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RESOLUCION DIRECTORAL

San Borja, 14 FFB, 2019
VISTO:

El Expediente N° 19-003428-001 sobre la aprobacion de la "Guia de Practica
Clinica de Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto”, elaborado por la Sub
Unidad de Atencién Integral Especializada del Paciente de Cardiologia y Cirugia
Cardiovascular, y;

CONSIDERANDO:

Que, el Instituto Nacional de Salud del Nifio-San Borja es un o&rgano
desconcentrado especializado del Ministerio de Salud - MINSA, que segin Manual de
Operaciones, aprobado mediante Resolucion Ministerial N° 512-2014/MINSA y modificado
mediante Resolucién Directoral N° 123-2017/INSN-SB, tiene como misién brindar atencion
altamente especializada en cirugia neonatal compleja, cardiologia y cirugia cardiovascular,
neurocirugia, atencién integral al paciente quemado y trasplante de médula dsea vy,
simultaneamente realiza investigacion y docencia, proponiendo el marco normativo de la
atencion sanitaria compleja a nivel nacional,

Que, el articulo | y articulo Il de la Ley General de Salud — Ley N° 26842 prescriben
que la salud es condicién indispensable del desarrollo humano y medio fundamental para
alcanzar el bienestar individual y colectivo, siendo que la proteccion de la salud es de
interés publico y por tanto es responsabilidad del Estado regularla, vigilarla y promoverla;

Que, el segundo parrafo del articulo 5° del Reglamento de Establecimientos de
Salud y Médicos de Apoyo, aprobado mediante el Decreto Supremo N° 013-2006-SA,
establece que los establecimientos de salud y servicios médicos de apoyo deben contar,
en cada area, unidad o servicio, con manuales de procedimientos, guias de practica clinica
referidos a la atencién de los pacientes, personal, suministros, mantenimiento, seguridad, y
otros que sean necesarios, segun sea el caso;

Que, el inciso s) del Articulo 37° del Reglamento de Establecimientos de Salud y
Servicios Médicos de Apoyo, aprobado mediante el Decreto Supremo N° 013-2006-SA,
establece que al Director Médico le corresponde disponer la elaboracién del Reglamento
interno, de las guias de practica clinica y de los manuales de procedimientos dispuestos
en el Articulo 5° del presente Reglamento;

Que, el inciso b) del numeral 11.4.1 del Manual de Operaciones del INSN-SB,
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Resolucién Directoral N° 123-2017/INSN-SB, establece que como parte de sus funciones,
la Unidad de Atencién Integral Especializada, se encuentra facultado de elaborar y
proponer, en coordinacién con la instancia correspondiente, las politicas, normas, guias
técnicas, en el campo de su especialidad, asi como efectuar su aplicacién, monitoreo y
evaluacion de su cumplimiento;

Que, mediante el Anexo 2 del Manual de Procedimientos “Proceso de Gestién de
la Calidad MPP-GC-PE.02" del Instituto Nacional de Salud del Nifio San Borja, aprobado
mediante Resolucién Directoral N° 007/2019/INSN-SB, se establece la estructura de Guia
de Practica Clinica;

Que, mediante Nota Informativa N° 057-2019-SUAIEPCyCCV-INSNSB, el Jefe (e)
del Departamento de la Sub Unidad de Atencion Integral Especializada del Paciente de
Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, con el visto bueno de su Jefatura, remite al Director
Ejecutivo de la Unidad de Atencién Integral Especializada la "Guia de Practica Clinica de
Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto”;

Que, mediante Nota Informativa N° 074-2019-UAIE-INSNSB, el Director Ejecutivo
de la Unidad de Atencién Integral Especializada informa al Jefe (e) de la Unidad de
Gestién de Calidad, de su opinidn favorable respecto a la “Guia de Practica Clinica de
Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto”, elaborado por la Sub Unidad de
Atencion Integral Especializada del Paciente de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular;

