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RESUMEN

Dentro de las cardiopatias congénitas, la Tetralogia de Fallot (TF) es una cardiopatia
frecuente y representa el 10% de ellas. La correccion completa y la evolucion posterior ha
permitido reducir la mortalidad quirirgica que hoy esta por debajo del 10% v en los mejores
centros del mundo por debajo del 5%. A largo plazo estos pacientes tienen una buena
evolucion clinica, con excelente capacidad funcional, pero persistiendo para algunos el riesgo
de muerte subita o deterioro hemodinamico asi como la necesidad de nuevas terapéuticas
médicas o quirlrgicas tras la correccion completa.

En Instituto Nacional de Pediatria (INP) la TF ocupa el séptimo lugar en frecuencia de la
consulta externa de Cardiologia, pero el primer lugar de las cardiopatias congénitas
ciandgenas. El objetivo principal de este estudio es conocer la incidencia de mortalidad de los
pacientes con correccion de TF, los tipos y frecuencia de defectos residuales, la
reintervencion por los mismo y la sobrevida asi como la capacidad funcional y el tratamiento
médico.

Mediante un estudio retrospectivo descriptivo transversal, se revisaron los expedientes de 157
pacientes con correccion total de TF a través de ventriculotomia derecha de enero de 1972 a
marzo del 2001 en el INP. La edad en el momento de la correccién fue en promedio de 4.6
afios. El 87.9% fueron correcciones primarias y el 12.1% tenia alguna cirugia paliativa previa.
La mortalidad global fue del 39.5% disminuyendo en la ultima década a 19%, afectando a
ambos géneros por igual, sin relacion significativa a cirugias paliativas previas, siendo mas
afectados los menores de 1 afio. Un gran porcentaje lo ocupan defunciones en el post
quirtirgico en un 35.7% siendo la causa principal el bajo gasto cardiaco en el 71.4% de los
casos, seguido por choque mixto, complicaciones cerebrales y pulmonares. El resto
corresponden a defunciones tardias relacionadas en su totalidad a la reintervencion.

Los defectos residuales estuvieron presentes en un 78.2% de los 101 pacientes seguidos,
reinterviniéndose a un 20.2% con una mortalidad de 37.5%. Las causas de reintervencion mas
frecuentes se debieron a Estenosis Pulmonar sola o con CIV, seguida de Endocarditis y CIV e
Insuficiencia Pulmonar y CIV.

De 95 pacientes que sobreviven seguidos por 5.7 afios en promedio se encuentra un 82.1% en
clase funcional 1, 14.7% en clase funcional II, 2.1% en clase funcional III y solo un paciente
(1.1%) en clase funcional IV de acuerdo a la NYHA. Los defectos residuales existentes solo
un bajo porcentaje son severos en programa para ser reintervenidos. El tratamiento médico
crénico se observo en un 16.8% de los cuales el 31.3% son pacientes reintervenidos de los
que se incluyen 1 con manejo antiarritmico y uno con marcapaso. El resto presentan defectos
residuales que ameritan manejo anticongestivo.

En conclusién, la mortalidad de pacientes post operados de TF en el INP en el periodo de
1972 a marzo del 2001 es relativamente alta, de predominio en el post operatorio inmediato,
sin influir la edad avanzada en el momento de la correccion ni cirugias paliativas previas. Las
muertes tardias estan intimamente relacionadas a las reintervenciones por defectos residuales.
La capacidad fisica es buena en los pacientes que sobreviven, pero se tiene un alto porcentaje
de tratamiento meédico en pacientes con algun tipo de defecto residual algunos ya
programados para su reintervencion.
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TETRALOGIA DE FALLOT, INCIDENCIA DE LAS COMPLICACIONES POST-
OPERATORIAS. REVISION DE 30 ANOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
PEDIATRIA

ANTECEDENTES

Dentro de las cardiopatias congénitas, la Tetralogia de Fallot (TF) es una cardiopatia
frecuente y representa el 10% de ellas. Ocupa el quinto lugar en un listado conformado por
las 30 entidades mas frecuentes detras de la Comunicacién Interventricular, Comunicacion
Inter auricular, Estenosis Pulmonar y Conducto Arterioso Persistente. Es la cardiopatia
ciandtica mas frecuente en los nifios mayores de un afio. (1) La mortalidad de esta enfermedad
en su evolucion natural es muy alta, con una sobreviva menor del 50% a los 5 afios y del 10%
a los 20 afios de vida. (2)

Los primeros intentos quirargicos para su correccion se dieron en 1945 con la introduccién de
la anastomosis sistémico pulmonar como intervencién paliativa. Diez afios més tarde se
realiz6 con éxito la primera correccion completa y la evolucion posterior ha permitido reducir
la mortalidad quirirgica que hoy esta por debajo del 10%, y en los mejores centros del mundo
por debajo del 5%. (3, 8)

La tendencia actual es efectuar correcciones precoces, protegiendo al miocardio de los
efectos de sobrecarga hemodindmica y disminuyendo la utilizacién de fistulas sistémico
pulmonares como puente a la correccién completa. A largo plazo estos pacientes tienen una
buena evolucion clinica, con excelente capacidad funcional, pero persistiendo para algunos
pacientes el riesgo de muerte sibita o deterioro hemodinamico, asi como, la necesidad de
nuevas terapéuticas médicas o quirurgicas tras la correccion completa. (3, 4)

En Instituto Nacional de Pediatria (INP) se atiende por consulta externa de primera vez a un
promedio de 9712 pacientes por afio, de los cuales 308 son pacientes con alguna cardiopatia
correspondiendo a un 3.2%. Ocupando la Tetralogia de Fallot el séptimo lugar en frecuencia
dentro de la consulta externa de cardiologia y el primer lugar de las cardiopatias congénitas
cianogenas, siendo la tercer causa de ingreso hospitalario y ocupando el tercer lugar como
causa de defuncion cardiolégica. (5)

La Tetralogia de Fallot fue descrita en 1671 por Stensen y mas tarde por Hunter en 1784. (1)
Fue diferenciada del resto de las cardiopatias cianégenas por Fallot en 1888 quién integré sus
componentes fundamentales que son: comunicacion interventricular subaortica no restrictiva,
estenosis pulmonar infundibular, cabalgamiento adrtico e hipertrofia ventricular derecha.
Puede asociarse a hipoplasia del anillo pulmonar, estenosis de arterias pulmonares, anomalias
de la distribucion de las arterias coronarias e hipoplasia relativa del ventriculo izquierdo. (2)
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En el aspecto embriolégico se han sefialado varios mecanismos, todos estos coinciden en
que esta cardiopatia se debe esencialmente a una alteracion en el desarrollo del cono
embrionario que conduce a grados distintos de estenosis pulmonar infundibular. (4)
Normalmente ambas crestas conales se funden formando el tabique conal, delimitando un
canal posterior, a través del cual la aorta conecta con el ventriculo izquierdo y un canal
anterior que establece la comunicacién entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar. El
borde inferior del septo conal se une a los septos de entrada y muscular primitivo
completando la tabicacién interventricular con el desarrollo del septum membranoso. En la
tetralogia de Fallot el septo conal se desarrolla en posicion anormal y se sitia mas anterior,
por ello el cono cardiaco primitivo queda dividido anormalmente en dos canales desiguales
siendo el anterior es mas estrecho. El desplazamiento del septo conal hace imposible su
correcta alineacién con el resto de los componentes del septo interventricular dando lugar a
una comunicacion interventricular cuyo techo es el canal posterior del cono. (1)

Basandose en la anatomia patoldgica, la mayoria de los casos asientan sobre situs solitus
visceroatrial y concordancia atrio ventricular. A nivel ventriculo arterial el tipo de conexion
puede ser concordante o de doble salida ventricular derecha esto cuando existe méas de un
50% de dextro posicion aortica. La aorta suele tener un tamario superior al tronco de arteria
pulmonar, y excepcionalmente puede estar dilatado, o sus dimensiones pueden ser superiores
a las de la aorta, como pude ocurrir cuando la estenosis pulmonar es leve (Tetralogia de Fallot
acinotica o rosada), o cuanto se asocian comunicaciones sistémico- pulmonares amplias como
es el caso de Persistencia de Conducto Arterioso (PCA) o agenesia de las sigmoideas
pulmonares. El arco adrtico es derecho en un 25% de los pacientes, el dpex cardiaco suele
estar constituido por el ventriculo derecho que se halla en una situacién mas anterior que lo
habitual, debido a su hipertrofia y a la rotacién horaria general del corazon alrededor de su eje
longitudinal consecuencia de ello la punta del corazdn se encuentra redondeada y se extiende
hacia la concavidad del segmento pulmonar. El origen anémalo de las arterias coronarias
asociada a Tetralogia de Fallot tiene una frecuencia del 2 a 8%.

