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ABREVIATURAS

CIV (comunicacion interventricular)

CIA comunicacion interatrial)

PCA conducto arterioso permeable
canal AV canal atrioventricular

TF tetralogia de fallot

Coao coartacion aortica

TCE tiempo de circulaciéon extracorpoérea
TPao Tiempo de pinzamiento aértico

CF clase funcional

. FSP fistula sistémico pulmonar

. TSVD tracto de salida del ventriculo derecho
. AP arteria pulmonar

. TP tronco pulmonar

. TSVI tracto de salida del ventriculo izquierdo
. VD ventriculo derecho

. VI ventriculo izquierdo

. BRDAH bloqueo de rama derecha del haz de His

. BIRDAH bloqueo de rama izquierda del haz de His
. BAV bloqueo atrioventricular completo

. RDAP rama derecha de la arteria pulmonar
. RIAP rama izquierda de la arteria pulmonar
. UTIP unidad de terapia intensiva pediatrica



INTRODUCCION

En los dltimos afios se ha suscitado un interés creciente por precisar la anatomia quirtrgica
de la tetralogia de fallot, lo cual ha estado en correspondencia con el desarrollo de la cirugia
cardiovascular, los métodos de diagndstico y con los cuidados postoperatorios. Se ha
remarcado la existencia de variaciones en los rasgos patolégicos de esta malformacion
congénita que tienen relevancia quirdrgica localizadas a nivel valvular pulmonar,
infundibular y subinfundibular, a nivel del defecto septal ventricular, en el tipo de conexién
ventriculo arterial, asi como en el patrén de origen, trayecto y distribucién de las arterias
coronarias

Estos senalamientos deben de tomarse en cuenta para tratar de aliviar la obstruccion
subpulmonar puesto que en ocasiones se tiende a ampliar el infundibulo en su porcién alta,
es decir en los confines de la valvula, omitiendo la reseccidn de estructuras obstructivas en
los niveles infundibular proximal y subinfundibular (hipertrofia del cuerpo de la trabécula
septomarginalis) asi como de las bandas musculares obstructivas anémalas y de la banda
moderadora hipertrofiada que provocan la condicién de doble cdmara ventricular. Se ha
recomendado en algunos casos la reseccion de la trabécula septomarginalis asi como de
bandas obstructivas que puedan inferir en los resultados postoperatorios de liberacién de la
obstruccién al TSVD.

Con el paso de los afios diversas discusiones se han suscitado acerca de si todos los
pacientes con tetralogia de fallot deben ser corregidos de forma primaria o en dos etapas a
través de fistula sistémico pulmonar previa; ésta decision debe de individualizarse y poner
en una balanza las ventajas y desventajas de una reparacién primaria y la experiencia del
grupo quirdrgico, asi como cualidades propias del paciente



I. Planteamiento del problema

La tetralogia de fallot es una de las cardiopatias cian6genas mas frecuentes en el mundo y
junto con la transposicion de grandes arterias han sido dos de las enfermedades
cardiovasculares congénitas que han evolucionado en su tratamiento integral con el paso
del tiempo. La mortalidad por correccién ha disminuido en las ultimas dos décadas en
algunas series a menos del 5% a la par en la mejoria de la técnica de correccidn para liberar
la obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho, cuya tendencia a través de los
afios es a ser menos cruenta en la reseccion muscular, respetando el complejo valvular, o
utilizando monovalvulas o parches transanulares para evitar la insuficiencia valvular
pulmonar como complicacion tardia que influye en el deterioro de la clase funcional.
México no ha sido ajeno a estos cambios en la historia de la cirugia cardiovascular,
practicandose en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez desde hace 35 afios la
correccion de esta cardiopatia. Hay un interés permanente en conocer los alcances logrados
en la correccion de esta patologia ya que su sobrevida a largo plazo es muy buena y
alentadora, siendo la tendencia general a corregir a mas temprana edad y disminuir el
tratamiento paliativo. Existe ya una revision en el instituto de 25 afios de 1975-1997, donde
se observa una disminucién notable de la mortalidad, del uso de cirugia paliativa y de la
edad de correccion. La pregunta a contestar es si en los dltimos 12 afios, con una mayor
experiencia en el tratamiento de estos pacientes, un equipo médico multidisciplinario y
protocolizado, asi como una técnica quirdrgica mas depurada y el uso de prétesis
pulmonar, parche transanular y estudios de diagndstico transoperatorios; la mortalidad
tanto por correccién como por paliacion, la edad y la evolucién postoperatoria han
cambiado o se han agregado otros factores que influyen en el resultado final.



II. MARCO TEORICO
La anomalia que ahora conocemos como tetralogia de Fallot fue descrita por Niels Stensen
en 1671, posteriormente otros reportes de la enfermedad, fueron publicados por Edovard
Sandfort en 1777, William Hunter en 1784, y muchos otros. En 1888, Etienne-Louis Arthur
Fallot publica las 5 caracteristicas basicas de la enfermedad en el Marsella Medical bajo el
nombre de “Blue Malady”, en donde se describe lo que hoy es cldsicamente la enfermedad,
resaltando la relacion clinicopatolégica. En 1924, Maude Abbot acuia el concepto de
tetralogia de Fallot; en 1970 Van Praagh y colaboradores presentan el concepto de que la
tetralogia de Fallot es basicamente resultado en la anomalia del crecimiento del septum de
salida
La tetralogia de fallot se define anatdmicamente por la alteracion especifica del tracto de
salida del ventriculo derecho en la que la desviacién anterior del septum infundibular
constituye el trastorno primario del desarrollo que desencadena los elementos de la tétrada
clasica. Representa el 3.5% de los nifios nacidos con cardiopatia congénita o 0.28% de cada
1000 nacimientos; hombres y mujeres son igualmente afectados. La frecuencia de la
tetralogia de fallot comparada con otras formas de enfermedades cardiacas congénitas
aumenta con la edad. Esto responde principalmente a que nifios con enfermedades con
anomalias cardiacas mds letales tienden a morir, mientras que muchos con tetralogia de
fallot sobrevivirdn mds alld de la lactancia incluso sin tratamiento.
Como con muchas anomalias cardiacas congénitas la etiologia no es precisa. La mayoria de
los casos son esporddicos, aunque existen algunas pocas ocurrencias familiares. Se ha
calculado el riesgo de recurrencia en familiares en cerca de 3% si estos no tienen otros
familiares en linea directa. La rubeola en el primer trimestre del embarazo ha sido
implicada en un pequefio numero de casos. Los virus han sido aislados de pacientes con
hipoplasia pulmonar arterial. Patterson et al (1974) han trabajado con perros que producen
un espectro de malformaciones hereditarias del tracto de salida del ventriculo derecho. Sus
experimentos sefialan un modelo poligénico de herencia en la cual los genes actian
acumulativamente produciendo el espectro de malformaciones en el desarrollo. En una
significativa proporcion de casos clinicos; se conoce su asociacion con la microdelecion del
cromosoma 22, es especial asociaciéon con aquellos nifios con arco adrtico derecho.
También es muy conocida la combinacién con sindrome de Down. *

Anatomia clinica

Desde la perspectiva anatémica clinica, la malformacién tiene en la desviacion
anterocefdlica del septum infundibular, la anomalia esencial que produce la estenosis
subpulmonar, de modo que el infundibulo ventricular adopta una forma de cilindro largo y
estrecho. A la obstruccion contribuye una trabeculacion gruesa e hipertréfica en la pared
libre ventricular dependiente en parte de la denominada trabécula septomarginal.

A esta tipica anomalia morfoldgica, lo acompafia un grado variable de hipodesarrollo de
otras estructuras que configuran el espectro anatémico-clinico de la enfermedad. Ellas son:
unién ventriculo pulmonar (anillo), vdlvula pulmonar (usualmente bictuspide y fusionada),
unién sinotubular y segmento tubular del tronco pulmonar, y ramas pulmonares; estos
segmentos pueden ser o no definitivamente hipoplésicos, lo que condiciona el cuadro
clinico y, como consecuencia el manejo terapéutico.



La comunicacién interventricular es perimembranosa (subadrtica) amplia y no restrictiva,
producto de la mala alineacion del septum infundibular. El borde superior de la
comunicacién, lo conforma la vélvula adrtica, el inferior el tabique interventricular
muscular debido a la presencia de miusculo cardiaco proveniente del pliegue
infundibuloventricular, o fibroso determinando continuidad entre la unién ventriculo adrtica
y la vélvula tricispide. La constitucion de este dltimo borde tiene implicacidon quirdrgica,
ya que en cuanto al primer caso, la zona muscularizada protege a la porcion penetrante del
haz de his en el momento de fijar los puntos durante el cierre del defecto interventricular;
por el contrario si es fibroso existe el peligro de bloquear parcial o total la via de
conduccion.

En todos los casos de tetralogia de Fallot el ventriculo derecho se encuentra hipertrofiado y
en pocos casos se combina con dilatacién, siendo la hipertrofia una consecuencia
hemodindmica de la sobrecarga de presion impuesta por la obstruccién pulmonar y por el
grado de cabalgamiento de la aorta. Contrariamente a lo que se esperaria el ventriculo
izquierdo en varias de las series se ha reportado de tamafio normal, y hasta un 25% con
hipoplasia moderada a severa como la serie de Muifioz et al de 131 especimenes con
tetralogia de fallot, por lo que éste autor recomienda, se realice un disparo en ventriculo
izquierdo para calcular volimenes ventriculares durante el estudio hemodindmico, y
reconocer esta variedad, que puede influir en los resultados postoperatorios.

