ingreso hospitalario. En 2 pacientes (3,6%) se implant6 una prétesis
mitral mecanica.

No hemos observado relaciéon estadisticamente significativa
entre ninguna de las variables estudiadas (edad, peso, presencia de
HTAP, sindrome de Down e insuficiencia pre- o postoperatoria de
la VAV)y la mortalidad hospitalaria. Sin embargo, los pacientes con
peso inferior a 4 kg o edad menor de 3 meses presentan tasas sig-
nificativamente mayores de reintervencion sobre la VAV izquierda
en el postoperatorio inmediato que el resto de pacientes (p=0,04y
p=0,011, respectivamente). Ademas, encontramos asociacién esta-
distica entre la presencia de insuficiencia moderada-severa de la
VAV izquierda post-reparacion y la necesidad de reintervencion
precoz sobre la VAV izquierda (p=0,035). Esa misma relacién se
objetiva con el implante precoz de prétesis mecanica (p=0,06).

Las complicaciones en el postoperatorio inmediato se recogen
en la tabla 3. La mediana de estancia en UCI y hospitalaria fue de
9 dias (rango intercuartilico: 7-24) y 23 dias (rango intercuarti-
lico: 14-40), respectivamente. Dos pacientes (3,5%) requirieron el
implante de un marcapasos definitivo.

Tabla 1
Caracteristicas basales de los pacientes
Edad (meses) 6 (4-7)
Sexo Masculino 27 (47,4%)
Femenino 30(52,6%)
Peso (kg) 5,8(4,8-6,7)
Sindrome de Down 49 (86%)
Diagnéstico prenatal 17 (29,8%)
Lesiones asociadas DAP 12 (21,1%)
CIA ostium secundum 13 (22,8%)
Tetralogia de Fallot 5(8,8%)
Otras 3(5,3%)
Intervencién previa Ligadura de DAP 2 (3,5%)
(toracotomia)
Fistula de Blalock-Taussig 1(1,8%)
modificada
Correccién de anillo vascular 1(1,8%)
HTAP 18 (34%)
Insuficiencia VAV No 18 (31,6%)
izquierda preoperatoria
Leve 25 (43,8%)
Leve-moderada 4(7,2%)
Moderada-severa 7(12.3%)
Severa 3(5,3%)

Edad y peso: mediana (rango intercuartilico).
CIA: comunicacién interauricular; DAP: ductus arterioso persistente; HTAP: hiper-
tension arterial pulmonar; VAV: vélvula auriculoventricular.

Seguimiento

Con una mediana de seguimiento de 4,7 afios (rango intercuarti-
lico: 1,5-10,9) y un seguimiento completo en el 93% de los pacientes,
la supervivencia global fue del 88,6%. La supervivencia libre de
reintervenciéon por cualquier causa fue del 75,6%, la libertad de
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Figura 3. Curvas de supervivencia: Supervivencia acumulada, libertad de reintervencién sobre la valvua auriculoventricular izquerda y libertad de sustitucién valvular mitral.

Tabla 2
Hallazgos intraoperatorios

Tabla 3
Morbilidad postoperatoria

Aristotle comprehensive 10,6 +2
score'?
Anatomia A 22 (38,6%)
B 3(5,3%)
C 17 (29,8%)
No especificado 15(26,3%)
Técnica Parche Gnico 1(1,8%)
Doble parche 36 (63,2%)
Parche Ginico modificada 20 (35%)
Cierre de cleft Si 49 (86%)
No 8 (14%)
Reparacién asociada Plastia unicomisural 4(7%)
Plastia bicomisural 1(1,8%)
Cardioplejia Hematica 4:1 30(52,6%)
HTK 19 (33,4%)
Del Nido 8 (14%)
Tiempo de circulaciéon 139442
extracorpérea
Tiempo de clampaje aértico 93+33
Insuficiencia VAV izquierda Trivial 12 (21,1%)
(postoperatorio inmediato)
Leve 32(56,1%)
Leve-moderada 8 (14%)
Moderada-severa 5(8,8%)

Aristotle comprehensive score, tiempo de circulacién extracorpérea y tiempo de
clampaje: media + desviacién tipica.
HTK: histidina-triptéfano-cetoglutarato; VAV: valvula auriculoventricular.

reintervencion sobre la VAV izquierda fue del 83,7% y la libertad
de sustitucién valvular mitral por prétesis fue del 91,2% (fig. 3). En
la tabla 4 se muestran las causas de reintervencién.