La auricula derecha estd aumentada de tamafio y sus paredes son hipertroficas y se asocia a
Comunicacion Interauricular (CIA) en la tercera parte de los pacientes. La Auricula izquierda
es de menor tamafio en relacién con la disminucién del flujo pulmonar. El miocardio del
tracto de entrada de Ventriculo Derecho (VD) se encuentra engrosado, el grado de hipertrofia
puede producir una reduccion del volumen de esta cavidad, en algunos casos existen bandas
andmalas que contribuyen a la obstruccion del tracto de salida. La obstruccion infundibular
es casi constante y la valvula se afecta en un 75% de los casos, en el 40% es frecuente
encontrar un anillo o tronco pulmonar hipoplasico. La estenosis en el origen de las ramas
pulmonares mas frecuente en la izquierda, es debida a un estrechamiento fibroso generalizado
a la presencia de un diafragma que ocluye parcialmente la luz. El ventriculo izquierdo (VI)
puede presentar una disminucion de su volumen mantenido durante meses o afios.

La comunicacion interventricular (CIV) suele ser mayor o igual a 1 cm./m2 de SC similar al
orificio de la aorta, ésta presenta constantemente un origen biventricular. (1,3)

El trastorno fisiopatologico siempre que la estenosis pulmonar sea severa, para ofrecer a la
eyeccion del ventriculo derecho una resistencia a la presion sistdlica; habra paso de sangre
venoso a la aorta a través de la comunicacion interventricular, por lo tanto, la hipoxemia en
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sangre arterial se manifestara clinicamente por cianosis, el flujo pulmonar disminuye en
medida que se instaura el corto circuito veno-arterial. Las situaciones gne provocan la
disminucion de la presion sistémica son: hiperventilacion, ejercicio, fiebre, medicamentos
sedantes etc. agravando la hipoxemia y la cianosis. En la mayoria de los pacientes la cianosis
aparece tardiamente después de meses o afios del nacimiento y lo hace de manera progresiva a
medida que se inicia y se va acentuando el trastorno fisiopatoldgico. Solo en casos en los que
la estenosis pulmonar es muy severa en el momento del nacimiento, existira una reduccién del
flujo pulmonar y un corto circuito veno-arterial suficientes para causar cianosis en la etapa
neonatal.

El nifio aumenta sus necesidades nutritivas y por lo tanto se incrementa el volumen minuto,
como también, el volumen latido, esto unido a la falta de ampliacion de la via de salida
ventricular derecha tiene el efecto de un aumento progresivo de la severidad de la estenosis
pulmonar paralelo al incremento de la superficie corporal. Los cambios consisten en fibrosis e
hipertrofia miocérdica progresiva de sus paredes. Una serie de procesos fisiopatolégicos
secundarios a la hipoxemia arterial sostenida se ponen en marcha: la poliglobulia y el
desarrollo de circulacién colateral, trastornos de la coagulacion por consumo crénico de
factores de la misma, asi como el descenso de oxigeno menor a 35 mm Hg, de acuerco a su
compensacion renal y pulmonar una parte sustancial del metabolismo se realiza a través de la
via anaerobica lo que da por resultado la produccion de acidosis lactica grave.

La sintomatologia depende del grado de obstruccion del tracto de salida del ventriculo
derecho (TSVD), de tal modo que las formas de obstruccion severa presentan cianosis desde
el periodo neonatal, cuando la obstruccion es leve pueden ser bien toleradas durante la
primera década de la vida, y cuando el grado es moderado se comporta de forma intermedia.
La mayoria de los pacientes acuden a consulta por causa de cianosis que suele ser progresiva,
al principio se manifiesta solo al esfuerzo y posteriormente se instala de forma permanente
observandose en labios y uiias. El desarrollo pondo estatural esta dentro de limites normales,
su actividad sedentaria es caracteristica, los nifios mayores sufren de cefaleas a causa de la
hipoxia. Los dedos en palillo de tambor suelen aparecer después del primer afio de vida y
siempre que la cianosis sea intensa y de inicio precoz. En un tercio de los lactantes el primer
signo son las crisis de hipoxia que generalmente son matutinas y son provocadas por llanto,
defecacion, dolor y cualquier situacion que condicione hiperventilacion.

En el examen fisico la cianosis varia de intensidad de acuerdo con la severidad del caso, la
palpacion precordial muestra un corazén quieto de tamafio normal. En formas tipicas se
ausculta un soplo sistdlico eyectivo en foco pulmonar, un segundo ruido con un componente
adrtico tnico y fuerte, los soplos largos corresponden a casos con estenosis pulmonar leve y
un flujo pulmonar bueno, los soplos cortos se producen en casos con estenosis pulmonar
severa y flujo pulmonar muy reducido y la ausencia de soplo indica estenosis muy severa o
atresia pulmonar.

Los estudios de gabinete como son: la radiografia de térax; muestra un corazon de tamafio
normal concavidad del arco izquierdo, contorno ventricular redondeado con elevacion del
apex, hiperclaridad de ambos campos pulmonares. En recién nacidos y lactantes la radiografia
es normal y en los nifios mayores o adolescentes pueden mostrar un patrén reticulonodular
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correspondiente a vasos bronquiales neoformados debido al desarrollo de circulacién
colateral.

El Electrocardiograma suele ser normal en el neonato, en nifios mayores de 2 meses se
observa hipertrofia ventricular derecha. El ecocardiograma bidimensional permite en la
mayoria de los casos el diagndstico de la malformacién, siendo el cateterismo cardiaco y la
angiografia practicadas con el enfoque del tratamiento quirirgico fundamentando la
morfologia de la cardiopatia, sus posibles asociaciones, el estado funcional de los ventriculos
y de la circulacion pulmonar. (1,3,6)

Taussig establecio las bases para el diagndstico clinico y junto con Alfred Blalock
describieron la primera operacion paliativa. Las primeras correcciones intra cardiacas
consistieron en cierre del defecto septal a través de una ventriculotomia derecha y alivio de la
obstruccién de TSVD publicadas por Lillehei y cols en 1954 empleando como soporte
cardiorrespiratorio a uno de los padres del paciente y meses despues en 1955 Kirklin y cols
publican la misma correccion con el uso de circulacion extracorpérea. Desde entonces ha
habido cambios en la técnica quirirgica, en la circulacion extracorporea, avances anestésicos
y en los cuidados intensivos en el post-operatorio. Obteniendo buenos resultados con el uso
del parche en TSVD o el uso de conductos homograficos cuando existe una obstruccion
severa o atresia pulmonar. Asi como el abordaje trans-atrial y trasn-pulmonar técnica utilizada
en nuestros dias con mejores resultados. (1, 7)