El origen biventricular de la aorta, supone que menos del 50% del origen de su
circunferencia tiene relacion biventricular. En general este vaso estd dilatado, por la
contribucién conjunta de la eyeccién de ambos ventriculos. Cuando el cabalgamiento es
mayor al 50% o ambas arterias emergen por completo del ventriculo derecho, la patologia
asi constituida es combinada: doble via de salida del ventriculo derecho con morfologia
infundibular tipo fallot. Ambas son entidades que no se excluyen mutuamente, se acepta
que la primera es un problema restringido ala conexion ventriculo pulmonar, mientras que
la segunda es un problema del segmento infundibular. 2

Asociaciones y modalidades anatémicas

Las asociaciones mas frecuentes son: comunicacion interauricular , arco aértico derecho,
ausencia de la vélvula pulmonar , anomalias coronarias (3%), atresia infundibular, valvular
o troncal 5%, defecto del septo atrioventricular 2%, ausencia de la rama pulmonar
izquierda, persistencia de vena cava superior izquierda que drena al seno coronario,
anomalias del retorno venosos pulmonar y ventana aortopulmonar.

De acuerdo con la anatomia, pueden considerarse dos tipos de tetralogia de fallot: con
anatomia favorable o desfavorable. La anatomia favorable incluye, didmetros normales de
la unién ventriculo-pulmonar, de los segmentos sinusal y tubular de la arteria pulmonar, y
de las ramas pulmonares (estimacién del valor Z<-2, en cada una de ellas), arterias
coronarias con origen y distribucion normal, y ausencia de otras asociaciones. La anatomia
desfavorable incluye los raros casos con hipoplasia anular, y de ramas pulmonares, incluye
también los casos con coronaria anémala que cruza el infundibulo, y asociacién con defecto
de la tabicacién atrioventricular, atresia pulmonar y ausencia de sigmoideas pulmonares. 3



Fisiologia y clinica

La comunicacién interventricular amplia, promueve una igualdad de presion sistdlica entre
ambos ventriculos, mientras que la magnitud de la obstruccién pulmonar, regula la
presentacion clinica. Si inicialmente la obstruccién es leve, predomina el cortocircuito de
izquierda a derecha a través del defecto interventricular (fallot rosa) con desaturacion
adrtica minima, no se detecta cianosis, y el soplo expulsivo pulmonar, es el tnico signo
clinico. Si por el contrario es extrema o progresiva, el cortocircuito se invierte, el flujo
pulmonar disminuye y la mayoria del volumen de eyeccion del ventriculo derecho accede
de manera libre a la aorta, la cianosis se hace evidente y acompaifia al soplo cardiaco
descrito.

La crisis de cianosis (crisis de hipoxia) es un evento clinico grave y principal complicacién
a temprana edad, se trata de un episodio stbito de hipoxemia, taquipnea e irritabilidad que
si progresa de forma incontrolada puede llevar a pérdida de conciencia, acidosis
metabdlica, convulsién y muerte. 4

Diagnéstico y examenes complementarios

El diagnéstico diferencial de la tetralogia de fallot debe considerar entre otras
malformaciones tales como: transposicion de grandes vasos, atresia tricuspidea y corazén
univentricular.

La radiografia de térax muestra cardiomegalia no significativa; la silueta cardiaca muestra
un arco de la pulmonar excavado, la punta del corazén se encuentra levantada, existe
oligohemia pulmonar y en una cuarta parte de los casos el arco adrtico esta a la derecha, en
la vista posteroanterior adquiere una configuracién conocida como coeur en sabot (en
zueco). El arco medio excavado es debido a la estenosis pulmonar infundibular y al calibre
del infundibulo de menor didmetro y con trayecto anormal del mismo, cuanto mas grave
sea la estenosis infundibular, mas marcada es la concavidad del arco medio, la cual se hace
extrema en los casos con atresia pulmonar. La vasculatura pulmonar estd disminuida, salvo
aquellos casos con abundante circulacién colateral, donde se visualiza una trama vascular
fina muy marcada que adquiere distribucion lineal

El electrocardiograma es caracteristico; la hipertrofia ventricular derecha, que se caracteriza
por elevada onda R en VI o V2 y la aparicién subita de R/S desde V2 o V3 hasta V6,
patrén conocido como crecimiento del ventriculo derecho tipo adaptacién o transicién
brusca.

La ecocardiografia bidimensional es el método diagndstico por excelencia, siendo las
proyecciones subcostal eje largo y corto las vistas ideales para el diagnéstico. En el eje
largo paraesternal se demuestra la gran CIV y el cabalgamiento de la aorta la cual
habitualmente esta dilatada, con una inclinacién del transductor se demuestra la
obstruccién producida por el desplazamiento anterior cefdlico y a la izquierda del septum
infundibular, en el eje corto se visualiza el anillo pulmonar y la confluencia de ambas ramas
pulmonares asi como sus dimensiones

En el eje corto supraesternal, se puede definir el arco adrtico, su posicion, asi como el
didmetro de la rama pulmonar derecha.

Puede ser util medir la suma del didmetro transversal de ambas ramas pulmonares y su
division entre la superficie corporal (indice de Nakata) cuyo valor debe ser mayor de 150, y
la relacién de la suma de ambas ramas pulmonares dividido entre el didmetro de la aorta
abdominal a nivel del diafragma nos dard un valor cuantitativo el cual debe ser superior a
1.5 (indice de Mcgoon) 3
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La resonancia magnética junto con la tomografia no estdn indicados como método
diagnéstico inicial, excepto ante posibles asociaciones no definidas con poca claridad en el
ecocardiograma. Su papel toma relevancia en el seguimiento de pacientes postoperados con
insuficiencia valvular pulmonar donde ha demostrado su utilidad en la evaluaciéon de los
volimenes ventriculares derechos y para cuantificar el grado de regurgitacion tricuspidea y
pulmonar. Asi también en pacientes con recambio valvular, la resonancia magnética
muestra la mejorfa paulatina en el estado hemodinamico °

Tratamiento paliativo

La evolucion natural de la tetralogia de fallot se ha modificado desde la aparicién de
cirugias paliativas tipo Blalock- Taussig y mds aun, cuando en los afios cincuenta se inicio
la correccidn quirtirgica completa de la malformacion.

Dentro del tratamiento paliativo no quirtrgico de la cardiopatia el manejo farmacolégico
con sedacion y beta bloqueadores, esta indicado solo temporalmente en lactantes pequefios
0 neonatos sintomadticos con crisis de hipoxia, ya que en estos casos debe comenzar a
planearse una cirugia correctora. Solo en casos con anatomia desfavorable, con estenosis
valvular predominante se puede intentar una valvuloplastia pulmonar con catéter balén por
via percutdnea con el objetivo de mejorar el flujo pulmonar e inducir el crecimiento de la
arterias pulmonares; en casos particulares estard indicada la colocaciéon de una fistula
sistémico pulmonar previo a la correccion.

Tratamiento quirirgico corrector

En la actualidad el tratamiento de eleccidn es la correccion total que se puede llevar a cabo
de forma electiva entre el periodo neonatal, y los 3 a 6 meses en muchos paises
desarrollados; en México y Latinoamérica la tendencia es a corregir ésta cardiopatia,
después del afio de edad de forma primaria. La correccién completa consiste en el cierre de
la comunicacién interventricular y la liberacion de la obstruccion en el tracto de salida del
ventriculo derecho

En los primeros afios de la correccion de fallot, se realizaba una infundibulectomia extensa
y se colocaba un gran parche de ampliacion transanular extendido hasta el origen de la
rama pulmonar izquierda. A través de la infundibulectomia (via transventricular), se
cerraba la CIV con un parche. Esta técnica resolvia de forma favorable la obstruccién, pero
a largo plazo dafiaba la funcién ventricular derecha y producia insuficiencia valvular
pulmonar. Con el paso del tiempo en la edad adolescente o adulto joven, se observd una
disminucién importante de la capacidad funcional al ejercicio debido a insuficiencia
valvular pulmonar y/o disfuncién ventricular derecha. Esta situaciéon requiere con
frecuencia el implante de una prétesis valvular pulmonar. El conocimiento de esta historia
natural reafirma la importancia de preservar la valvula pulmonar y disminuir la extensién
de la ventriculotomia "