Que, mediante Nota Informativa N° 0124-2019-UGC-INSN-SB, el Jefe (e) de la
Unidad de Gestion de la Calidad solicita a la Direccién General, la aprobacién mediante
Resolucién Directoral de la “Guia de Practica Clinica de Atresia Pulmonar con Septo
Interventricular Intacto”, la misma que cuenta con la opinién favorable de la Sub Unidad de
Atencién Integral Especializada del Paciente de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, la
Unidad de Atencién Integral Especializada y la Unidad de Gestién de la Calidad,;

Que, mediante Informe Legal N° 051-2019-UAJ-INSN-SB, la Jefa (e) de Oficina la
Unidad de Asesorfa Juridica informa a la Direccion General, de su opinién favorable
respecto a la propuesta contemplada en la “Guia de Practica Clinica de Atresia Pulmonar
con Septo Interventricular Intacto”, elaborada por la Sub Unidad de Atencién Integral
»\, Especializada del Paciente de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, es concordante con el

«\ marco normativo vinculado a la materia, maxime si consideramos que el procedimiento

= z|cuenta con el visto bueno y/o opinion favorable de la Sub Unidad de Atencion Integral
e / Especializada del Paciente de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, la Unidad de Atencién
e/ Integral Especializada y la Unidad de Gesti6n de la Calidad; de acuerdo con las funciones
designadas en el Manual de Operaciones del Instituto Nacional de Salud del Nifio,
aprobado mediante Resolucion Ministerial N° 512-2014/MINSA y modificado mediante
Resolucién Directoral N° 123-2017/INSN-SB;

Con el visto bueno del Director Adjunto, del Director Ejecutivo de la Unidad de

Estando a lo dispuesto en la Ley General de Salud — Ley N° 26842, el Reglamento
de Establecimientos de Salud y Servicios Médicos de Apoyo, aprobado mediante el
Decreto Supremo N° 013-2006-SA, en la Resolucion Ministerial N° 512-2014/MINSA,
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SE RESUELVE:

ARTICULO 1°.- APROBAR la “Guia de Practica Clinica de Atresia Pulmonar con
Septo Interventricular Intacto” de la Sub Unidad de Atencion Integral Especializada del
Paciente de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, que como anexo adjunto forma parte del
presente acto resolutivo.

ARTICULO 2°.- ENCARGAR a la Sub Unidad de Atencién Integral Especializada
del Paciente de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular, la implementacion de la “Guia de
Practica Clinica de Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto”.

ARTICULO 3°.- ENCARGAR a la Unidad de Gestién de la Calidad, la evaluacién
de cumplimiento de la “Guia de Practica Clinica de Atresia Pulmonar con Septo
Interventricular Intacto”.

ARTICULO 4°.- DISPONER la publicacion de la presente Resolucién en la Pagina

Web de la Entidad, conforme a las normas de Transparencia y Acceso a la Informacion
Publica.

REGISTRESE, COMUNIQUESE Y PUBLIQUESE

Director Ganeral (@)
CMP. 8780 RNE. 2550
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Contribuir a la calidad y seguridad de las atenciones de salud de los pacientes con diagnostico de
Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto y el tratamiento oportuno, ofreciendo el
méximo beneficio y el minimo riesgo para los usuarios de las prestaciones en salud, asi como la

optimizacién y racionalizacién del uso de los recursos.

| 11-Objetivo =

Unificar y estandarizar la guia de préctica clinica de Atresia Pulmonar con Septo Interventricular
Intacto en el personal de salud, brindando orientacién basada en evidencia; favoreciendo en una
atencién oportuna, segura y costo efectiva. Mejorando la morbilidad y mortalidad relacionada a

Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto en la edad pedidtrica.

| IL-Ambito de Aplicacién ' ; ' =

Es de aplicacién a todos los servicios asistenciales en las que se presente el diagnostico de

Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto en el Instituto Nacional de Salud del Nifio

San Borja.

IV.-Diagnéstico y Tratamiento de Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto. i

4.1 NOMBRE Y CODIGO CIEX

° Atresia Pulmonar con Septo Interventricular Intacto: Q220

| V.-Consideraciones Generales |

5.1 DEFINICION

Bajo esta denominacién se incluye una variedad de hallazgos patolégicos relacionados con la
obstruccién a la salida del ventriculo derecho con ausencia de comunicacién interventricular, lo
que se ha agrupado dentro de las patologias obstructivas del ventriculo derecho.