El tratamiento quirdrgico paliativo se establece de acuerdo con la edad y las condiciones
anatomicas de cada caso (1). Llevandose a cabo por medio de fistulas sistémico pulmonar
teniendo baja o nula mortalidad utilizando la técnica de Blalock Taussing en los nifios
menores y desde 1981 una técnica modificada descrita por Leval implantando una protesis
vascular entre subclavia y la rama pulmonar del mismo lado. (8) Se ha mencionado también el
beneficio que tiene esta cirugia por preparar al VI al recibir flujo extra para funcionar mejor
posterior a la correccion completa. (9) Se han establecido criterios para su realizacion como
son: hipoxemia severa, tronco y ramas con hipoplasia, anomalias coronarias, crisis de hipoxia
en menores de 3 meses o mayores con afectacion de otros érganos como cerebro, pulmén,
rifion, higado etc. (6)

La edad adecuada para la correccion completa es uno de los puntos controvertidos en la
actualidad, cada centro de servicio establece lo que considera mas conveniente segin sus
experiencias y resultados. En general se considera a los menores de 3 meses candidatos para
la cirugia paliativa y de esta edad hasta los 2 afios puede haber contraindicacién para la
correccion total de acuerdo a la anatomia del caso (1, 3)

Existe ain la discusion del uso de cirugia paliativa vs. reparacion temprana en neonatos
sintomaticos, asi como, el tiempo de reparacion en los lactantes asintomaticos. En un estudio
realizado por Van Arsdell y cols. en el Hospital for Sick Children de Toronto reporta que en
los nifios menores de 3 meses la correccion de TF ocasiona mayor estrés fisioldgico
requiriendo de mayor tiempo en la unidad de terapia intensiva asi como mas dias de
ventilacién asistida pero no se relaciona con un mayor grado de mortalidad, mientras que el
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resultado fue desfavorable para los nifios mayores de 12 meses con mayor indice de
mortalidad. Basandose en la tolerancia fisiologica y la mortalidad, la edad 6ptima para la
reparacion electiva de TF es de 3 a 11 meses de edad. (10) Aunque se ha informado que el
bajo peso (menor de 5,000 gramos influye para la mortalidad tanto para cirugia paliativa
como la correctiva. (11)

Castafieda y otros autores tienen excelentes resultados con reparaciéon temprana con una
mortalidad baja de 5 a 7 %, mientras que otros autores sugieren que la reparacion temprana
aumenta el grado de mortalidad quinirgica. (12 ) En el Centro Médico de la Universidad de
Stanford la reparacion de TF es realizada en el tiempo de realizacion del diagnostico a pesar
de la edad y el peso, debido al seguimiento de pacientes postoperados con un promedio de
1.13 afios, que no mostrd diferencias significativas entre nifios menores de 1 afio y mayores
de 12 meses, asi también en cuanto a los defectos residuales como: CIV, Estenosis Pulmonar
(EP), Insuficiencia Pulmonar (IP) e Insuficiencia Tricuspidea (IT), por lo que la cirugia
electiva es en menores de 1 afio. (13)

La mortalidad para la correccion completa en el hospital Infantil de Valencia entre 1972 a
1979 fue mayor al 30%, disminuyendo después alrededor del 10%. La sobrevida a los 7 afios
fue del 76.3% y del 90% para los nifios intervenidos despues del afio de 1983. (14) Se ha
reportado por Knott-Craig en 1998 en un estudio de la Universidad de Oklahoma que la
mortalidad temprana despues de la correccion primaria de TF es de 17.7% y con Cx. paliativa
de 15.5% disminuyendo en los Gltimos afios incluyendo a pacientes con atresia pulmonar

(15).

El hospital Infantil de Sevilla reporta una mortalidad global en un grupo de 101 pacientes para
la correccion en dos tiempos del 13% y de 7.6% para la correccion primaria. A partir de 1985
la mortalidad ha descendido a 6.7% y 2.3% respectivamente, el seguimiento a 6 afios ha sido
del 94% en grado funcional I de NYHA y 5.1% en grado II, se relacioné de forma
estadisticamente significativa con la relacion de presion del VD y la presion de VI (pVD/pVI)
al final de la cirugia. Los nifios en clase funcional | presentaban una relacion pVD/pVI de
0.52+- 0.12 mientras que los que tuvieron clase Il el valor ascendié a 0.66 +- 0.13. asi como
en el post-operatorio inmediato esta dltima relacion de pVD/pVI se dio entre los nifios que
presentaron fallo ventricular o disfuncion miocardica. La sobrevida a los 6 afios fue del 86%
para ambos grupos. La mortalidad tardia estuvo relacionada con la presencia de defectos
residuales, el mas importante es la insuficiencia pulmonar asociado con estenosis residual,
que se asocia a sobrecarga de VD y a una mayor facilidad para arritmias. (16)

Zhao y cols. correlacionaron los datos de 309 pacientes sometidos a correccion de TF, de los
cuales 294 sobrevivieron siendo seguidos por 22 afios. La mortalidad temprana (dentro de los
30 dias posteriores a la cirugia) se observo en 4.9% siendo el bajo gasto cardiaco la causa en
el 60%, el 1% a endocarditis En el seguimiento solo un 1% requirio tratamiento por arritmias,
la presencia de endocarditis se observo en 0.07%. El 15% requirieron reoperacién a los 13
afios posterior a la cirugia, relacionandose con parche en TSVD, y pulmonar. La muerte tardia
fue del 5.7% y se relaciono a la reoperacion en un 56.7%, observandose un 18% a muerte
subita. (17)
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Se ha documentado una sobrevida posterior a la correccion de TF del 99% a los 4 afios, del
96% a los 10 afios y del 94% a los 24 afios. La mortalidad tardia por causa cardioldgica oscila
entre el 1.5y 10% a los 10 afios, siendo las causas principales los defectos residuales y muerte
subita, relacionado a factores de riesgo como edad avanzada al momento de la correccion,
cirugias paliativas previas, tipo de fistula, la presién elevada del VD tras la operacion y en
algunos la colocacion de parche trans-anular. (18)

En los 20 afios después de la reparacion inicial el 10 a 15% de los pacientes tienen la
necesidad de reoperacién sobre TSVD mas por capacidad limitada al ejercicio, disrritmias
ventriculares o sintomas mas severos de falla cardiaca, todos estos sintomas son relacionados
a dilatacion del VD. Por lo que se realizé un estudio basandose en la técnica quirurgica
utilizada, sospechando que el parche trans-anular era el responsable, se estudiaron a 191
pacientes 99 con parche y 35 sin parche. Teniendo excelentes resultados con parche en TSVD
pero invariablemente con insuficiencia pulmonar . (19)

Lozano y cols en un estudio realizado en el Instituto Nacional de Cardiologia (INC) en el que
se corrigieron en etapas tempranas sin cirugias paliativas previas a través de AD y
arteriotomia pulmonar a 19 pacientes, teniendo buenos resultados en clase funcional I y II de
NYHA sin necesidad de medicacion. A los 23 meses de seguimiento se encontraron con un
gradiente residual promedio de 21 mm Hg. e IP 44.9% y solo 3 moderada en ninguno severa.
(20) También se ha reportado con esta técnica la ventaja de una funcion del VD preservada a
largo plazo. (21) y disminucion de arritmias. (22)