En los tdltimos afios se cierra la CIV con parche de pericardio y se reseca la estenosis
infundibular, todo ello por auricula derecha (transauricular) en aquellos casos con anillo y
tronco pulmonar normal. Si el anillo, valvular o tronco pulmonares son estrechos, se abre el
tronco pulmonar (via transauricular transpulmonar) y a través de este se realiza una
comisurotomia valvular pulmonar, se amplia el tronco pulmonar si procede y se completa la
reseccion de la estenosis infundibular, evitando seccionar el anillo pulmonar. Pero si el
anillo pulmonar es demasiado pequeio, con valores de Z de >-2, la arteriotomia pulmonar
se extiende a través del anillo pulmonar (que se quebranta) hasta el infundibulo (via
transauricular-transpulmonar y transinfundibular o trans mini ventricular), en una longitud
lo méas pequefia posible pero suficiente para resolver la estenosis. En aquellos casos con
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arteria coronaria que cruza el infundibulo, muy préxima al anillo, y a su vez esté
estendtico, se requiere del implante de un conducto valvado entre el ventriculo derecho y la
arteria pulmonar; aunque hay reportes de pacientes con anomalias coronarias que toleran
gradientes residuales no tan significativos sin la necesidad de colocacién de tubo valvado,
como el estudio de Sanjeev et al de 25 pacientes con arteria coronaria anémala, donde no se
utilizé conductos extra cardiacos y el gradiente postoperatorio tardio fue de 20.6 +/- 12.4
mmhg, lo que fue tolerado aceptablemente encontrandose en clase funcional T °.
Dependiendo de la experiencia del grupo quirdrgico, la mortalidad inmediata de la
correccién completa oscila entre de 3 a 10%; como en el estudio de la universidad de
Portland en correccién de tetralogia de fallot en menores de 1 afo, con 6% de mortalidad;
los autores recomiendan la correccién en mayores de 3 meses, evitando en lo posible la
edad neonatal, ya que la edad menor de 3 meses, peso inferior a 6 kg y fistula previa son
factores que afectan adversamente los resultados. '
En el seguimiento a largo plazo surgieron problemas relacionados con la técnica quirdrgica
utilizada en la reparacidn; cuando se requiere la ampliacién del TSVD con un extenso
parche transanular, se destacan dos problemas que afectan de forma sinérgica la funcién del
ventriculo derecho, ellos son el grado de insuficiencia valvular pulmonar y la dilatacién del
ventriculo derecho. Esta udltima resulta de la combinacién entre fraccién regurgitante y
cicatriz en la salida ventricular derecha impuesta por el propio parche.
Estas lesiones residuales toman cada vez mds importancia en la valoracién funcional
durante el seguimiento
La historia modificada por la cirugia correctiva, demuestra que la supervivencia es superior
al 85, 90% a 35 y 40 afios. La mortalidad tardia se relaciona con reoperaciones, arritmias,
endocarditis bacteriana o insuficiencia cardiaca congestiva. La muerte subita
presumiblemente por arritmias ventriculares, tiene una prevalencia global que se sitda entre
4y 6%. Un predictor de esta dltima condicion es la prolongacién progresiva de la duracién
del QRS (>180ms), que se correlaciona a su vez con excesiva dilatacion ventricular
derecha.
Por otra parte la correccion neonatal ha demostrado resultados satisfactorios a mediano
plazo, al menos lo reportado por varios autores; Hirsch et al, en 61 neonatos reportaron una
sobrevivencia a 5 afios del 93%, aunque con un indice de reoperacion significativo en ésta
serie del 35%, con un intervalo promedio entre la correccion y la reoperacion de 26 meses,
siendo las indicaciones mas frecuentes por estenosis residual tanto en el Tracto de salida
como en las ramas pulmonares e insuficiencia valvular pulmonar ''. Otros autores como
Caspi et al, prefieren diferir la correccién después del periodo neonatal si es posible, con un
promedio de edad a la correccion de de 5.2 meses, con una técnica transatrial-
transpulmonar en el 34% y un parche transanular o conducto extracardiaco para la
reconstruccion del tracto de salida en 66%, no presentaron mortalidad hospitalaria, ni tardia
ni reoperaciones en un periodo de seguimiento de 2 afios 12
Las principales secuelas postoperatorias son:

1. cortocircuito residual
estenosis localizada de ramas pulmonares (relacionada con cirugia paliativa previa)
estenosis pulmonar subpulmonar y/o a nivel valvular
Insuficiencia pulmonar
insuficiencia tricuspidea
dilatacién e insuficiencia adrtica

SAINAIE
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7. arritmias atriales (flutter o fibrilacion auricular) o ventriculares (mono o
polimorfas, taquicardia ventricular)

Disfuncién y dilatacién ventricular derecha

9. Regurgitacion valvular adértica y mitral 3

*

En ausencia de lesiones residuales, secuelas o alteraciones hemodindmicas significativas se
recomienda, revisiones cada 3 a 5 afios, con profilaxis antibacteriana de por vida, vigilancia
de los efectos secundarios de la medicacion antiarritmica, anticoagulante en todos aquellos
pacientes que reciban estos medicamentos.

Otros estudios que evaluaran la funcion ventricular o la presencia de arritmias, son Holter y
prueba de esfuerzo, asi como revision periddica de marcapaso endocavitario en los casos
con BAV completo. Durante el seguimiento se realizaran estudios complementarios utiles
para determinar la sospecha de que algunas lesiones residuales, deterioran la calidad de
vida de los pacientes. La resonancia magnética define datos fisiolégicos de la funcién
biventricular al tiempo que determina la magnitud de la regurgitaciéon pulmonar. El estudio
de la perfusion pulmonar con isétopos también es una técnica util para cuantificar
alteraciones regionales secundarias a estenosis localizadas de las arterias pulmonares.

Con el objetivo de disminuir la utilizacion de parche transanular y a su vez el incremento en
la incidencia de insuficiencia pulmonar, Nakai ha protocolizado pacientes de mas de 4
aflos y adultos con la utilizacién de 2 parches de pericardio y la formacién de una mono
valvula y un grupo con PTA, obtuvieron una mortalidad operatoria del 4% para ambos
grupos, con una significativa menor incidencia de insuficiencia pulmonar en el grupo que
utilizé monovalvula a los 8 y 12 meses. 14

Reoperaciones

Algunas intervenciones quirdrgicas o con cateterismo son necesarias para corregir lesiones
residuales:
1. estudio electrofisiolégico, para inducir arritmia con supresién concomitante de vias
anomalas
2. Implante de desfibrilador automético frente a arritmias ventriculares graves.
Reoperaciones debido a:
1. Comunicacion interventricular residual significativa (cortocircuito superior a 1.5:1)
2. Obstruccién residual a nivel infundibular y/o distal cuando existen estenosis
adyacente al origen de las arterias pulmonares debido a parche transanular o para
remplazar un conducto estendtico y calcificado (gradiente >=50mmbhg)
3. Implante de vélvula pulmonar protésica por regurgitaciéon severa (incapacidad
funcional, insuficiencia cardiaca)
4. Autoplastia tricuspidea
Procedimientos por catéter
1. Stent unico o multiples en estenosis localizada en ramas pulmonares
2. Oclusién de una comunicacién interauricular residual o foramen oval permeable por
medio de dispositivo mecdnico
3. Implante de stent valvulado en conductos estendticos y/o regurgitacion asociada.

El implante percutdneo de stent valvulado en posicién pulmonar, es una alternativa a la
prétesis valvular quirdrgica. Su limitacion es la presencia de un tracto de salida ventricular
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mayor a 30mm. Serie de casos han reportado la correccion total por via percutinea con
estenosis valvular pulmonar dominante, con oclusién de la comunicacién interventricular y
dilatacion valvular pulmonar con resultados satisfactorios, més estudios deben de llevarse a
cabo para validad éste método. '°

Duracion del QRS y su relacion con el grado de insuficiencia pulmonar, dilatacién y
disfuncion del ventriculo derecho

La dilatacion significativa y progresiva del ventriculo derecho debida a insuficiencia
pulmonar moderada a severa en ocasiones con la contribucién con insuficiencia tricuspidea
se observa de forma tardia, décadas después de la correccion completa y es predominante
en aquellos enfermos que requirieron parche transanular con o sin extensa
infundibulectomia. Esta zona del tracto de salida se muestra aquinética. Con el tiempo la
dilataciéon del mismo provoca retraso en la conduccién intraventricular promoviendo una
prolongacion evolutiva de la duraciéon del QRS, que cuando alcanza valores de mas de
180ms se transforma en pardmetro de riesgo para muerte subita o arritmia ventricular grave.
Ademids de la correlacion que existe entre la fraccion de eyeccion y volumen diastdlico
final obtenido por ecocardiograma 3D del ventriculo derecho. La severidad de la
insuficiencia pulmonar tiene una influencia negativa sobre la fraccién de eyeccién y la
funcién sistélica y diastélica global. '

La preservacion o la restauracion de la funcién valvular pulmonar pueden reducir de forma
importante el riesgo de muerte subita. Los marcadores electrocardiograficos previamente
mencionados pueden servir como sustitutos de dilatacion ventricular para seleccionar
pacientes de riesgo, por lo que algunos autores ponen en duda la utilidad del Holter como
rutina en la estratificaciéon de riesgo para taquicardia ventricular y muerte stbita en los
operados de tetralogia de fallot, considerdndose que un seguimiento continuo de la calidad
de vida y de la clase funcional son mds ttiles en todo paciente con reparacion de tetralogia
de fallot. Anselm et al encontraron que la duracién del segmento QRS en pacientes
postoperados de fallot refleja anormalidades en el tracto de salida del ventriculo derecho
mads que en el cuerpo del mismo, en sujetos estudiados con ecocardiograma y resonancia
magnética, asi que prevenir la asincronia mecdnica y arritmias malignas debe enfocarse al
infundibulo, al menos lo que se recomienda por éste autor 1718

Asi mismo la fraccién de eyeccion del ventriculo derecho se deteriora significativamente
con el transcurrir del tiempo y provoca sintomas y disminucién de la capacidad funcional
frente al ejercicio. Todo lo anterior mejora tras el implante de una prétesis pulmonar.

En determinados enfermos se constata un comportamiento restrictivo del ventriculo
derecho (patr6én doppler pulmonar con onda a presistdlica) que se caracteriza por la
interrupcion precoz de la regurgitacion pulmonar en la didstole al elevarse rdpidamente la
presion ventricular derecha. Como consecuencia este ventriculo no esta tan dilatado y su
volumen de eyeccion son mayores. Ello justifica una mayor adaptacién clinica a los
esfuerzos del paciente, por lo que esta condicion se considera protectora o favorable en la
evolucion tardia. Esta fisiologia restrictiva del ventriculo derecho estd inversamente
relacionada a la edad de reparacién y es independiente al tipo de reparacion, segun lo
expuesto por Sushma et al 19,20

14



Las variantes anatomicas presentes en los corazones de tetralogia de fallot determinan la
existencia de peculiaridades en cada caso, aunque todos tengan en comun la desviacién del
septum infundibular y las caracteristicas basicas que conforman la anomalia.

En estudios anatomopatolégicos se ha observado que la obstruccion resultante de la
desviacion infundibular puede exacerbarse por hipertrofia de éste y de las trabéculas
anteroseptales, asi como del cuerpo de la trabécula septomarginalis o de todos los
elementos musculares mencionados. También se ha observado que la hipertrofia de la rama
anterior de la trabécula septomarginalis en su uniéon con el septum infundibular puede
acentuar marcadamente la obstruccién. !