En la atresia pulmonar con septo interventricular integro (AP con SIVI) existe una gran variedad
del compromiso en el tamaiio del ventriculo derecho, el cual puede ser severamente hipoplasico
con presencia de la porcién de entrada (unipartito) hasta ventriculos con porcién de entrada y

porcién trabecular que carecen de tracto de salida (bipartito) o en dqueNps casos donde el
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ventriculo derecho no solo tiene presentes sus tres porciones embriolégicas, sino que, ademas,
presentan una gran dimension; casos en los cuales existe anomalia de la implantacién de la

valvula trictspide (Ebstein asociado).

5.2 ETIOLOGIA

En AP con SIVI la valvula pulmonar est4 atrésica y la arteria pulmonar esta presente.

El ventriculo derecho (VD) y el tracto de entrada VD presenta diversos grados de hipoplasia.

La valvula tricispide es proporcionalmente pequefia y displasica y frecuentemente existen

sinusoides intra miocardicos en el VD.

5.3 FISIOPATOLOGIA
En AP con SIVI es obligado que exista una comunicacién interauricular y conducto arterioso
permeable. Tanto la CIA como el conducto arterioso permeable, permiten que llegue flujo a los

pulmones.

5.4 ASPECTOS EPIDEMIOLOGICOS
Su incidencia es variable, pero en general ocurre en el 0.71% de todos los pacientes con

cardiopatia congénita.

5.5 FACTORES DE RIESGO ASOCIADO

5.5.1 Medio Ambiente
e Prematuridad, diabetes materna.

e Exposicion a rubéola en el primer trimestre del embarazo.
o Exposicién a farmacos teratgenos como talidomida, anticonvulsivantes, retinoides

esteroides.

5.5.2 Estilos De Vida
Beber alcohol durante el embarazo. Se debe evitar el alcohol durante el embarazo, ya que los

bebés con sindrome de alcoholismo fetal pueden desarrollar defectos congénitos del corazon.

5.5.3 Factores Hereditarios

Defectos congénitos del corazén parecen darse en familias y se asocian con muchos sindromes

genéticos como el sindrome cardio facial.

il
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E V1.-Consideraciones Especificas = : R T

6.1 CUADRO CLINICO

6.1.1 Signosy Sintomas

Los pacientes son sumamente cianéticos desde la etapa neonatal, usualmente no se ausculta
soplo cardiaco, ocasionalmente hay un soplo sistélico por insuficiencia tricuspidea y rara vez se
ausculta soplo continuo del conducto arterioso. Dependiendo del grado de hipoxemia neonato

manifestara taquipnea o disnea.

6.1.2 Interaccién cronolégica

Los sfntomas aparecen en el momento de nacer o muy poco después, y la gravedad depende de
los defectos cardiacos asociados (que son los que permiten la oxigenacion de la sangre del recién
nacido). Los niveles bajos de oxigeno hacen que el bebé se vuelva cianético (azul) y que aparezca

dificultad respiratoria.

6.1.3 Graficos

Atresia pulmonar sin CIV

e,

Ventriculo f
Ventriculo derecho
derec(l:li?cﬁglclfggo y/o mayor con g"cu'%gié'g
; . coronaria independiente
gg{?fg%';'r?cﬁi?g%rgg%”gg del ventriculo derecho
Correccion univentricular Correccion biventricular
~ Fistula Valvulotomia »Cirugla
sistemicopulmonar con/sin fistula o,
Operac]én Cierrre de ﬁstula y/O CIA
de Fontan
Cirugia Cateterismo
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6.2 DIAGNOSTICO

6.2.1 Criterios de diagnostico

Cuadro clinico: Cianosis desde el primer dfa-distrés severo-ausencia de soplos.
Rx: Hipoflujo pulmonar

Ecogréfico: Sinusoides coronarios

Cateterismo: Anatomia del VD.