En la figura 4 se muestra el estado de la VAV izquierda
al alta hospitalaria y al final del seguimiento. El 90,2% de los

Cierre diferido de térax 6(10,5%)
ECMO postoperatorio 1(1,8%)
Complicaciones neuroldgicas 0
Reintervencién por sangrado 0
Ventilacién mecanica >48 h 34 (59,6%)
HTAP postoperatoria 28 (49,1%)
Laringomalacia 7 (12,3%)
Isquemia intestinal 2 (3,5%)
Sepsis/bacteriemia asociada a catéter 18 (31,6%)
Infeccién del tracto urinario 5(8,6%)
Neumonia asociada a ventilacién mecanica 5(8,6%)
Infeccién superficial de la herida quirtrgica 1(1,8%)
Dialisis peritoneal 7 (12,3%)
Quilotérax 8 (14%)
Pardlisis diafragmatica 1(1,8%)
Taquiarritmias 7 (12,3%)
BAV transitorio 11 (19,3%)
Marcapasos definitivo 2 (3,5%)

BAV: bloqueo auriculoventricular; ECMO: oxigenador extracorpéreo de membrana;
HTAP: hipertensi6n arterial pulmonar.

pacientes supervivientes presentaban insuficiencia de la VAV
izquierda menor o igual a II/IV. En cuanto a la VAV derecha, el
23,8% de los pacientes presentaban insuficiencia moderada-severa
0 superior.

Como factores de riesgo independientes de mortalidad glo-
bal encontramos: la intervencién antes de los 3 meses de vida
(p=0,001), la HTAP preoperatoria (p=0,007) y la estenosis de la
VAV izquierda post-reparacién (p=0,001).

Entre los factores de riesgo independientes para requerir rein-
tervencién sobre la VAV izquierda a largo plazo encontramos
el peso inferior a 4kg (p<0,0001), la edad menor de 3 meses
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Figura 4. Estado de la vdlvula auriculoventricular izquierda.

Tabla 4
Causas de reintervencion

Intrahospitalaria
(6 reintervenciones en 5

Reparacion cleft 2

pacientes)
Protesis mitral mecdnica 2
CIV residual 1
CIV residual + reparacién de cleft 1
Seguimiento Reparacién de cleft 2
(6 reintervenciones en 5
pacientes)
Prétesis mitral mecanica + 1
correccién OTSVI
CIV residual 1
OTSVI 1
OTSVD 1

CIV: comunicacién interventricular; OTSVD: obstruccién del tracto de salida del
ventriculo derecho; OTSVI: obstruccién del tracto de salida del ventriculo izquierdo.

(p<0,0001), el empleo de la técnica de parche tinico (p=0,015), la
no intervencién sobre el cleft (p=0,033) y la aparicion de estenosis
sobre la VAV izquierda (p < 0,0001).

Discusion

El canal auriculoventricular es un conjunto de defectos cardia-
cos producidos por la falta de fusién de los cojines endocardicos, lo
que da lugar a distintas anomalias a nivel del septo auriculoventri-
cular y las valvulas auriculoventriculares. Dentro de este espectro
de malformaciones congénitas, el CAVc se caracteriza por presentar
una VAV comin con un tnico anillo valvular, ademés de una CIV
del septo de entrada no restrictiva y una CIA de tipo ostium primum.
Esta caracteristica de la VAV hace que sea mas correcto referirse a
un componente izquierdo y derecho de la VAV, en lugar de valvula
mitral y trictispide.

La reparacion del CAVc puede resultar compleja, en especial
cuando se realiza en pacientes de bajo peso o edad. En edades
inferiores a 3 meses y pesos inferiores a 4kg la fragilidad de
los tejidos de la VAV puede predisponer a una mayor tasa de
reintervenciones y un mayor riesgo de desarrollo de complicacio-
nes y mortalidad'!'2. Nuestro estudio refleja que estos pacientes
no presentan mayor morbimortalidad hospitalaria, pero si mayor
mortalidad global, tasa de reoperacién sobre la VAV izquierda e
implante de proétesis que el resto de pacientes. Si bien es cierto
que algunos trabajos recogen buenos resultados quirtirgicos en
pacientes menores de 3 meses'?, la mayoria de centros optan por
una reparacién completa entre los 3-6 meses de vida, antes del

desarrollo de hipertensién pulmonar'# y siempre que la situacién
clinica del paciente permita diferir la cirugia correctora'?. En el
otro extremo, algunos equipos!” defienden el uso, cada vez menos
extendido, del cerclaje de la arteria pulmonar como alternativa a la
correccién primaria en los pacientes de muy bajo peso.