Faidutti de la Universidad de Genova informa de un grupo de 501 pacientes sometidos a
correccion completa de TF se reopero a un 7.4%, siendo la estenosis TSVD la principal causa
en un 68% y la insuficiencia pulmonar severa en un 19%, teniendo una mortalidad del 5.4%
(23). Mientras que en Oklahoma se tiene un 14.1% de reintervencion, siendo la causa
estenosis TSVD en un 86% (14). La frecuencia de arritmias ventriculares son frecuentes
después de reparacion de TF, pero no son atribuidas al efecto de la operacién, en la mayoria
de los pacientes estdn presentes en pacientes mayores por lo que se sugiere que la cirugia
temprana reduce esta complicacion. (24) Aunque en otras situaciones las causas de arritmias
son debidas a cicatrizacion del TSVD que se controla con medicacion antiarritmicas. (25)

Se han descrito factores de riesgo como el tiempo de pinzamiento, paro cardiopulmonar
completo, transfusiones, y el largo tiempo en UTI pero no son comparados con el
procedimiento de estereotomia; aunque se informa que los resultados del segundo
procedimiento tras la correccién total de TF son aceptables, aunque el riesgo de trauma
cardiovascular durante el procedimiento es alto y mayor en los pacientes que son sometidos
mas de 2 veces a repetir la operacion. (26)

La edad de operacion estd asociada como un factor de alto riesgo de muerte subita y
taquiarritmia atrial. La Insuficiencia Pulmonar ha sido significativamente relacionada con
lesion hemodindmica para los pacientes con taquicardia ventricular y muerte subita, mientras
la Insuficiencia Tricuspidea se relacionada con fluter y fibrilacién atrial, a pesar de los efectos
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adversos hemodinamicos, los pacientes quienes mueren sibitamente han sido sometidos a
reoperacion tardia. (27)

Las complicaciones del tracto de salida de VD a largo tiempo son las méas comunes
indicaciones para la reoperacién en adultos en un 75%, insuficiencia pulmonar severa en 38%
y falla de la conduccion en un 22%. (Taquicardia ventricular 33% y supraventricular. 5%) Las
menos comunes son el parche de CIV insuficiencia tricuspidea. La sobrevida a mediano plazo
y la funcién mejora después de la reoperacion. (28) Se ha observado mayor obstruccion de
TSVD en pacientes sin parche trans-anular y el reemplazo valvular se ha realizado a los 20
afios posteriores a la cirugia inicial. (29)

En un estudio realizado por Janson y cols. en Suecia en que midié la capacidad de trabajo y
los efectos hemodindmicos después de 13 a 26 afios de correccion de TF, el 94% estaban
libres de sintomas. Observando que la capacidad fue moderadamente reducida influenciada
por hipertension ventricular derecha e insuficiencia pulmonar, por lo que concluye que se
debe mantener en vigilancia toda la vida a pacientes sin sintomas que pueden tener
anormalidades que necesitaran intervencion. (30)
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JUSTIFICACION

La tetralogia de Fallot es una cardiopatia congénita cianégena mas frecuente en este Instituto.
Un porcentaje ha sido motivo de fistulas sistémico Pulmonares y otros han sido operados con
cirugia correctiva primaria, de 1972 afio en que se inicio este tipo de cirugia en este hospital a
marzo del 2001 el abordaje de las correcciones fue a través de una ventriculotomia derecha
amplia en la mayoria de los casos. En su seguimiento en la consulta externa se ha observado
pacientes con Estenosis Valvular y/o Infundibular, Insuficiencia Pulmonar y Comunicacion
Interventricular residual. Sin embargo no se conoce la incidencia, la severidad y el porcentaje
de pacientes que ameritaron reoperacion y las limitaciones funcionales cuando no se llevo a
cabo la cirugia. Por lo anterior se considero revisar los pacientes con tetralogia de Fallot
sometidos a correccion total en Instituto Nacional de Pediatria.
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OBJETIVO GENERAL

Conocer la incidencia de reintervenciones por defectos residuales de la Tetralogia de Fallot, la
capacidad funcional, y tratamiento medico en INP, en el periodo comprendido de 1972 a
marzo del 2001.

Obijetivos especificos

1. Conocer el porcentaje de mortalidad de los pacientes operados de Tetralogia de Fallot en
el INP y las principales causas.

2. Determinar los principales defectos residuales que requieren reintervencion.
3. Conocer la capacidad funcional de pacientes sobrevivientes.

4. Conocer el porcentaje de pacientes que reciben tratamiento médico en forma crénica.

HIPOTESIS

1. La mortalidad de los pacientes post-operados de Tetralogia de Fallot es similar a la
reportada en la literatura.

2. Los defectos residuales se encuentran presentes en un alto porcentaje en pacientes post-
operados.

3. La capacidad funcional es buena en los pacientes sobrevivientes.

4. El tratamiento médico esta relacionado a los defectos residuales.

CLASIFICACION DE LA INVESTIGACION

Estudio retrospectivo descriptivo transversal.

MATERIAL Y METODOS.
Se revisaron los expedientes de los pacientes operados de correccion total de Tetralogia de

Fallot en el Instituto Nacional de Pediatria, en el periodo comprendido de enero de 1972 a
marzo del 2001 que cumplieron con los criterios de inclusion.
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CRITERIOS DE INCLUSION
Se revisaran los expedientes de pacientes post operados de Tetralogia de Fallot en el periodo
comprendido de enero de 1972 a marzo del 2001.
Edad de 0 a 18 afios.
Cualquier genero
Pacientes Post-operados de correccidn de Tetralogia de Fallot sin otra malformacion cardiaca.
Pacientes con seguimiento posterior a la cirugia.

CRITERIOS DE EXCLUSION

Pacientes con expediente incompleto.

VARIABLES

Genero

Edad en que se realizo la cirugia
Correccion primaria

Cirugia paliativa previa

Defectos residuales posteriores a la cirugia.
Reoperacion por defectos residuales.
Mortalidad

Capacidad funcional

Tratamiento médico

DESCRIPCION DEL METODO Y VARIABLES

Se revisaron los expedientes de los pacientes post-operados de correccion total de Tetralogia
de Fallot de enero del 1972 a marzo del 2001; se obtuvieron datos como: genero, edad del
diagnéstico, método diagndstico utilizado, cirugia paliativa previa a la correccion, edad de
cirugia correctiva. Asi también los defectos residuales como: Estenosis Pulmonar,
Insuficiencia Pulmonar, Comunicacién Interventricular, Insuficiencia tricuspidea, Arritmias
graves, el estado funcional en la tltima revision, tratamiento medico y causa de fallecimiento
si fue el caso.

Definiciones operacionales.

Correccién primaria: Se realiz6 mediante circulacién extracorpérea, hipotermia, paro
cardiaco, proteccion miocérdica a base de cardioplejia farmacolégica y consistié en cierre del
defecto septal ventricular con un parche a través de ventriculotomia derecha. Reseccitn de
tejido fibroso del TSVD y/o la ampliacion con dilatadores de Hegar y en ocasiones
comisurotomia. (1)

1




Cirugia paliativa previa: Se realizd un corto circuito sistémico-pulmonar para mejorar el
flujo pulmonar indicado de acuerdo a la edad, condiciones anatémicas, sintomatologia y
posibles complicaciones. Una segunda intervencion se realiza tiempo después para la
correccion total con ligadura de las fistulas paliativas previas y correccion de las alteraciones
que se hallan producido con la paliacion. (1)

Estenosis pulmonar residual: A pesar de llevarse a cabo una reseccion del TSVD se puede
encontrar un gradiente infundibular y esta la clasificamos por ecocardiografia como Leve; con
gradiente de 5 a 30. Moderado; 30 a 60 y Severo mas de 60 mm Hg o bien por cateterismo
como Leve; presion del ventriculo derecho <50% de la presion sistémica. Moderada cuando
la presion del VD se encuentra entre 50 — 75% de la sistémica y Severa cuando la presion del
VD es > del 75% de la presion sistémica. (31, 32)