6.2.2 Diagnadstico diferencial
Se debe hacer diagndstico diferencial con:
e Atresia Pulmonar con CIV.

e Transposicion de grandes arterias.
6.3 EXAMENES AUXILIARES

6.3.1 De Patologia clinica

En la mayoria de los pacientes con Atresia pulmonar con septo integro las arterias coronarias
tienen un origen, recorrido epicardico y caracteristicas histoldgicas normales. No obstante, en
otro grupo de pacientes se ha descrito una gran variabilidad de alteraciones coronarias cuya

relevancia radica en las complicaciones que afiaden al tratamiento:

« Sinusoides coronarios: son pequeiias lagunas que comunican la camara ventricular con el
miocardio sin llegar a contactar con las coronarias. Involucionan al descomprimir el ventriculo,

es decir, cuando se perfora la vélvula pulmonar y/o se amplia el tracto de salida del VD.

« Estenosis, interrupciones y oclusiones: en alguna zona de su recorrido debido a la
hiperplasia intimal de las células musculares, el engrosamiento de la capa media que en
ocasiones se sustituye por tejido fibrocelular, el cual contiene bandas desorganizadas de elastina
que ocasionan estenosis severas u oclusién total de la luz del vaso.

Estas alteraciones han sido observadas tinicamente en pacientes con conexiones ventriculo
coronarias en el contexto de ventriculos muy pequeiios (sin componente apical ni infundibular)

y con altas presiones intraventriculares.
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« Conexiones ventriculo-coronarias: a través de las cuales y de manera retrograda se
perfunde el ventriculo derecho. De ahi que en estos casos la descompresién del ventriculo pueda
ocasionar una isquemia miocardica severa. En los casos en los que existen conexiones ventriculo

coronarias, puede observarse fibroelastosis endocéardica, que suele ser leve y parcheada.

Algunos autores han establecido los siguientes criterios para definir la circulacion coronaria

dependiente del VD:

1. Presencia de fistula coronario-cameral con obstruccidn angiografica severa de al menos dos
arterias coronarias principales (arteria coronaria derecha, arteria coronaria izquierda,
descendente anterior, circunfleja y descendente posterior).

2. Atresia aorto coronaria completa.

3. Circulacién del VI dependiente del VD con riesgo de isquemia (arteria coronaria unica,
deterioro clinico con alteracién del electrocardiograma. El miocardio también puede
presentar cambios incluyendo una alteracién de la compactacién o de la disposicion de sus

fibras musculares y/o una fibroelastosis endocardica.

6.3.2 Deimagenes

Radiografia de Torax
La radiografia de térax puede mostrar un tamaiio variable del corazon desde una silueta
cardiaca normal hasta gran cardiomegalia sobre todo por dilatacién de la aurfcula derecha, el

flujo pulmonar esta disminuido.

Ecocardiografia

El ecocardiograma muestra claramente el grado de hipoplasia ventricular derecha y del anillo y
vélvula tricispide. Puede establecer la persistencia del conducto arterioso inica via de flujo de la
aorta a la arteria pulmonar, establece la anatomia de la valvula pulmonar atrésica en estos casos,
asf como la presencia de sinusoides intra miocardicos y el diagnostico o sospecha de fistulas
ventriculo-coronarias, asf como evaluar el tamaiio de la comunicacién inter atrial para definir la

necesidad de una septostomia tipo Rashkind en los casos que se documenta una CIA restrictiva.
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6.3.3 De examenes especiales complementarios

Electrocardiografia

Por lo general el ECG muestra un eje frontal de QRS entre 0 y 1202, en evidencia de dominancia

ventricular izquierda.

Cateterismo Cardiaco:
El cateterismo cardiaco es necesario para evaluar tamafio forma y funcién del VD, para realizar
Rashkind en algunos casos y para identificar la presencia e importancia de las fistulas ventriculo

coronarias. En ciertos casos es posible hacer una valvuloplastia con técnica de radiofrecuencia u

otras.
6.4 MANEJO SEGUN NIVEL DE COMPLEJIDAD Y CAPACIDAD RESOLUTIVA

Inicialmente tratamiento médico; se enfoca a garantizar un adecuado flujo a los pulmones por lo
que al ingreso debe iniciarse prostaglandinas E 1 para estabilizar al paciente previo a la cirugia
sobre todo si llega con hipoxemia importante y acidosis metabdlica. Posteriormente debe
realizarse una fistula sistémico-pulmonar tipo Blalock-Taussig tinicamente o bien combinado

con descompresién del ventriculo derecho si la anatomia coronaria lo permite.