Estos sefalamientos deben de tomarse en cuenta para tratar de aliviar la obstruccién
subpulmonar puesto que en ocasiones se tiende a ampliar el infundibulo en su porcién alta,
es decir en los confines de la valvula, omitiendo la reseccion de estructuras obstructivas en
los niveles infundibular proximal y subinfundibular (hipertrofia del cuerpo de la trabécula
septomarginalis) asi como de las bandas musculares obstructivas anémalas y de la banda
moderadora hipertrofiada que provocan la condiciéon de doble cdmara ventricular. Se ha
recomendado en algunos casos la reseccién de la trabécula septomarginalis asi como de
bandas obstructivas que puedan inferir en los resultados postoperatorios de liberacién de la
obstruccién al tracto de salida 2%

Los esfuerzos para evitar la obstruccion residual en el tracto de salida del ventriculo
derecho involucran parches transanulares y/o infundibulares mds grandes, asi como
resecciones musculares mds extensas a expensas de aumentar la incidencia de insuficiencia
pulmonar postoperatoria. Interesantemente este delicado balance donde se busque o se evite
una reseccion inadecuada, lo cual llevaria a obstruccion residual o en el otro extremo a
generar una insuficiencia pulmonar grave, es el objetivo ideal de toda reconstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho ****. Por tal motivo éste trabajo tiene el objetivo de
analizar los resultados operatorios en los dltimos 12 afios realizadas en el Instituto Nacional
de Cardiologia, la morbilidad asociada por edad y afio de reparacion.
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II.JUSTIFICACION

La tetralogia de fallot es la segunda cardiopatia congénita ciandgena mas frecuente en nifios
en México y el mundo y desde hace aproximadamente 50 afios se inicio su tratamiento
correctivo; la evolucion en el tratamiento a través del tiempo, desde la cirugia paliativa tipo
fistula sistémico pulmonar exclusiva hasta la correcciéon completa pasando por diversas
técnicas quirdrgicas, aunado al avance en los métodos diagndsticos ha modificado la
historia natural de la enfermedad, con mejoria a corto y largo plazo en los resultados
operatorios y la apariciéon de secuelas a muy largo tiempo. Por tal motivo es importante
conocer la evolucién en el tratamiento de la enfermedad y sus resultados en la tdltima
década en el Instituto Nacional de cardiologia, que sirva como paréntesis de comparacién
con miras a reconocer los alcances y las limitaciones que existen en relacién a esta comun
cardiopatia en México.
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IV.OBJETIVOS

PRINCIPAL

. —Revision y andlisis retrospectivo de pacientes con el diagndstico de tetralogia de

Fallot sometidos a tratamiento quirdrgico entre enero de 1997 a diciembre del 2008,
para evaluar, variables preoperatorias, operatorias, complicaciones transoperatorias
y postoperatorias, morbimortalidad e incidencia de lesiones residuales y de
reoperacion.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

. -Conocer los resultados en el tratamiento quirdrgico de esta cardiopatia en los

ultimos 12 afios en el instituto Nacional de Cardiologia

-Conocer la morbimortalidad de los pacientes operados en una forma primaria y los
operados en dos etapas con fistula previa

Conocer la morbimortalidad de los pacientes corregidos por afno de reparacion
Conocer la morbimortalidad por edad de reparacién

Conocer la morbimortalidad de pacientes operados de fistula sistémico pulmonar
exclusiva.
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V. MATERIAL Y METODO

TIPO DE ESTUDIO

Estudio retrospectivo, descriptivo, y transversal

LUGAR Y PERIODO DE ESTUDIO

La revision de pacientes se realiz6 en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chéavez
entre enero de 1997 a diciembre del 2008

UNIVERSO DE ESTUDIO

Pacientes en edad pedidtrica O a 18 afios, y adultos conocidos con el diagnéstico de
tetralogia de fallot, operados de correccion total o cirugia paliativa tipo fistula sistémico
pulmonar pertenecientes a la poblacion afiliada del Instituto Nacional de cardiologia
Ignacio Chavez entre los afios 1997 a 2008.

MATERIAL

1.- Registro de pacientes anuales postoperados de correccidn total o paliativa de tetralogia
de fallot en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez 1997-2008.

2. Expedientes clinicos de pacientes afiliados al Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chévez con el diagndstico de operados de cirugia correctora o paliativa de tetralogia de
fallot

3. Formato de recoleccion de datos
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METODO DE RECOLECCION DE DATOS

Se realizé una revision retrospectiva de la correccidn total y cirugia paliativa en pacientes
con el diagnéstico de tetralogia de fallot entre enero de 1997 y diciembre del 2008 en el
Instituto Nacional de cardiologia Ignacio Chavez fueron tomados del registro anual de
pacientes operados.; para ello se disefio un formato de recoleccién de datos demogréficos,
clinicos y de diagndstico (anexo), se desecharon los expedientes incompletos y los
extraviados.

Se incluyeron todos los pacientes en edad pediatrica y pacientes adultos que fueron
conocidos en etapas tempranas de la vida. Se recabaron datos demogréficos preoperatorios
como edad al momento de la cirugia, peso, cianosis, crisis de hipoxia, arritmias,
asociaciones sindromaticas, diagndstico prequirirgico por ecocardiograma, y cateterismo,
gradiente obstructivo y lesiones asociadas. Datos operatorios, técnica quirdrgica,
colocacién de parche transanular, complicaciones, reoperaciones, tiempos de cirugia, y
evolucion postoperatoria y finalmente datos postoperatorios, arritmias, medicamentos, clase
funcional, secuelas directas ecocardiograma y otros estudios de seguimiento postoperatorio,
se incluyeron pacientes con el diagnostico de tetralogia de fallot o fallot con doble via de
salida, se omitieron cardiopatias complejas, canal atrioventricular y ausencia de sigmoideas
pulmonares.

Técnica quirdrgica

Todas las reparaciones completas fueron realizadas después de esternotomia media, usando
cardioplejia anterégrada sanguinea fria, circulacién extracorpérea y descenso de
temperatura a 26°. Las cirugias fueron realizadas durante el periodo de tiempo por al menos
3 diferentes cirujanos cardiovasculares El método transatrial, transpulmonar descrito por
Hudspeth inicialmente y posteriormente por Mee, Karl, Pacifico y otros es el método de
reparacion utilizado en la mayor parte de los pacientes (anexo 1)

La reseccién infundibular se realiza via atrio derecho, completandose via transpulmonar ,
realizdndose comisurotomia, ampliacién del tracto de salida, y en algunos casos la
arteriotomia pulmonar se extiende a través del anillo pulmonar, hasta el infundibulo con
una ventriculotomia pequefia, se suman la construccién de prétesis valvulares de pericardio,
para logar la competencia valvular pulmonar, ampliaciéon de las ramas pulmonares y del
tracto de salida del ventriculo derecho con parche de pericardio en casos seleccionados.
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CRITERIOS DE INCLUSION

Pacientes postoperados en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez de cirugia
paliativa y/o correctiva de tetralogia de fallot con estenosis pulmonar, comprendidos en el
periodo de 1997 a 2008 desde un dia de nacido y hasta la edad adulta.

CRITERIOS DE EXCLUSION
Pacientes con tetralogia de fallot y asociacion con defecto de la tabicacidn atrioventricular,
cardiopatias complejas (dextro o levoisomerismo) y con ausencia de sigmoideas
pulmonares.

Variables independientes
Edad

Sexo

Peso

Talla

Tiempo de estancia en la UTIP

Variables dependientes

Tiempo de circulacion extracorporea

Tiempo de pinzamiento adrtico

Estudios de diagnostico: ecocardiograma, cateterismo, resonancia magnética

RECURSOS HUMANOS

Dra. Emilia Josefina Patifio Bahena

Cardiologo Pediatra adjunto al servicio de cardiologia pediatrica
Dr. Javier Figueroa profesor de investigacion clinica

Dr. José de Jesus Ortega Maldonado

ANALISIS ESTADISTICO
Para el andlisis estadistico se utilizo el programa SPSS para Windows 11.0; los resultados
se expresan en medias, desviacion estandar, rangos y promedios; se dividieron los pacientes

en tres grupos de edad, con la finalidad de analizar mejor algunas variables, menores de 1
afo, de 1 a 5 afios y mas de 5 afios.
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VI. RESULTADOS
De enero de 1997 a diciembre 31 del 2008, 325 pacientes (55.6% Hombres) fueron
sometidos a reparacién primaria o tratamiento paliativo con fistula sistémico pulmonar
como manejo quirdrgico de la tetralogia de fallot con estenosis pulmonar. 214 pacientes
fueron reparados de forma primaria (en una etapa); 47 pacientes se sometieron a correccion
total después de una fistula sistémico pulmonar, y 64 pacientes estdn en espera de
correccion después de la colocacién de la fistula. (tabla 1)
Caracteristicas preoperatorias
La radiografia de térax mostré cardiomegalia Grado I en 38.9%, sin cardiomegalia en 48%
(tabla 2). Las anomalias asociadas encontradas en el estudio ecocardiografico fueron,
coronarias en 5 pacientes (1.5%), PCA 4.6%, CIA 5.8%, vena cava superior izquierda
persistente 1.2%, arco aodrtico derecho 7.6%, -colaterales aortopulmonares 2.1%,
insuficiencias valvulares 0.9% y rodete subadrtico 0.3% (tabla 3). En 108 pacientes
(33.2%) se presento crisis de hipoxia; 7 pacientes presentaron arritmias prequirdrgicas
(2.2%), BRDHH 5 pacientes, taquicardia supraventricular y bloqueo AV de 20 grado en 2
pacientes. La incidencia de anormalidades cromosémicas fue de 17.6% (58), trisomia 21
5.5%, delecioén del cromosoma 22ql1 10.2% , sindrome de Noonan 0.3%, sindrome de
seckel 0.3%(1 paciente), y sindrome de Holt Oram 0.3% .