Insuficiencia Pulmonar: La reparacion quirirgica la produce inevitablemente debido a la
ampliacion del anillo hipoplasico de la arteria pulmonar y se clasifica por Doppler color segiin
el alcance de jet de insuficiencia respecto al plano valvular en Leve; < 4 cm de la vélvula
pulmonar. Moderada; >4 c¢m de la valvula pulmonar y Severa < de 1 cm del plano valvular
tricuspideo. (31)

Insuficiencia Tricuspidea: Se produce por el abordaje y se cuantifica por Doppler color, area
de reflujo versus area de auricula derecha. Leve; < 20% de la auricula derecha. Moderada; 20
— 33 % de la auricula derecha y Severa; >34 % de la auricula derecha y por cateterismo
cardiaco Leve; cuando nunca se opacifica por completo la cavidad atrial y se limpia por
completo el material de contraste en cada latido. Moderada; cuando el atrio derecho no se
limpia por completo con cada latido y se opacifica totalmente después de varios latidos y
Severa; cuando la opacificacion total del atrio aparece desde el primer latido e incrementa su
densidad con los subsecuentes e incluso se pueden hacer visibles las venas cavas. (32)

Comunicacion interventricular residual: Se produce por soltarse algin punto de sutura y se
clasifica en Pequefia con una relacién de flujos pulmonar / sistémico < 1.5 / 1. Grande con
relacion de flujos Qp/ Qs 1.5-2/ 1. (1)

Arritmias graves: Se producen por lesién del sistema de conduccién condicionando
repercusién hemodindmica y clinica. (33) No se cuantifican en este estudio las arritmias leves
por presentar bloqueo de rama derecha en todos los pacientes operados.

Capacidad funcional." Se realizo mediante la clasificacion de New York Heart Association
(NYHA) Clase I, ninguna sintomatologia cardiaca con la actividad habitual del nifio; clase II
sin sintomatologia en reposo pero sintomas moderados con la actividad ordinaria; clase III,
limitacion marcada de la actividad fisica y clase IV, sintomatologia cardiaca en reposo. (12,
34) '

Para fines de este estudio se considero lo siguiente.
Tratamiento medico crémico: Por mas de 6 meses a base de diuréticos, inotrépicos,
anticoagulantes, antiarritmicos o la utilizacién de marcapaso definitivo.

Muerte post-operatoria: Descrita antes del mes posterior a la cirugia y antes del alta
hospitalaria. (2)
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Muerte tardia: Ocurrida posterior al alta hospitalaria independiente del tiempo de realizada

la cirugia.

ANALISIS ESTADISTICO

La informacion se obtuvo en una hoja de recoleccion de datos anexa y se vacié en programa
computacional Exel para su anélisis estadistico representado mediante estadistica descriptiva..
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RESULTADOS.

En el periodo comprendido de enero de 1972 a marzo del 2001 se diagnosticaron 225
pacientes con Tetralogia de Fallot en el Instituto Nacional de Pediatria mediante
ecocardiografia y/o cateterismo cardiaco. Veintiocho pacientes llegaron solo a la cirugia
paliativa (un 12.4% de 225) de los cuales fallecieron 15 ( un 53.6%), estando pendiente 1 para
correccion total, el resto no se localizaron.

Se realizaron 192 correcciones completas, revisando 157 expedientes que reunian los
criterios de inclusién, 94 masculinos (59.9%) y 63 femeninos (40.1%). La edad en el
momento de la correccion fue de 2 a 189 meses (media de 56 meses) el 13.4% fueron
menores de |1 afio (21 pacientes), 59.2% de 1 a 5 afios (93 pacientes ), un 15.2% entre los 6 y
10 afios (25 pacientes) y el 11.5% superaba los 10 afios (18 pacientes ). Siendo la edad de
diagnostico entre 1 a 180 meses (media de 45 meses) Tabla 1.

En 138 pacientes se realizo correccion primaria (87.9%) y en 19 se habia realizado cirugia
paliativa previa (12.1%). Un total de 21 intervenciones paliativas, 14 de Blalock Taussig (en
un paciente se realizaron 2 fistulas de Blalock Taussig y una Aorto-pulmonar), 3 Waterston,
3 Aorto-pulmonar y 1 Potts. La correccion total se realizé con reseccién infundibular y
cierre de CIV con parche de teflon, dacrén o goretex, a través de ventriculotomia derecha,
participando 4 cirujanos en diferentes periodos. Tabla 2.

Se registro un total de 62 defunciones: correspondiendo al genero masculino 37 (39.4% de
los 94 pacientes) y femenino 25 (39.7% de los 63 pacientes). Dieciséis menores de 1 afio
(76.2% de los 21), 36 pacientes de 1 a 5 afios (38.7% de 93), 3 pacientes de 6 a 10 afios (12%
de los 25), y 7 mayores de 10 afios (38.9% de los 18). Cincuenta y seis con correccion
primaria (40.6% de 138), y 6 con cirugia paliativa previa (31.6% de 19) Tabla 3,4 y 5.

La mortalidad global fue del 39.5%. En la primera década 59.6%, en la segunda década
46.8% descendiendo en la ultima década a 19%. Tabla 6.

En el periodo postoperatorio a la correccion total antes del alta hospitalaria fallecieron 56
pacientes (35.7% de las 157) con un promedio de 1.7 dias, siendo el bajo gasto cardiaco la
principal causa en 40 pacientes (71.4%), choque mixto tanto séptico como cardiogénico en 7
(12.5%), complicaciones cerebrales en 4 (7.1%) y pulmonares 4 (7.1%), posterior a
reintervencion por sangrado 1 (1.7%). No teniendo relacién con la edad avanzada en el
momento de correccion ni con cirugias paliativas previas Tabla 7,8 y 9.

En el seguimiento de 109 pacientes, se observaron 79 con defectos residuales (72.8%) de los
cuales se reintervino a 16 ( 20.2% de los 79 pacientes) en un periodo posterior a la cirugia de
2 a 156 meses (media de 50.4 meses) registrando una mortalidad del 37.5%. La causa de
reintervencion mas frecuente ha sido la Estenosis Pulmonar sola o con CIV en 6 pacientes
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(37.5%), reseccion de vegetacion por endocarditis y CIV en 3 (18.7%), Insuficiencia
Pulmonar y CIV en 2 (12.5%), Insuficiencia pulmonar 1 (6.2%) y CIV sola 1 (6.2%),
colocacién de marcapaso por bloqueo AV completo 1 (6.2%), uno por reseccidén de aneurisma
pulmonar (6.2%) y otro por correccion de fistulas bronco pulmonares (6.2%). Tabla 10.

Seis muertes tardias (6% de los 101 pacientes) las cuales se debieron: uno posterior al cierre
de CIV residual un mes posterior a la correccion, 1 por choque mixto posterior a la reseccién
de vegetacion en el parche de CIV a los 2 meses, 1 por fibrilacion ventricular posterior a
colocacién de parche infundibular y cierre de CIV a los 12 meses, 1 posterior a la reseccion
de un aneurisma pulmonar a los 24 meses, 1 por pulmén de choque posterior a la correccion
de fistulas bronco pulmonares 84 meses posteriores a la correccion y 1 por endocarditis y
bloqueo AV completo 84 meses posterior a la correccién y 24 meses post a reintervencion
por retiro de marcapaso contaminado. Sin relacién con la edad avanzada y a cirugia paliativa.
Tabla 11,12, 13 y 14.