6.4.1 Medidas generalesy preventivas

Se debe realizar una valoracién nutricional y proporcionar un aporte calérico, hidrico y proteico
acorde con el estado del paciente.

6.4.2 Terapéutica

Tratamiento Médico

Se administraran prostaglandinas E1 y se realizara correccién de acidosis e iones manteniendo

la normo glucemia.

Tratamiento quirirgico

Tratamiento quirtrgico. Algunos autores dividen a los pacientes afectos de APSI en tres grupos:

N
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Grupo A: el VD es de tamafio adecuado (z-score del anillo tricuspideo > -2,5) y la atresia
pulmonar es membranosa. En estos casos se intentard una reparacién biventricular, que
consistira en la descompresién del VD, bien mediante valvulotomia pulmonar percutanea por
radiofrecuencia o por cirugia convencional.

En ambos casos se debera asegurar el adecuado flujo pulmonar, sobre todo en los ventriculos
limites, manteniendo el ductus permeable con prostaglandinas transitoriamente o asociando

fistula quirurgica si procede.

Grupo B: el VD es de tamafio intermedio (z-score del anillo tricuspideo > -3 y < -2,5). Se
realizard una reparacién de tipo uno y medio, que consistird, en un primer tiempo, en la
descompresién del VD (mediante valvulotomia pulmonar percutaneo, colocaciéon de stent en el
ductus arterioso y/o fistula de Blalock-Taussig), y en un segundo tiempo, si el VD no ha crecido
adecuadamente, se realizara un Glenn bidireccional y ademéas ampliacién del tracto de salida el

VD si existe hipo desarrollo del VD.

Grupo C: el VD es hipoplasico (z-score del anillo tricuspideo < -3) y existen conexiones
coronario-camerales. Se llevard a cabo una reparacién univentricular, que consistird en un
primer tiempo de la realizacién de una fistula de Blalock-Taussig y/o colocacién de stent en el
ductus arterioso. Posteriormente se realizard un Glenn bidireccional y se terminard con un
Fontan.

Algunos autores han descrito procedimientos hibridos en recién nacidos afectos de AP con SIVl y
con un VD de tamaiio intermedio a los que se les hizo ampliacién del tracto de salida del VD y
perforacién valvular pulmonar en el mismo acto quirtrgico.

No obstante, recientemente Foker et al. han descrito algunas técnicas para localizar y ligar
conexiones ventriculo-coronarias, con lo que se favorece el flujo anterégrado y mejora la
oxigenacién. Los pacientes a los que se realizé esta técnica pudieron ser posteriormente
reparados seglin la via biventricular, con buenos resultados. Recientemente, un articulo
publicado por nuestro grupo con un cariz més quirtirgico resume las numerosas técnicas

quirdrgicas llevadas a cabo por distintos grupos.

6.4.3 Efectos adversos o colaterales del tratamiento
El tratamiento de esta patologia puede constar de mas de una cirugia, hasta la etapa final.

Por lo tanto, cada cirugfa suma riesgos en cuanto al sangrado post-operatorio.
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La trombosis de los shunts implantados y la falla ventricular derecha son posibilidades durante
el manejo del paciente.

Una complicacién a tener en cuenta siempre que se descomprime un ventriculo derecho
borderline en el que existe insuficiencia pulmonar significativa es el llamado “circular shunt”.