En 316 pacientes se realizé ecocardiograma prequirdrgico oficial (97%), con diagndstico
en el 65% de TF con anatomia favorable, TF con hipoplasia del anillo y ramas pulmonares
en el 16%, TF con DVSVD y EP en el 5% (tabla 4). La estenosis pulmonar fue mixta en el
82% de los casos, y solo valvular e infundibular en el 3.7 y 6.8% respectivamente; el
gradiente medio obstructivo fue de 69mmhg (+/-16mmhg), la media de la rama pulmonar
izquierda fue de 7.6mm (4+/-4.1lmm) y el de la rama derecha de 7.8mm (+/-4mm), el
didmetro del anillo pulmonar fue de 8.3mm (+/- 3.6mm)

En 55.6% de los pacientes se realizo cateterismo preoperatorio. Se encontraron las
siguientes anomalias: coronarias en 1.5%, siendo la mds comun, origen anémalo de la
arteria coronaria derecha anterior en el 0.6%(2 pacientes) y un ostium coronario tnico en 2
pacientes (0.6%). La conclusién diagndstica en el 56% fue de tetralogia de fallot con buena
anatomia; el arco adrtico a la derecha se encontro en el 13%.

Caracteristicas operatorias

La edad media y peso de los 214 pacientes corregidos de forma primaria fue de 5.8 +/- 6.8
afios (10m-41 afos)) y 17.56kg +/- 13.3kg. . De los 47 pacientes que sufrieron correccion
en dos etapas, la edad y peso a la correccién completa fue de 7.2 +/- 5.6 afios (9m-21 afios),
y 29.8 +/-13.5kg respectivamente. Por grupos de edad de todos los pacientes corregidos,
los menores de un mes representaron el 0.4%, de 1 mes a 11 meses el 6.1%, de 1 a 5 afios
57.5%, de 6 a 11 afios el 23.4%, de 12 a 18 aiios el 6.9% y mas de 18 afios el 5.7%. (Figura
1). La distribucion por edad en los corregidos en dos etapas se muestra en la figura I1

21



Los detalles de la técnica operatoria de la correccién completa es la siguiente: Se realizé
correccion total exclusiva en 242/261 pacientes (92.7%), correccion total mas cierre de
fistula en 3 (1.1%), CT mas colocacion de tubo de Rastelli en 13 pacientes (5%), CT mas
reseccion de rodete subadrtico en 1 paciente (0.4%). Resecciéon infundibular
(infundibulectomia) en 97.7%; 256 de 261 pacientes (98%) la reparacion fue transatrial-
transpulmonar; en 87% la reseccidn infundibular se extendié hacia el tronco pulmonar;
ventriculotomia derecha en 229 pacientes (87.7%), valvulotomia pulmonar en 241
pacientes (92.3%), parche transanular 20 casos (7.7%), ampliacion con parche del tracto de
salida del ventriculo derecho en 95.8%; se coloco prétesis pulmonar en 73 pacientes
(28%), siendo la monovalvula la mas comun en 27 casos (10.3%), seguida de la valvula
bioldgica INC (4.6%), y de la prétesis bioldgica porcina sin soporte en 2.4%. (Tabla 5)

Los hallazgos transoperatorios fueron similares al diagndstico prequirdrgico en 78.5% de
los pacientes, siendo los principales hallazgos transoperatorios, PCA 6.1%, CIA 3.4%,
rodete fibroso infundibular pulmonar 3.1%, origen anémalo de la descendente anterior de la
arteria coronaria derecha en 2.3%.

Las complicaciones quirdrgicas se presentaron en 9 pacientes (3.4%), las principales
fueron: claudicacién del ventriculo derecho con deterioro hemodindmico 3 casos (1.1%),
lesion accidental de coronarias 2 casos (0.8%), laceracion del ventriculo izquierdo 1 caso
(0.4%), secciéon de cuerdas tendinosas 1 caso (0.4%) y sangrado excesivo en 2 pacientes
(0.8%) (Tabla 6). El tiempo de pinzamiento adrtico fue de 82.7+/- 32 minutos, y del TCE
124.19 +/-49 minutos

Morbilidad

De los 261 pacientes corregidos 54.6% cursé con datos de bajo gasto cardiaco en el
postoperatorio inmediato y mediato, insuficiencia cardiaca derecha 93.8%, falla
biventricular 9.6%, arritmias postquirudrgicas 7.6%, hipoxia 25%.

Los dias de estancia en la UTIP fue de 6.8 dias +/-5.3, hasta el momento del cohorte 53%
de los pacientes tienen ecocardiograma postquirirgico de control; 33.7% presentan
obstruccién residual; leve en el 11% (gradiente de menos de 20mmhg), moderada en el
17% (gradiente entre 20-40mmhg y grave 5.7%( gradiente de mas de 40mmhg).

Se encontrd insuficiencia pulmonar en 30.3% de los pacientes, leve 19.2%, moderada 10%,
grave 1.1%, insuficiencia tricispide en el 11% de los casos; CIV residual 13.8%, CIA
2.3%, PCA 0.4%. (Tabla 7)

El 62% de pacientes continua bajo tratamiento farmacoldgico, 4% presentd secuelas
directas por la correccidn quirurgica, 5 pacientes con secuelas de evento vascular cerebral,
6 pacientes con epilepsia, 1 paciente con insuficiencia renal crénica.

Arritmias postoperatorias  11.9%, BRDHH 6.1%, taquicardia ventricular 0.6%, fluter
auricular 0.6%, extrasistoles ventriculares 2.6%, ritmo nodal 0.3%, marcapaso migratorio
0.6%, bloqueo Atrioventricular completo 1.2%; se encuentran en clase funcional I el 75%
de pacientes. (Tabla 8)
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Reparacioén primaria versus reparacion por etapas

Los resultados de la reparacion por etapas versus reparacion primaria, fueron los siguientes:
La edad de correccion primaria fue 5.8+/-6.8afios vs 7.2+4/-5.6afios; peso 17.54/-13.2kg vs
20.8+4/- 13.1kg, el TCEC en la reparacién primaria fue de 118+/-42min vs 148 +/-67min, y
el tiempo de pinzamiento adrtico fue de 80+/-30min vs 94 +/-40min en el grupo de
reparacion primaria y en dos etapas respectivamente. Se reoperaron 4.7% vs 10.6%, y el
tiempo de permanencia en la UTIP fue de 7.44/.5.2 dias vs 8.14/-6.9. Hubo 14 defunciones
en el grupo operado en 2 etapas (n47) y 38 (N214) en el grupo operado de forma primaria
relacionadas a la correccion de la cardiopatia. (Tabla 9)

Caracteristicas y resultados por aiio de reparacion

La edad media de reparacién disminuyé ligeramente de 7.5 a 6.4 afios de 1997 a 2008, el
numero de nifios a los cuales se les coloco fistula sistémico pulmonar previo ala correccion
quirurgica disminuy6 de 42% a 25%, asi como la mortalidad de 33% a 10.7% (tabla 10).
En cuanto ala técnica quirtrgica desde el inicio de esta serie fue transatrial-transpulmonar;
con un aumento progresivo en el uso de parche transanular y uso de prétesis valvular en los
ultimos dos afios; en cuanto a la estancia hospitalaria en la UTIP el tiempo promedio ha
sido muy similar en la dltima década.

Caracteristicas por edad de reparacion

En cuanto a la edad de reparacion, el grupo de pacientes corregidos de forma total se
dividié en 3 subgrupos; menores de un afio, de 1 a 5 aflos y mayores de 5 afios. Se observa
una tendencia a utilizarse mas la fistula sist¢émico pulmonar entre mayor edad, reflejo de
una anatomia menos favorable, que no permitié su correccioén temprana. El uso de parche
transanular y valvulotomia también fueron mas comunes en el grupo de mas de 5 afios.

En cuanto a la morbilidad la falla cardiaca derecha, bajo gasto y falla biventricular son muy
similares en los 3 grupos, sin embargo a pesar de que los tiempos quirdrgicos y estancia en
la UTIP son mas prolongados en los de mayor de 5 afios, la mortalidad es menor. (Tabla
11)

Mortalidad

En la cohorte hubo 57 muertes; 52 casos se dieron en los operados de correccidn total, y 5
casos asociados a la colocacién exclusiva de fistula sistémico pulmonar; las muertes
hospitalarias, antes del egreso del paciente ocurrieron en 51 casos, un paciente murié 2
aflos después de la reparacion completa por sepsis secundario a absceso de pared tras la
colocacién de marcapaso subcutdneo.

La mortalidad por correccion total de la cardiopatia fue de 16.6% (52 pacientes), 9.5%
directamente relacionada a la correccién quirtrgica por choque cardiogénico (31 pacientes),
7 pacientes por falla orgdnica multiple (12.3%), 12 pacientes por choque séptico (21.1%), 1
paciente por IRA, y 2 pacientes por choque hipovolémico (Tabla 12). La mortalidad por
paliacién fue de 7.8% (5 pacientes), 2 murieron por choque cardiogénico relacionado a
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disfuncién de la fistula (3.1%), 2 por choque séptico y uno por choque hipovolémico.
(Tabla 13).