De los 95 pacientes restantes seguidos en un periodo de 1 a 168 meses (media de 68.5 meses )
78 se encontraron en clase funcional I (82.1%), 14 en clase funcional Il (14.7%), 2 en clase
funcional III (2.1%) y 1 en clase funcional IV (1.1%) que solicito su alta voluntaria 5 meses
posterior a su reintervencioén quirargica. Tabla 15.

Los defectos residuales estuvieron presentes en 63 pacientes (66.3% de los 95) vy libre de
defectos residuales en 22 (23.1%) identificados por ecocardiografia y/o cateterismo cardiaco.
La estenosis pulmonar se observo en 51 pacientes (80.9% de los 63 pacientes) solo 4.9% fue
severa. La insuficiencia pulmonar se vio en 43 pacientes (68.2%) un 1.9% severa. El defecto
septal residual estuvo presente en 12 pacientes (19%) de los cuales un 8.3% fueron grandes,
el resto son CIV muy pequefias. La insuficiencia tricuspidea se documento en 12 pacientes
(19%) solo en un caso severa (8.3%). Las Arritmias graves 2 pacientes (3.2%) 1 se
encuentran con tratamiento antiarritmico y 1 con marcapaso. Cabe mencionar que mas de un
defecto se encontré en cada paciente afectado Tabla 16.

Los pacientes que reciben tratamiento medico son 16 (16.7% de 95 pacientes) de los cuales 5
pacientes (31.3%) son pacientes con reintervencion por defectos residuales (2 pacientes con
anticoagulantes orales por protesis pulmonar, 1 con antiarritmicos por latidos prematuros, uno
con marcapaso y uno con digital, y diurético por disfuncion ventricular derecha). El resto 11
pacientes (68.7%) presentan defectos residuales que ameritan manejo anticongestivo con
digoxina, furosemide, espironolactona. Ningun paciente sin defectos residuales recibe
tratamiento. Tabla 17.
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Tabla 1. Caracteristicas de pacientes operados de Tetralogia de Fallot

Caracteristicas [ 1972-1981 1982-1991 1992-2001 Total
(No. 47) (No. 47) (No. 63) (No. 157)
Masculino 26 55.3% (33 70.2% |35 55.6% |94 59.9%
Femenino 21 44.7% |14 29.8% |28 44.4% |63 40.1%
Edad
<l afio 11 23.4% |5 10.6% |5 7.9% |21 13.4%
1-5 afios _ 24 51% |31 65.9% |38 60.3% |93 59.2%
6-10 afios 4/ 8.5% |6 128% |15 23.8% |25 15.9%
> de 10 afios 8 17% |5 10.6% |5 7.9% |18 11.5%
Cirugia
Correccion 46 97.9% |42 89.4% |50 79.4% | 138 87.9%
primaria
Cirugia paliativa |1 2.1% |5 10.6% |13 20.6% | 19 12.1%
previa
Tabla 2. Aspectos quirtrgicos
Fistulas 1972-1981 1982-1991 1992-2001 Total
(No. 1) (No. 7) (No.13) (No. 21)

Blalock Taussig |0 2 by 42.8% |11 84.6% |14 66.6%
Waterston 0 2 28.6% |1 7.7% |3 14.3%
Potts 1 100% |0 00 011 4.8%
Aorto-pulmonar |0 2% 28.6% |1 7.7% |3 14.3%
Cirugia
correctiva
Reseccion 47 29.9% |47 29.9% | 63 40.1% | 157
infundibular y
cierre de CIV a
través de
ventriculotomia
* Un paciente con 2 fistulas Blalock Taussig y 1 Aorto-pulmonar.
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Tabla 3. Mortalidad global de pacientes por genero

'Genero Poblacion Mortalidad Sobrevida
Masculino 94 37/94 39.4%  57/94 60.6%
Femenino .(13 o 25/63 T 39.7% | 38/63 T 60.3%|
[Total 1157 62/157 39.5% 95/157 60.5% |
100%1 A
90%
80%
70%
60%
P ta 509 -
orcentae 40.;: O Sobrevida
30% B Mortalidad
20%
10%
0%
Masculino Femenino
Género

Grafica 1. Porcentaje de mortalidad de acuerdo al género.
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Tabla 4. Mortalidad global de acuerdo a la edad de correccion.

[Edad ~ [Poblacion total | Mortalidad [ Sobrevida

|

'<lano |21 16/21 76.2% | 5/21 23.8% |
"1-5 anos (93 ' 13693 38.7% | 57/63 61.3%
6-10afos |25 3/25 12% | 22/25 88%
'> 10 anos 8 T [718 389% 11/18  61.1%)|
Total (157 162/157 39.5%95/157  60.5%

Porcentaje
B Sobrevida
B Mortalidad
<1 6-10
ano anos
Edad

Griafica 2. Porcentaje de la mortalidad de acuerdo a edad de correccion
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Tabla 5. Mortalidad global de pacientes con cirugia primaria y cirugia paliativa previa

Cirugia | Total de pacientes | Mortalidad Sobrevida
| |
| Cirugia 138 56/138 40.6% | 82/138 59.4%
 primaria i e
Cirugia 19 6/19 31.6% | 13/19 68.4%
| paliativa previa _
| Total 157 62/157 39.5% | 95/157 60.5%

L 1 = L |

Porcentaje @ Sobrevida

B Mortalidad

Cx.primaria Cx.paliativa

Cirugia

Grafica 3. Porcentaje de mortalidad en pacientes con cirugia primaria y cirugia paliativa
previa.
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Tabla 6. Mortalidad de pacientes operados de correccion de Tetralogia Fallot en las 3
décadas.
Década | Correccion 'Dcﬁmci(};s_r]’omcnlajc [Sobrevida 'Porccmajc de
total de sobrevida
| [ | ~ | defunciones | ) | - B
1972 a 1981 |47 28 /47 59.6% 19/47 40.4%
(1982a1991 |47 (22747 46.8% 25747  [532% |
1199222001 |63 12763 [19% (51763 |81%
(Total  |157 — [62/157 [395%  [95/157 |60.5% B
100%+
80%-
60%
40% B Sobrevida
o '
M Mortalidad
20%+
0%-
1972- 1982- 1992-
1981 1991 2001
Grafica 4. Porcentaje de mortalidad en las 3 décadas.
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Tabla 7. Causas de defuncion en el post-operatorio en las 3 décadas

Causas 1972-1981 | 1982-1991 1992-2001 | Total

(No. 23) (No. 22) (No. 11) (No. 56)
Bajo gasto cardiaco 14 609% |17 77.3%|9 81.8% |40 71.4%
Choque mixto 3 I 13% |3 13.6% |1 9.1% |7 12.5%
Problemas cerebrales 4 17.4% |0 0|0 0|4 7.1%
Problemas pulmonares 2 8.7% |2 9% |0 0|4 7.1%
Reintervencion 0 00 011 9.1% (1 1.7%
| sangrado
Total 23 22 11 56
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Tabla 8. Mortalidad post quirirgica de acuerdo a la edad de correccion.

(Edad ~ [Poblacion Mortalidad Post Qx. | Sobrevida
<lano |21 1421 66.7% | 7721 33.3%
1 -5anos |93 3393 35.5% 6093  64.5%
6-10anos |25 ' 1325 12% | 22/25 88%
> de 10 afos 18 6/18 33.3% | 12/18 " 66.7% |
Total 157  [56/157 35.7% | 101/157 64.3% |

Porcentaje

@ Sobrevida
B Mortalidad post Qx.