Se trata de una situacién de ineficacia circulatoria, dado que el flujo adrtico retorna a un VD, por
lo general poco compliante, a través del ductus arterioso; de ahi, a la auricula derecha por la
insuficiencia trictispide y otra vez a la auricula izquierda. Cuando esto ocurre, la espiral de
sucesos lleva a un deterioro hemodinamico progresivo que se debe frenar, cerrando el ductus si
el VD es capaz de mantener el gasto cardiaco, o més frecuentemente reconvirtiendo la fisiologia
a univentricular clausurando de nuevo la valvula pulmonar y manteniendo una fistula sistémico-

pulmonar.

6.4.4 Signos de alarma
e Dificultad respiratoria.

o Lactancia entrecortada / mala ganancia ponderal.

6.4.5 Criterios de Alta

e Superada la condicién o patologia que motivé su ingreso.

e Succién adecuada o cuando no es posible ésta, lograr alimentacion gastro-enteral
e expedita con padres o familiar responsable previamente capacitado.

e Termorregulacion adecuada.

o Padres o tutor responsable capacitado en la atencién del recién nacido.

e Traslado a otra Unidad o Servicio dentro o fuera del Hospital.

6.4.6 Prondstico
La supervivencia global a 5 afios de los pacientes afectos de APSI se sittia en torno al 60-80%.
Segiin el tipo de reparacién realizada, la supervivencia del grupo de pacientes a los que habia
realizado una reparacién univentricular por presentar VD hipoplasicos con circulacién coronaria
dependiente del VD fue del 80% a los 3 afios. No obstante, en aquellos que presentaban atresia
aorto-coronaria, la mortalidad fue significativamente mayor.
En general, se consideran criterios de mayor mortalidad un anillo tricuspideo pequefio
(z-score < 3), la presencia de circulacién coronaria dependiente del VD, bajo peso al

nacer, el tipo de intervencién quirirgica inicial y la dilatacién del VD.

Fecha: Febrero 2019 Codigo: GW@SN-SB/SUA[EPC){CCV-V.O1 Pagina 10 (ke 13
AL E T

3 ‘S‘“‘ :9 . .-“"6{ SALTGS

AT .
5,;, <% AL DE SALU{ DEL MikO
z
. 2 GG =
% Dr. ALFREDO B AIER
% ¢ : Jele(e) de Dpte’ de 1a :‘uﬁ&‘gicwﬂw

&
wc CMP. 14323 RNE. 6941




Eﬂ% PERU Ministerio 1; InstitutoNacionalidesalud
&2 de Salud [ del Niffio=SanBorja
I _ 5

GUIA DE PRACTICA CLiNICA DE ATRESIA PULMONAR CON SEPTO INTERVENTRICULAR INTACTO

6.5 COMPLICACIONES
e Sangrado postoperatorio
e Trombosis del Shunt S-P
e Arritmia
o Insuficiencia Tricispide

e Insuficiencia pulmonar

6.6 CRITERIOS DE REFERENCIA Y CONTRARREFERENCIA

Paciente en condiciones de Alta sera contra referido a su establecimiento de origen con

indicaciones y fecha de control ambulatorio.

6.7 FLUXOGRAMA

ALGORITMO DE DECISION QUIRURGICA
ATRESIA PULMONAR CON SEPTQ INTACTO VENTRICULAR

HISTORIA CLINICA:
RX
ECO

CATH

AP +SIV

+_I

ANATOMIA DESFAVORABLE
Hipoplasia de Ramas Pulmonares Acidosis Metabdlica

Sat. % < 75%

rJ

PGE1

*J

CIRUGIA CORRECTORA CON CEC + SHUNT
SP

~
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| VIL- ANEXOS

7.1 GLOSARIO DE TERMINOS

e AP: Atresia pulmonar

e SIVI: Septum interventricular fntegro.
e GPC: Guia de practica Clinica.

e VD: Ventriculo Derecho.

e SIV: Septum interventricular.

¢ CIA: Comunicacién interauricular

e CIV: Comunicacién interventricular.

e ICC: Insuficiencia cardiaca congestiva.
e TF: Tetralogia de Fallot.

e PCA: Persistencia de Conducto Arterioso.
e CEC: Circulaci6n extracorpérea.

e CATH: Cateterismo cardiaco.

e SHUNT SP: Shunt sistémico-pulmonar.
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