Algunas caracteristicas del grupo de pacientes fallecidos fueron: 36% presento crisis de
hipoxia previamente, 15.8% presentd un sindrome genético asociado, siendo el mas comun
la delecién del cromosoma 22ql1 en 8.8% de los casos, solo el 7% se presentd con
anatomia desfavorable por hipoplasia del anillo y de las ramas pulmonares en el
ecocardiograma prequirdrgico, se les realiz6 cateterismo previo en el 58% de los casos y
solo el 25% de los fallecidos tenia una fistula previa. Se realizé correccién total en el
82.5%, 5.3% se les coloco tubo valvado de Rastelli; se reoperd el 8.8%, siendo la causa
mas comun para empaquetamiento por sangrado excesivo en 3.5%. (Tabla 14)

Reintervenciones

De los 261 pacientes con correccion de la cardiopatia, 18 pacientes fueron reintervenidos
(5.5%); en 2 pacientes por sangrado y empaquetamiento, 2 por estenosis residual pulmonar
importante, 2 pacientes por cambio valvular pulmonar, plastia de ramas pulmonares y
colocacién de stent en 2 pacientes, cierre de CIV residual en 2 pacientes, 1 paciente
requiri6 derivacidon cavopulmonar, 1 paciente tubo valvado, y 1 paciente se le coloco fistula
sistémico pulmonar (Tabla 15)

Complicaciones relacionadas a la fistula

Se operaron 64 pacientes de fistula sistémico pulmonar exclusiva, el 22% de los casos
presentaba asociacion sindromética, siendo el mas comun la delecién del cromosoma 22q11
en el 10.9%, seguido por la trisomia 21 en el 9.4%, 52% de los casos presentd crisis de
hipoxia previo a la colocacién de la fistula sistémico pulmonar, la edad media de
colocacién de la fistula fue de 3.6 afios (minimo 4 meses maximo 30 afos), con un peso
medio de 14.3 kg ( minimo 3kg-méximo 60kg). El motivo de no correccion completa es
en 70% una anatomia no favorable. El 83% de los pacientes operados tuvo una buena
evolucion postoperatoria reflejada por una estancia en la UTIP de menos de 7 dias, (4.14/-
2.9dias), solo un caso presentd complicaciones quirdrgicas por sangrado excesivo; se
reoperaron 3 pacientes (4.7%), 2 para recolocacién de la fistula por disfuncién de la misma
y 1 para colocacién de derivacion cavopulmonar (tabla 16). Evoluciond con bajo gasto
cardiaco 14%, con insuficiencia cardiaca derecha 29%, insuficiencia biventricular 1.6%,
con hipoxia 12.5%, y con arritmias 1.6%.

Solo el 27% tiene ecocardiograma postoperatorio de control, el 94% tiene la fistula
permeable
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VII. DISCUSION DE RESULTADOS

En tetralogia de fallot mucho se ha discutido sobre el momento éptimo para la reparacién
quirurgica algunas escuelas han optado por la reparaciéon completa en el periodo neonatal o
en el lactante menor de 3 meses, con resultados aceptables a corto y largo plazo,
argumentando los beneficios de esta reparacidon temprana sobre los efectos deletéreos de la
hipoxia e hipertrofia ventricular crénica, estimulaciéon en el desarrollo de las arterias
pulmonares y del parénquima pulmonar, evitar los riesgos de someter al paciente a dos
cirugias, y eliminar el potencial riesgo de distorsién de las arterias pulmonares asociada a
una fistula. Otros centros justifican el uso razonado y bien definido de una fistula sistémico
pulmonar previo a la correccion total; con indicaciones muy precisas, como en hipoplasia
marcada del TSVD, arterias pulmonares diminutas, origen anémalo de la coronaria derecha
que cruza el infundibulo; la fistula inicial permitird el crecimiento de las estructuras
pulmonares. En nuestro medio la conducta general en el tratamiento de la tetralogia de
fallot, es a corregir después del ano de edad, durante la evolucién se puede colocar una
fistula de Blalock Taussig si es requerida; aunque existe cierta tendencia en los dltimos
aflos a corregir en menores de 1 afio en casos seleccionados con anatomia muy favorable
siendo lo menos comun.
En nuestra serie en cuanto a las variables preoperatorias, la radiografia de térax fue
consistente con lo reportado en la literatura demostrando cardiomegalia leve o sin
cardiomegalia en el 90% de los casos. Un tercio de los pacientes debutaron con crisis de
hipoxia como sintoma inicial, lo que refleja obstrucciéon en el tracto de salida mas severa.
Una proporciéon importante de los casos se asocié a alguna anormalidad cromosdmica, en
esta revision fue la delecién del cromosoma 22q11 la mds comun, fallecieron 9 pacientes de
éste grupo siendo el choque cardiogénico y la sepsis las dos causas mas frecuentes; podria
dilucidarse con estos resultados, ya que no contamos con evidencia que lo sustente, que
factores de inmunogenicidad cominmente asociados a una genopatia, como el sindrome de
Down y de Di George pudo ser un factor extracardiaco de riesgo para mala evolucion.
En cuanto a los estudios de diagndstico preoquirdrgicos, principalmente el ecocardiograma
y cateterismo fueron muy consistentes en el diagnostico, y existié poca discrepancia con
los hallazgos operatorios, lo que demuestra la confiabilidad del ecocardiograma como
estudio no invasivo de primera eleccion. Solo en la mitad de los pacientes, se opto por
realizar cateterismo prequirdrgico al encontrar una anatomia no favorable, dudas en el
trayecto de las arterias coronarias o un ventriculo izquierdo mds pequefio en el
ecocardiograma.
La edad de correccion de la cardiopatia ha variado poco en los ultimos 12 afios, ubicandose
entre los 3 a 5 anos, con cierta tendencia a disminuir. Este promedio de edad difiere de
muchas de las publicaciones donde se ubica entre los 6 a 18 meses, ésta tendencia puede
reflejar:

1. Una anatomia cardiaca no adecuada para una correcciéon mds temprana como lo

muestra el uso de fistula en 20% de los pacientes entre 1 a 5 afios de edad
2. Un diagnéstico tardio por ser una variedad anatémica con obstruccion leve (fallot
rosa) con poca sintomatologia clinica
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3. Un retraso en el diagndstico por falta de acceso a medios especializados reflejo de
una carencia socioeconémica o un diagndstico mal dirigido con referencia tardia
como lo demuestran correcciones de la cardiopatia en la etapa escolar, adolescente y
adulto.

4. Un rezago ante la demanda excesiva que supera la capacidad de resolucién de un
hospital de tercer nivel de concentracion, prolongando la correccién quirtrgica.

Desde 1997 y hasta el final de la revision la técnica quirdrgica fue la misma, utilizindose
de manera mds frecuente la construccién de prétesis valvulares y el uso de parche
trasanular con el fin de liberar la obstruccién del TSVD sin generar una IP considerable. El
tiempo de pinzamiento adrtico y el TCEC fueron mayores en pacientes operados en dos
etapas y directamente proporcional a la edad en el grupo operado de forma primaria; esto
puede explicarse por qué la correccién en pacientes mayores, se espera presenten mas
hipertrofia muscular y de las estructuras subinfundibulares generando y contribuyendo a
una obstruccién mds marcada y por lo tanto mds estructuras que retirar, pueden tener
asociado una circulacion colateral abundante con la posibilidad de sangrado, o la necesidad
de reparar estenosis en las ramas pulmonares secundaria a tratamiento paliativo previo, lo
que prolonga mas los tiempos operatorios y el riesgo quirtrgico.

En la evolucién postoperatoria la falla ventricular derecha fue la complicacion mas
frecuente y consistente en todos los grupos de edad; sin embargo la respuesta al manejo de
la misma fue mejor entre menor edad tenian los pacientes, reflejado en menos dias de
estancia en la UTIP, en contraste con los pacientes de mayor edad. La insuficiencia
biventricular y la reoperacion se presentaron con mayor incidencia entre mayor edad de
correccion; esto puede ser explicado a una respuesta poco favorable de un miocardio més
hipertréfico e hipdxico en pacientes mayores.

Las arritmias postoperatorias se presentaron en cerca del 12% de los casos, dominado por el
BRDHH, las arritmias ventriculares y el BAVC aunque su presentacion es baja son
meritorias de seguimiento por la asociacién ya demostrada de muerte subita.

El uso de parche transanular como tratamiento en la liberacion de la obstruccion se llevo a
cabo en 20 pacientes en nuestra casuistica; el mayor porcentaje en mayores de 6 afios, lo
que difiere de la literatura médica donde lo mas frecuente es que se utilice en neonatos o
lactantes menores donde la hipertrofia de estructuras subinfundibulares no se ha
desarrollado, pero la hipoplasia del anillo es la regla mas que la excepcion. Otra diferencia
en nuestros pacientes y tema también de discusién por algunos autores es el mayor indice
de reoperacion en pacientes con parche transanular, lo que no se observo en nuestra cohorte
donde solo 2 pacientes se reoperaron y por causas no relacionadas a la colocacion del
mismo, ni tampoco contribuyendo de forma significativa a incrementar la mortalidad
general. Tener en cuenta que estos indices de reoperacion se han descrito en pacientes
corregidos a muy temprana edad, siendo nuestra poblacién distinta en relacion a la edad,
teniendo en comun una anatomia no favorable que llevo al retraso en la correccién total
fuera de la edad habitual.

El grupo de correccién en dos tiempos presento una mortalidad mas elevada a pesar de ser
un grupo menos numeroso (47), 14 pacientes fallecieron por choque cardiogénico derivado
de la correcciéon quirdrgica total, entre las causas posibles las ya mencionadas
anteriormente, mayor hipertrofia e hipoxia. Otros factores importantes son los procesos
infecciosos asociados y la comorbilidad extracardiaca, los tiempos de pinzamiento adrtico
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y el TCEC también fueron mayores en el grupo corregido en dos tiempos, asi como el
tiempo de estancia en la UTIP, la edad y peso al momento de la correccién total.

Al dividir el grupo en 3 subgrupos, algunas caracteristicas son evidentes; el uso de FSP,
proétesis bioldgica pulmonar, parche transanular, tiempos operatorios TCEC TPao y los dias
de estancia en la UTIP son directamente proporcionales a la edad de correccién, como se
comentd anteriormente, reflejan una anatomia menos favorable con una obstruccién maés
severa. En el grupo menor de un afio donde la hipertrofia ventricular derecha no se ha
desarrollado completamente y en quienes se esperaria menos obstrucciéon y una anatomia
mads favorable para la correccién temprana, la mortalidad fue mds alta; 8 de 17 pacientes
corregidos fallecieron por choque cardiogénico; mds del 90% fallecié en las primeras
24hrs del postoperatorio y un paciente no sali6 de bomba, ésta evoluciéon no fue la
esperada, ya que solo en un paciente se presentd una complicacién que fue la seccién de
cuerdas tendinosas de la tricdspide, en el grupo restante fue una falla ventricular derecha
severa la causa de muerte; factores individuales cardiacos y extracardiacos pudieron jugar
un rol importante; por lo que medidas de seguridad mas selectivas en definir la anatomia
quirudrgica con cateterismo o angiotac podrian ser necesarias cuando se corrijan menores de
1 afio.