<1 1-5 6-10 >10
aino anos afnos anos

Edad

Grafica 5. Porcentaje de mortalidad post operatoria de acuerdo a edad.
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Tabla 9. Mortalidad post quirurgica de acuerdo a cirugia primaria y cirugia paliativa previa

‘Cirugia Poblacion 'Mortalidad [Sobrevida

'Cx. primaria | 138 51138 T 37% |87/138 63%
(Cx. palia?i\a‘ 19 5/19 26.3% | 14/19 73.7%
previa = o [
Total 157 35.7% | 101/157 64.3%

0%
Cx.primaria Cx.paliativa

B Sobrevida

M Mortalidad post
Qx

Grafica 6. Porcentaje de mortalidad post quirturgica de acuerdo a Cx. Primaria vy Paliativa

previa.
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Tabla 10. Defectos residuales en 101 pacientes.

Década Defectos residuales y % Sin defectos y %

[1972-1981 [15/24
1982-1991 19725
11992-2001 [45/52
[ Total 179101

Porcentaje

1972-
1981

62.5% |9/24

76% | 6/25
86.5% | 7/52

78.2% | 22/101

1982- 1992-
1991 2001

Década

[ S/defectos
B C/defectos

Grafica 7. Porcentaje de defectos residuales en pacientes Posterior a la correccion
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Tabla 11. Causas de reintervencion por defectos residuales

Causas No. de | Mortalidad Sobrevida

pacientes

(No. 16)
Estenosis pulmonar severa con CIV [3/16 18.7%1/3 33.3% (2/3 66.7 %
residual
Estenosis pulmonar severa sola 3/16 18.7%|0/3 0 |3/3 100 %
Endocarditis 3/16  18.7% |2/3 66.7% | 1/3 333 %
Insuficiencia Pulmonar severa, CIV, e[{2/16  12.5% |0/2 0 |2/2 100 %
IT .
Insuficiencia Pulmonar severa 1/16 6.2% [ 0/1 0|11 100 %
CIV residual grande 1/16 6.2% | 1/1 100% | 0/1 0
Aneurisma pulmonar 1/16 6.2% | 1/1 100% | 0/1 0
Fistulas bronco pulmonares 1/16 6.2% | 1/1 100% |0/1 0
Colocacion de marcapaso por bloqueo | 1/16 6.2% | 0/1 0|11 100 %
AV completo
Total 16 6/16 37.5% | 10/16 62.5%
Tabla 12. Causas de defuncién tardia
Causas 1972-1981 1982-1991 |1992-2001 |Total

(No. 5) (No. 0) (No. 1) (No. 6)
Plastia de EP residual y cierre CIV | 1 20% |0 0|0 0 |1 16.7%
Endocarditis 1 20% |0 0 |1 100% |2 33.3%
Cierre de fistulas bronco pulmonares | 1 20% |0 0 [0 0 |1 16.7%
Reseccion de aneurisma pulmonar 1 20% |0 0 [0 0 |1 16.7%
Cierre de CIV residual 1 20% |0 0 |0 0 |1 16.7%
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Tabla 13. Mortalidad tardia de acuerdo a edad de correccion

| Edad Poblacion Mortalidad | Sobrevida
< de | afo 7 13/7 42.9% |4/7 57.1%
"1-5 anos 60 :‘z.-'(}n 3.3% | 58/60 96.7%
\ —
510 afios 22 022 0 [22/22 100%
>de 10 ados |12 /12 8.3% [ 11/12 91.7%
Total 101 '6/101 6% | 95/101 94%
Porcentaje
[l Sobrevida
M Mortalidad tardia
<1 1-5 6-10 >10
ano anos anos anos
Edad
Grafica 8. Porcentaje de mortalidad tardia de acuerdo a edad de correccion.
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Tabla 14 Mortalidad tardia de acuerdo a cirugia primaria y paliativa previa

i Cirugia Poblacion Mortalidad [Sobrevida
| Cx. primaria 87 5/87 5.7% |82/87 94.3%
Cx. paliativa | 14 Il.-"]4 7.1% | 13/14 92.9%
| previa -
| Total 101 6/101 6% ;955]()1 94%

100% #

80%-

60%

Porcentaje -
40% H Sobrevida
20%- B Mortalidad tardia
0%
Cx.primaria Cx.paliativa
Cirugia

Grafica 9. Porcentaje Mortalidad tardia de acuerdo a cirugia primaria y paliativa previa,
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Tabla 15. Capacidad funcional en pacientes sobrevivientes.

'('apacidad [Sin defectos | Con defectos | Reintervenidos | Total

Funcional | residuales residuales

| [(No.22) (No. 63) (No.10) |(No.95) |
Clase | 22/22 100% | 51/63 80.9% |5/10 50% | 78/95 82.1%
'Clase II 0 0 [11/63 17.5% | 3/10 30% | 14/95 14.7% |
[Claselll [0 0 [1/63 1.6% | 1/10 10% | 2/95 2.1%

[Clase IV |0 0 0 — 0[1/10 10% | 1/95 1.1% |

100%"
80%-

) 60%-
Porcentaje 40% B Clase IV
° OClase llI
20% EClase Il
0%- B Clase |
S/def C/def Re
Qx.
Pacientes

Grafica 10. Capacidad funcional en pacientes sobrevivientes de acuerdo a defectos residuales.
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Tabla 16. Severidad de los defectos residuales en pacientes no reintervenidos

' Defectos 'No. de defectos|Defectos  leves  y/|Defectos severos
' iresidua]cs en 63| moderados
| | pacientes |
Estenosis pulmonar | 51/63 80.9% | 49/51 96.1% | 2/49 4.9%
|

Insuficiencia 143/63 68.2% | 42/43 97.7% | 1/43 2.3%
pulmonar - |
Defecto septal | 12/63 19% | 11/12 91.7% | 1/12 8.3%
ventricular ,
Insuficiencia 12/63 19% [ 11/12 91.7% | 1/12 8.3% |
Tricuspidea |
| Arritmias graves | 2/63 32%(0/2 022 100%
—

60-

50-
40-

Num. de
pacientes

M Defectos severos

20-
10-

@ Defectos no
severos

0
EP IP CIV IT AG

Defectos residuales

EP= Estenosis Pulmonar, IP= Insuficiencia Pulmonar, CIV= Comunicacion Interventricular,
IT= Insuficiencia Tricuspidea y *AG= Arritmias graves.
* No se cuantifico arritmias leves

Grafica 11. Severidad de los defectos residuales en pacientes no reintervenidos
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Tabla 17. Pacientes que reciben tratamiento medico en forma cronica.

| Medicamento | Pacientes con defectos | Pacientes Total

| residuales no | reintervenidos

reintervenidos No. (5)
. (No. 11) | (No. 16) .
| Digoxina 1ot 5 80%]13/16 81.3% |
 Furosemide |5 2/5 ___40%]7/16 _43.7% |
Espironolactona 1/11 9% | 3/5 60% | 4/16 25%
Anticoagulante 0 0.2/5 40% | 2/16 12.5%
| Antiarritmico [0 B 015 20% 116 6.2%
Marcapaso 0 01/5 _20% | 1/16 6.2% |

No. de
pacientes

D F E Ang Anr Mp
Medicamentos

D= Digoxina, F= Furosemide, E= Espironolactona, Ang= Anticoagulante,
Anr= Antiarritmico y Mp= Marcapasos

Nota: Un paciente recibe uno o mas medicamentos
Grafica 12. Tratamiento que reciben los pacientes no reintervenidos y reintervenidos en forma
cronica.
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Discusion

La correccién de Tetralogia de Fallot se ha modificado al paso de los afios en forma positiva
permitiendo a los pacientes que superan la intervencion alcanzar la edad adulta con optima
calidad de vida (4). En nuestra revision obtuvimos una mortalidad global del 39.5% afectando
por igual al genero masculino que al femenino, mejorando en la dltima década a 19% con una
disminuciéon no tan evidente como se ha reportado en la literatura, en la que 1970 la
mortalidad era del 30% y después de 1980 disminuyo a 10%. (14) De acuerdo con el
seguimiento que se tenga se estima en otras publicaciones una sobrevida del 99% a los 4
afios, 96% a los 10 afios y 94% a los 24 afios (18).