Nuestra serie presenta baja tasa de diagnéstico prenatal, debido
aladiversidad de procedencia de los pacientes atendidos en nuestro
centro y al alto porcentaje de embarazos no controlados.

En cuanto al tipo de cirugia correctora, pocos centros emplean la
técnica de parche Ginico como técnica de eleccién, pese a no presen-
tar tasas de mortalidad ni de reintervencién superiores a las otras
dos!6.17.

Con respecto a las diferencias entre la técnica de doble parche
y la técnica de parche Gnico modificada, si bien es cierto que la
segunda presenta tiempos mads cortos de circulaciéon extracorp6-
rea y de clampaje adrtico, esto no se ha correlacionado con una
menor morbimortalidad'8. Tampoco hay datos de que ninguna de
las dos sea superior en términos de supervivencia, insuficiencia de
la VAV izquierda y riesgo de reintervenciéon por cualquier causa,
incluida la OTSVI'920, Por ese motivo, la eleccién de una o de otra
hoy en dia depende fundamentalmente de la experiencia del equipo
quirdrgico.

La mayoria de los pacientes de nuestra serie intervenidos
mediante la técnica de parche Gnico modificada pertenecen
a la era quirdrgica previa. Actualmente en nuestro centro, la
técnica de eleccion para corregir el CAVc es la técnica de
doble parche, reservando la técnica de parche tnico modifi-
cada para aquellos pacientes con CIV de pequefio o mediano
tamaiio.

En relacién con la VAV, los estudios publicados muestran una
tasa de supervivencia libre de reintervencién similar a nuestros
resultados?9. Algunos trabajos correlacionan el sindrome de Down
con una anatomia valvular mas favorable, y consecuentemente, una
reparacion valvular mas duradera'’. Esta relacién no se ha podido
establecer en nuestro estudio.

Si se confirma, al igual que en otros trabajos?!?2, una mayor
tasa de reintervencion sobre la VAV izquierda en los pacientes en
los que no se ha actuado sobre el cleft. Esto hace que la mayoria
de equipos en la actualidad recomienden el cierre sistematico del
mismo, evitindolo Gnicamente en los pacientes que presenten alto
riesgo de desarrollar estenosis de la VAV izquierda?!23. Asimismo,
un resultado subéptimo de la reparacién valvular, con datos de
insuficiencia moderada-severa o superior, también se correlaciona
con una mayor tasa de reintervencién y de sustitucién valvular!222,
Por eso, el uso de técnicas de reparacién asociadas al cierre de cleft
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puede estar indicado cuando por si solo esto no sea suficiente para
conseguir un grado adecuado de reparacién valvular?'24,

Limitaciones: Nuestro estudio presenta limitaciones, al ser un
estudio retrospectivo. Debido a eso, las anomalias anatémicas de
VAV (presencia de displasia y anomalias del velo mural?32°26) no
han podido ser perfectamente caracterizadas en algunos pacientes
mads antiguos de nuestra serie y no se han utilizado como varia-
bles del estudio. En la actualidad, gracias a la mejora de las técnicas
diagnésticas (ecografia 3Dy avanzada), es posible tener unaimagen
preoperatoria mas exacta que permita predecir mejor los resulta-
dos de la reparacién valvular.

Conclusiones

La correccién primaria del CAVc entre el tercer y el sexto mes de
vida presenta buenos resultados de morbimortalidad hospitalaria
y a largo plazo. La reparacién de la VAV debe de ser minuciosa,
evitando la estenosis y minimizando el grado de insuficiencia. El
cierre sistematico del cleft reduce la necesidad de reintervencién
sobre la VAV.

Consideraciones éticas

Este proyecto se realiza siguiendo las directrices de la Decla-
raciéon de Helsinki (Fortaleza 2013) y de las Normas de Buenas
Practicas Clinicas. Los datos de caracter personal se tratan segin
el Reglamento (UE) 2016/679 del Parlamento Europeo y del Con-
sejo de 27 de abril de 2016 relativo a la proteccién de las personas
fisicas en lo que respecta al tratamiento de datos personales y a
la libre circulacién de estos datos y la Ley Organica 3/2018, de 5
de diciembre, de Proteccién de Datos Personales y garantia de los
derechos digitales y se han obtenido de bases de datos informatiza-
das, de manera completamente anénima y confidencial, sin revelar
en ningin momento del estudio la identidad de los pacientes.
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