La edad de correccion y la mortalidad difieren del promedio reportado en varios estudios
en la literatura, atin la correccién neonatal y del lactante menor de 3 meses no son factibles
ni cotidianas en el INC y otros hospitales del pais como son lo habitual en paises
anglosajones como ejemplo la serie mostrada por Kirk R. del hospital de nifios de Atlanta
donde se operaron 37 neonatos sintomdticos, tanto de fistula como de correccién primaria
sin encontrarse diferencias estadisticamente significativas en ambas conductas en relacién a
la mortalidad , pero si en el indice de reoperacién y de parche transanular mayor para el
grupo de correccién primaria.(26).

En relacién a los operados de fistula destacar en este estudio que la edad promedio de
colocacién de la misma fue de 17 meses, con un periodo entre la colocacidn de la fistula y
la correccion completa de 5.7 afios (minimo 5 meses- maximo 19 afios), promedio general
que disminuye si no incluimos pacientes adultos a 3.2 afios. Lo que representa un retraso
en la correcciéon completa de lo descrito en la literatura, como por ejemplo el estudio de
revision de 12 afios del Royal Children Hospital donde en 318 pacientes postoperados, el
26% se les colocé fistula previo a la reparacién, siendo corregidos 1.2 afios después de la
colocacién de la fistula en promedio 7 Este retraso refleja pacientes atin no candidatos a
una correccion total y/o la demanda excesiva en los servicios de salud, que sobrepasan la
capacidad resolutiva, fendmeno habitual en hospitales de concentraciéon en cardiopatias
congénitas como lo es el Instituto Nacional de cardiologia, también la pérdida en el
seguimiento de algunos pacientes por causas no bien definidas, demograficas y
socioculturales.

Actualmente la prictica mas difundida es realizar fistula como tratamiento paliativo,
cuando es necesaria, y la cirugia correctora electiva alrededor de 1 a 2 afios de edad, la
decision final debe de evaluar las preferencias y la experiencia institucional, asi como las
caracteristicas anatomicas individuales. Este procedimiento es el que mejores resultados ha
arrojado en el Instituto Nacional de Cardiologia, sin embargo algunas cuestiones que hay
que superar en relacion al rezago de pacientes operados de fistula, que ain no han sido
corregidos es alta, implementar programas para identificar y seleccionar a este tipo de
pacientes, antes de que la cirugia correctora sea un riesgo y no un beneficio para el
paciente.
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VIII. CONCLUSIONES

1.- la mortalidad por correccion en esta revision fue de 9.5%

2.- la mortalidad fue similar en pacientes operados de forma primaria, como en pacientes
operados en dos etapas.

3. — La edad de reparacién quirtrgica disminuy6 ligeramente en los dltimos 5 afios

4.- Otras variables como las infecciones nosocomiales influyeron negativamente en la
mortalidad

5.- la edad de reparaciéon que mejores resultados brinda en el Instituto nacional de
cardiologia es entre 1-5 afios de edad.
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IX. ANEXOS

I  TECNICA QUIRURGICA

A continuacion se describe brevemente la técnica quirirgica
Previa esternotomia media longitudinal, diseccién de mediastino anterior, exponiendo vena
innominada y cara anterior de saco pericirdico, mismo al que se le realiza pericardiotomia
longitudinal con marsupializacién de sus bordes con puntos separados.
a) dos jaretas concéntricas en aorta ascendente para cdnula arterial y una mas
en raiz adrtica para canula de cardioplejia anter6grada
b) jareta en orejuela derecha para cdnula de vena cava superior y una mas en
pared libre de atrio derecho para cdnula de vena cava inferior

Heparinizacién sistémica; canulacién adrtica y bicaval, estableciéndose el circuito de
derivacién cardiopulmonar, se refiere con cinta la aorta y torniquetes en ambas venas cavas,
se inicia circulacién extracorpérea con hipotermia moderada a 26°. Se procede a
pinzamiento adrtico y paso de cardioplejia anterégrada hasta obtener paro electromecanico,
atriotomia transversal derecha paralela al surco atrioventricular y por via transvalvular se
identifica CIV, se introduce cdnula de aspiracion de cavidades izquierdas, ampliacion del
tracto de salida del ventriculo derecho por infundibulectomia transatrial transpulmonar,con
reseccion de trabéculas del ventriculo derecho hasta lograr pasar dilatador Hegar, asi como
la interposicién de un parche transanular de pericardio bovino cuando es el caso que se
sutura a sus bordes, ventriculotomia de 10mm, se procede ala exposicién del defecto de la
tabicacion interventricular por via transtricuspidea, y se cierra con parche de pericardio
bovino redirigiendo el flujo del ventriculo izquierdo a la aorta. Recalentamiento, y previo
desaireamiento de cavidades izquierdas, se retira aspirador de cavidades, atriorrafia
derecha, en temperatura Optima se despinza aorta y se inicia destete de circulaciéon
extracorpérea, se colocan catéteres de atrio izquierdo y arteria pulmonar, decanulacién y
reversion de la heparinizacion con protamina, colocacion de drenaje retroesternal abocado a
pleura izquierda y de drenaje pleural, cierre parcial de pericardio, osteosintesis esternal,
cierre por planos superficiales hasta piel
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ANEXO I

FORMATO DE RECOLECCION DE DATOS DEL PROTOCOLO DE
INVESTIGACION TETRALOGIA DE FALLOT, MANEJO QUIRURGICO
INDIVIDUALIZADO

Nombre registro

Fecha de ingreso INC fecha de nacimiento edad

Peso Talla Sexo

Cianosis edad de inicio crisis de hipoxia si___no____ sindrome_____
Tipo de sindrome ECG pregx arritmias si no

RX de torax: cardiomegalia No____ si grado otros hallazgos

ECO pregx si no fecha DX

Estenosis — infundibular valvular mixto didmetro del
anillo pulmonar gradiente obstructivo didmetro del
VD ramas pulmonares D I

Otros hallazgos

Cateterismo preqx: Fecha presién del VD AP VI

Aorta Sato O2

Alteracién coronaria si no Tipo

Arco adrtico derecho Si no

Conclusiones:

Cirugia paliativa No si fecha edad

Tipo de fistula BT clésica BT modificada Waterston

Otras evolucion POP Buena (-7 dias UTIP) mala (+ 7
dias)

Cirugia correctiva: NO si fecha Edad

Cirugia realizada

Reseccion infundibular (infundibulectomia) No si via de reseccion:

Transatrial transpulmonar Mixta extension hacia

el TP si no ventriculotomia No si

valvulotomia  No si ampliaciéon con parche PB del TSVD

No si colocacién de vélvula bioldgica No si tipo
parche transanular No si Hallazgos

transoperatorios similares si No tipo

Complicaciones si no tipo

Tiempos de CEC Tiempo de Pao

Evolucién postQX Buena (-7dias) Mala (+7dias)

Bajo gasto cardiaco Si NO ICderecha si No

Hipoxia Si No Ins Biventri si No arritmias si_____

No tipo

Dias de estancia en la UTIP reoperacion si No

Fecha de reop tipo ecocardiograma

transoperatorio si No hallazgos
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Ecocardiograma postoperatorio si No

Estenosis residual Si No Gradiente de EP menor de
20mmbhg 20-40mmbhg + 40mmhg

Inusficiencia pulmonar si No leve

Moderada grave Insuficiencia tricispide Leve

Moderada grave Cortocircuitos residuales si No

Tipo

Fistula permeable Si no

Arritmias postquirtrgicas si no Tipo

Fecha de dltima consulta medicamentos si No

Tipo de medicamentos

Vive si No causa de
defuncién Clase funcional
I 1T

11 secuelas  directas por la cardiopatia o  correccién
si No tipo

Pendientes por resolver
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Tabla 1
Distribucion de pacientes

TABLAS

Correccion total
Correccion primaria

Correccion en dos tiempos
(fistula previa)
Operados de fistula

No corregidos

(fistula exclusiva)

Causas de no correccion:

VI hipoplasico:

Hipoplasia de ramas y anillo

Numero de Pacientes
261
214
47
111
64

19(29.7%),
45 (70.3%)

TABLA 2
Radiografia de térax

RADIOGRAFIA DE TORAX- CARDIOMEGALIA

Ausente 158(48%)

I 128(38.9%)
I 40(12.2%)
111 3 (0.9%)
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TABLA 3
Anomalias asociadas

ANOMALIAS ASOCIADAS

LESION Numero
Anom corona 5(1.5%)
PCA 15 (4.6%)
CIA 19(5.8%)
VCIP 4(1.2%)
AoAoD 25(7.6%)
Colat Ao-P 7(2.1%)
Insuf valv 3(0.9%)
rodete subao 1(0.3%)
TABLA 4
Diagnostico de ecocardiograma
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid TF con anatomia
favorable 213 65.5 67.4 67.4
TF con hipoplasia del
anillo y ramas 53 16.3 16.8 84.2
pulmonares
TF con DVSVD y EP 17 5.2 5.4 89.6
AP con CIV y fistula 8 25 25 92.1
TF con fistula permeable 15 4.6 4.7 96.8
AP con CIV 7 2.2 2.2 99.1
TF con ausencia de
sigmoideas pulmonares 3 9 9 100.0
Total 316 97.2 100.0
Missing System 9 2.8
Total 325 100.0

TABLA 5 Resultados operatorios

Reseccion infundibular

256 (98%)

Transatrial 12(3.6%)
Transpulmonar 27(8.2%)
Mixta 256(98%)

Ventriculotomia pequefia

231((70.2%)

Valvulotomia pulmonar

243(73.9%)