Un gran porcentaje de la mortalidad se observé posterior a la correccién, antes del alta
hospitalaria en un 35.7% siendo alta de acuerdo a lo publicado de 17 a 20%. (2,15), con
mayor afeccion en pacientes menores de 1 afio, siguiendo pacientes entre 1-5 afios y mayor de
10 afios por igual, con menor afectacion entre los 6-10 afios, sin relacién significativa con la
correccion primaria o paliativa previa. No se relaciona con lo que informa el Dr. Castafieda de
una mortalidad de 5 a 7% en el primer afio de vida. (12, 13) El bajo gasto cardiaco fue la
causa principal de fallecimiento en un 71.4% siendo alto a lo reportado en la literatura de un
61%, le siguen causas de tipo infeccioso, cerebrales, pulmonares. (17)

Los defectos residuales estuvieron presentes en un 78.2%, siendo motivo de reintervencion a
un 20.3% alto en comparacion a lo publicado de un 12.7% (2, 17) las principales causas de
reintervencion ha sido Estenosis Pulmonar sola o con CIV residual seguida de endocarditis e
Insuficiencia Pulmonar con CIV, de acuerdo a lo mencionado por Faidutti en Genova aunque
no menciona la CIV como primer causa solo EP e IP, pero en otras publicaciones se
menciona la CIV sola o asociada a otros defectos como la principal causa de reintervencion
(18). La mortalidad es elevada de un 37.5%. ya que se ha informado de un 15%. (2,4,23)

Las 6 muertes tardias se dieron en un promedio 4.1 afios posteriores a la cirugia correctiva,
teniendo una total relacién al tiempo post quirdrgico por reintervencién debido a defectos
residuales. (27) Se ha observado en la literatura una mortalidad tardia de 1.5 a 10% segun la
duracion del seguimiento siendo la causa principal la reintervencion. (2, 17)

En el seguimiento los pacientes sobrevivientes promedio de 5.3 afios, la capacidad funcional
es buena, de acuerdo a lo publicado, siendo afectados los pacientes con defectos residuales
que requieren de alguna reintervencion. (18, 22)

La severidad de los defectos residuales esta relacionada a lo observado por diferentes autores,
predominado en nuestro estudio la Estenosis del TSVD. (2, 23, 27, 28)

El tratamiento médico se observo en un 16.8% mientras que lo reportado es de un 5%, los
inotrépicos y diuréticos estan relacionados con los pacientes con defectos residuales que
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requieren algin tipo de reintervencion, aunque los pacientes ya reintervenidos un 31.3%
continua con manejo anticongestivo. Por lo que es importante identificar oportunamente a
aquellos pacientes con lesiones severas que requieran de reintervencion. Se ha reportado que
el 50% de las reintervenciones por defectos residuales se llevan a cabo en el primer afio post a
la correccién con mejores resultados. Tomando en cuenta los criterios ya establecidos de
reintervencion que son: un gradiente en TSVD mayor de 50-60 mm Hg. CIV con relacion de
flujo pulmonar a sistémico mayor de 1.5 o disfuncién del ventriculo derecho asociado a
defectos menores o a insuficiencia pulmonar severa. (2,4, 18, 29)

En forma global los pacientes que fallecieron se vieron relacionado con una muerte en el post
operatorio inmediato afectando a los menores de 1 afio, no teniendo relacion significativa con
la cirugia paliativa. Y la reintervencion por defectos residuales es semejante a lo reportado
pero con una alta mortalidad. Creemos que con una nueva técnica quirurgica ya utilizada en el
INP desde abril del 2001 que es por via trans-atrial y trans-pulmonar tratando de evitar la
ventriculotomia derecha, disminuira las repercusiones hemodinamicas tempranas y a largo
plazo, asi como un manejo interdisciplinario por parte de anestesiologia, perfusion, terapia
intensiva y un seguimiento mas estrecho del paciente se obtendran mejores resultados. (1, 3,
22)
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Conclusiones

Existe una alta mortalidad global de la correccion de Tetralogia de Fallot a través de
ventriculotomia derecha en el INP del 39.5%. Ha disminuido en los altimos 10 afios a un
19%, misma que esperamos que disminuya aun mas con la técnica quirirgica utilizada desde
hace 2 afios que es a través de un abordaje trans-atrial y trans-pulmonar asi como un manejo
interdisciplinario por los servicios afines se obtendran mejores resultados.

Los defectos residuales se encuentran en misma proporcién a los reportados asi como su
severidad, el porcentaje de reintervencion es similar a la literatura pero la mortalidad esta por
arriba de lo publicado.

Se cuenta con una buena capacidad fisica de acuerdo NYHA en los pacientes sobrevivientes
sin medicacion y en pacientes con defectos residuales leves no existe repercusion
hemodinamica por lo cual la tolerancia clinica es buena. El manejo médico es alto en
pacientes ya reintervenidos por lo que se plantea lo siguiente.

Creemos que es necesario mantener un seguimiento estrecho del paciente post operado de
Tetralogia de Fallot que incluya una medicion de presiones de ambos ventriculos posterior a
la intervenci6n, ya que se ha visto en trabajos publicados gran correlacién estadistica de la
mortalidad de intervencion correctora con la relacién de pVD/pVI con un valor de 0.72+-
0.13 para los fallecidos y 0.53+-0.12 en los sobrevivientes. Asi como comparar presiones y
gradientes pre y post quirirgicas. La  radiografia de torax, electrocardiograma,
ecocardiograma, posterior a la intervencion, 6 meses después asi como incluyéndose el
estudio Holter y ergometria repitiéndose a los 2-4 afios si el paciente esta asintomatico, y mas
frecuentemente si existen signos o sintomas de mala evolucién, incluyéndose estudio
hemodindmico si asi se requiere, con esto esperamos mantener una vigilancia de los
pacientes y detectar las anormalidades oportunamente para su pronta correccion y mejores
resultados en el futuro.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

1. Nombre del paciente

2. Registro | ) o o i
3. Fecha de nacimiento: dia - mes - afi0 —=memeeeeemeemeee. 1 [0 0O
4. Genero: 0) Masculino 1) Femenino ———----m——m-eeemeemv O
5. Método diagnostico utilizado
0)Ecocardiografico 1) Cateterismo cardiaco --—---— O
6. Edad del diagndstico en meses OO0
7. Correccién primaria 0)si  1Dno sessereeeeeee. [0
9. Correccién en 2 tiempos 0)si  [)no--semeemeememecees [
Tipo de fistula
10. Edad de la cirugia en meses oono
11. Defectos Residuales ~ 0)si 1) nO ===n- O
Estenosis Pulmonar Osi  1)no e[
I)leve, 2)moderada 3)severa O
Insuficiencia Pulmonar 0)si 1) no -- N
lleve 2)moderada 3)severa O
Insuficiencia Tricuspidea 0)si 1) NO =—mem=sseeeeemen B
I)leve  2)moderada 3)severa
Comunicacion Interventricular 0)si 1) no —
1)pequefia 2)grande O
Arritmias graves 0) si 1) o asseal]
12. Reoperacion: 0) si 1) no O
Indicacion
13. Estado funcional en la Gltima revision de acuerdo NYHA
I)Clase I, 2) clase 11, 3) clase IIl, 4) clase IV ===-nmeaeee-
14. Seguimiento en meses OO0
15. Tratamiento médico 0)si  1)NO ~=remmrmmmememeeeemeee [
O

16. Defuncion 0)si  1)no

17. Causa de fallecimiento
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