Protesis pulmonar

73(22.2%)

monovalvula 27(8.2%)
Valvula biologica Hancock 6(1.8%)
Bioprotesis de carpentier Edwards 7(2.1%)
Valvula bioldgica INC 15(4.6%)
Colocacion de tubo protésico 9 (2.8%)
Prétesis biol porcina sin soporte 8(2.4%)
Ampliacion c/parche del TSVD 252(76.6%)
Parche transanular 20(6.1%)
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TABLA 6

tipode complicaciones quirurgicas

Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent

Valid claudicacion del VD
deterioro hemodinamico 3 9 30.0 30.0
lesion accidental a
coronarias 2 6 20.0 50.0
laceracion del ventriculo 1 3 10.0 60.0
seccion accidental de
cuerda tendinosa 1 3 100 70.0
sangrado excesivo 3 9 30.0 100.0
Total 10 3.1 100.0

Missing System 315 96.9

Total 325 100.0

TABLA 7

Evolucién postoperatoria

Bajo GC PostQx

142 (54.6%)

Insuficiencia cardiaca derecha

244 (93.8%)

Insuficiencia biventricular 25(9.6%)
Arritmias postgx inmediatas 25(7.6%)
Hipoxia 65(25%)
reoperacion 18(5.5%)

Ecocardiograma postoperatorio

138 (52.9%) no 123

EP residual

88(33.7%) leve 29,11.1%,mod44
(16.9%), grave 15 (5.7%)

IP residual 79(30.3%)
IP leve 50(19.2%)
IP moderada 26(10%)
IP grave 3(1.1%)
IT leve 17(6.5%)
IT moderada 29(11.1%)
IT grave 2(0.8%)
CIV residual 36(13.8%)
CIA residual 6(2.3%)
PCA 1 (0.4%)
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TABLA 8
Secuelas postoperatorias

Arritmias Postoperatorias

39(11.9%)

BRDHH 20(6.1%)
Taquicardia ventricular 2(0.6%)
Flutter auricular 2(0.6%)
Extrasistoles ventriculares 7(2.1%)
Ritmo nodal 1(0.3%)
Marcapaso migratorio 2(0.6%)
BAVC 4(1.2%)
Medicamentos postoperatorios 203(61.7%)
IRA 1(0.4%)
Secuelas directas por correccion 13(4%)
EVC 5(1.5%)
Epilepsia 6(1.8%)
IRA 1(0.3%)
Clase funcional I 249(75.7%)
CF1II 2(0.6%)
TABLA 9
REPARACION PRIMARIA VS REPARACION EN DOS ETAPAS
VARIABLES
REPARACION PRIMARIA | REPARACION POR
ETAPAS
Edad 5.8 +/- 6.8 afnos 7.2 +/- 5.6 anos
Peso 17.5 +/-13.2 kg 20.8 +/-13.1 kg
TCEC 118 +/-42min 148 +/-67min
TPAo 80 +/-30 min 94 +/- 40min
Permanencia en UTIP 7.4 +/- 5.2 dias 8.1 +/- 6.9 dias
Mortalidad 29.7% 17.7%
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TABLA 10.

TENDENCIAS POR ANO DE REPARACION

1997N(9) 1998N(14) | 1999(27) | 2000(31) | 2001(29) | 2002(1) | 2003(18) | 2004(27) | 2005(30) | 2006(21) | 2007(26) | 2008(28)
Edad de QX | 7.5+/-11.8 | 6.4+/-6.3 | 6.5+/- 5+/-5.7 7.4+/- 8 4.1+/- 6.3+/- 7.4+/- 4.2+/- 5.2+/- 6.4+/-
5.6 7.1 3.2 8.4 8.9 2.5 5.7 6.3
Mortalidad 33.3%(N3) | 28.6%(4) | 18.5%(5) | 16.1%(5) | 17.2%(5) | 0 16.7%(3) [ 25.9%(7) | 20%(6) [ 33.3%(7) [ 15.4%(4) | 10.7%(3)
fistula 1 6(42.9%) [ 9(33.3%) [ 6(19.4%) | 4(13.8%) | 0 1(5.6%) [ 1(3.7%) | 4(13.3%) | 2(9.5%) [ 6(23.1%) | 7(25%)
Reoperacion | 0 0 0 0 0 0 0 1(3.7%) | 5(16.7%) | 3(14.3%) | 2(7.7%) [ 4(14.3%)
No 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
corregidos
Estancia 5.4+/-2.9 5.4+/-4.2 6.3+/- 7.4+/- 7+/-4.4 8 9.2+/- 8.2+/- 6.1+/- 7.5+/- 9.3+/- 9.8+/-
UTIP 3.4 3.7 7.4 5.6 5.5 5.4 5.1 8.9
TCEC 1(5)?;/- 163+/-82 107+/-29 | 116+/-34 | 147+/-60 | 176 113+/-34 | 149+/-63 | 118+/-52 | 121+/-31 | 106+/-38 | 116+/-38
Pinz Ao 71+/-12.4 103+/-33 73+/-23 80+/-33 100+/-41 | 123 70+/-28 100+/-42 | 77+/-28 76+/-27 72+/-26 78+/-22
TABLA 11.
CARACTERISTICAS POR GRUPOS DE EDAD

VARIABLE -1 afno N17 1-5 anos N149 Mas de 6 afnos N96

Fistula previa 1 (6%) 25 (17%) 21 (22%)

ventriculotomia | 14 (82%) 135 (90.6%) 80(83%)

valvulotomia 13(76%) 136(91.3%) 92(95.8%)

Coloc val Biol 3(17.6%) 22(15%) 48(50%)

Parche 1(6%) 7(4.7%) 12 (12.5%)

transanular

TCEC 115 +/-57min 120+/-45min 131+/-52

TPAo 74 +/-36min 76+/-28min 93+/-36

Bajo gasto 14 (82%) 86(58%) 42(44%)

IC derecha 16 (94%) 143(96%) 85(88.5%)

I biventricular 5 (29.4%) 12 (8.1%) 8(8.3%)

Dias UTIP 6.9+/-5.3 R1-16di 8+/-6.3 R1-45di | 7+/-4.1 R 2-26 dias

reoperacion 0 8 (5.4%) 7 (7.3%)

mortalidad 8(47.1%) 31(20.8%) 13 (13.5%)
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TABLA 12

causa de defuncion

Cumulative
Frequency | Percent Valid Percent Percent
Valid choque cardiogenico 35 61.4 62.5 62.5
falla organica multiple 7 12.3 12.5 75.0
IRA 1 1.8 1.8 76.8
choque septico 12 21.1 214 98.2
choque hipovolemico 1 1.8 1.8 100.0
Total 56 98.2 100.0
Missing  System 1 1.8
Total 57 100.0
TABLA 13
Mortalidad en pacientes operados de fistula exclusiva
causa de defuncién
Cumulative
Frequency | Percent Valid Percent Percent
Valid choque cardiogenico 2 3.1 40.0 40.0
choque septico 2 3.1 40.0 80.0
choque hipovolemico 1 1.6 20.0 100.0
Total 5 7.8 100.0
Missing  System 59 92.2
Total 64 100.0
TABLA 14
Analisis de mortalidad A, B, C, D
Crisis de hipoxia
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid si 21 36.8 36.8 36.8
no 36 63.2 63.2 100.0
Total 57 100.0 100.0
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Sindrome

Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid si 9 15.8 15.8 15.8
no 48 84.2 84.2 100.0
Total 57 100.0 100.0
tipo de sindrome
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid sx de down 3 53 33.3 33.3
delecion 22q11 5 8.8 55.6 88.9
Noonan 1 1.8 11.1 100.0
Total 9 15.8 100.0
Missing  System 48 84.2
Total 57 100.0
tipo de reoperacion
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid colocacion de tubo
valvado 1 1.8 20.0 20.0
2 por sangrado 2 35 40.0 60.0
empaguetamiento
fistula sistémico 1 18 200 80.0
pulmonar
colocacién de marcapaso 1 1.8 20.0 100.0
Total 5 8.8 100.0
Missing System 52 91.2
Total 57 100.0
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TABLA 15

Causa de reoperacion

tipo de reoperacion

Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid colocacion de tubo
valvado 1 3 5.6 5.6
2 por sangrado
empaguetamiento 2 6 1.1 16.7
cambio valvular pulmonar 2 .6 11.1 27.8
por estenosis residual
importante 2 .6 11.1 38.9
plastia de RP y
colocacion de stent 2 6 1.1 50.0
fistula sistémico
pulmonar 3 9 16.7 66.7
cierre de CIV 2 .6 11.1 77.8
atrioseptostomia 1 3 5.6 83.3
derivacion cavopulmonar 1 3 5.6 88.9
colocacion de marcapaso 2 .6 11.1 100.0
Total 18 5.5 100.0
Missing System 307 94.5
Total 325 100.0
TABLA 16
Problemas relacionados a la colocacion de fistula exclusiva: A, B, C, D.
A
motivo de no correcion total
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid VI hipoplasico 19 29.7 29.7 29.7
Ramas pulmonares
pequenas 45 70.3 70.3 100.0
Total 64 100.0 100.0
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tipo de reoperacion

Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid fistula sistémico 5 31 66.7 66.7
pulmonar
derivacion cavopulmonar 1 1.6 33.3 100.0
Total 3 4.7 100.0
Missing System 61 95.3
Total 64 100.0
Evolucion postquirurgica
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid buena evolucion
(-7 dias UTIP) 53 82.8 85.5 85.5
torpida (mas de
7 dias UTIP) 9 141 145 100.0
Total 62 96.9 100.0
Missing System 2 3.1
Total 64 100.0
Ecocardiograma postquirurgico presencia de fistula
Cumulative
Frequency Percent Valid Percent Percent
Valid permeable 15 23.4 88.2 88.2
no permeable 1 1.6 5.9 94 .1
glenn bidireccional 1 1.6 5.9 100.0
Total 17 26.6 100.0
Missing System 47 73.4
Total 64 100.0
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FIGURAS

FIGURA I.
GRUPOS DE EDAD DE REPARACION COMPLETA
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FIGURA 11

Cirugia en 2 etapas por grupo de edad
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