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RESUMEN.

Factores prondésticos de morbimortalidad: en pacientes con Tetralogia de
Fallot en Hospital General Centro Médico Nacional “LA RAZA” en el periodo
comprendido entre 01 enero 2008 a 30 mayo 2012

La Tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cian6gena mas frecuente; con
gran diversidad en las manifestaciones clinicas, desde acianéticos hasta
condiciones graves como crisis de hipoxia; actualmente existen varias opciones de
tratamiento quirdargico, considerandose conveniente la cirugia correctiva a muy
temprana edad, por las secuelas de la hipoxia crénica, asi como el dafio a largo
plazo en el ventriculo derecho. El objetivo del estudio es analizar los factores de
morbimortalidad en la Tetralogia de Fallot y como influyen estos factores en la
evolucién, tanto antes de la realizacion de la cirugia, asi como posterior a ella.
Material y método: Estudio retrospectivo, observacional, descriptivo, de corte
longitudinal, de los pacientes de Tetralogia de Fallot, a quienes se les realizd
cirugia paliativa y/o correctiva; valorados en el Servicio de Cardiologia Pediatrica
del Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza, Centro Médico Nacional La
Raza, IMSS, en el periodo comprendido entre 01 enero 2008 a 30 mayo 2012,
pacientes de edades entre 1 dia a 15 afios 11 meses, de cualquier género o raza,
gue tengan diagndstico clinico, radiolégico, electrocardiografico y ecocardiogréafico
de Tetralogia de Fallot, con buena o mala anatomia, a quienes se les haya
realizado cirugia paliativa y/o correctiva en nuestro hospital. Resultados: El total de
pacientes fue de 48 con predomino del sexo masculino 54%, contra 46% del sexo
femenino con edad promedio de 15meses al momento del diagnéstico. En la
consulta de primera vez se determind que la mayoria de los pacientes 73% no
presentaba cianosis al nacimiento, pero evolucionaban a cianosis persistente
progresiva resaltando que la edad promedio para la realizacion de FSP en este
grupo es de 11meses. En el grupo que presento cianosis al nacimiento fue tan solo
del 27%, evoluciono con cianosis progresiva persistente, de los cuales, el 50%
presentaron crisis de hipoxia a los 4meses, requiriendo de la realizacion de FSP en
el mismo tiempo. Los procedimientos paliativos fueron realizados en 14 pacientes
(28%); encontrandose en igual proporcién de pacientes independientemente de su

anatomia favorable o desfavorable; predominando en el sexo masculino.

Palabras claves: Tetralogia Fallot, evolucion clinica, tratamiento quirdrgico




INTRODUCCION.

La tetralogia de Fallot (TOF) es una anomalia cardiaca ciandgena compleja que
representa aproximadamente el 10% de todas las malformaciones cardiacas. Esta
cardiopatia se presenta por una alteracion en etapas tempranas del desarrollo
embrionario del corazon: la septacion troncoconal, existe desviacion anterior del
septum infundibular, que finalmente condiciona las cuatro alteraciones anatomicas
que caracterizan a la cardiopatia: estenosis infundibular, cabalgamiento de la aorta,
comunicacion interventricular (CIV) e hipertrofia del ventriculo derecho. EI grado
de obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho (ROVTO), es altamente
variable y puede incluir hipoplasia y displasia de la valvula pulmonar, asi como
obstruccion subvalvular y en la arteria pulmonar. La RVOTO es progresiva, como
también lo es la hipertrofia del ventriculo derecho.

En las Ultimas décadas los avances, en cardiologia pediatrica, cirugia y cuidados
intensivos han cambiado el prondstico de pacientes con Tetralogia de Fallot.

Los principios de la correccion quirdrgica de TOF implican el cierre de la CIV y la
correccion de la RVOTO, para lo cual se requiere a menudo de valvulotomia
pulmonar, insercién de un parche en el tracto de salida o de un parche transanular.
En consecuencia, la mayoria los pacientes adquieren insuficiencia pulmonar como
resultado de la reparacion; si bien esta es aparentemente bien tolerada en los
primeros afios del postoperatorio , ahora es bien establecido que en la evolucion a
largo plazo, la regurgitacion pulmonar se asocia con una reduccion la capacidad de
ejercicio, la dilatacion del ventriculo derecho, arritmias ventriculares y muerte
subita.

Aunqgue recientemente tenemos los beneficios del reemplazo de véalvula pulmonar,
incluso por intervencionismo, para mejorar la funcion ventricular; el tiempo

adecuado para hacerlo aun no esta bien definido.




Antecedentes:

Se conoce la primera descripcion escrita de Tetralogia de Fallot realizada por Niels
Stensen 1638-1686; posteriormente Louis Arthur Fallot en 1888, establecid la
correlacion entre los aspectos anatomo-patolégicos y las manifestaciones clinicas
de esta malformacion cardiaca, denominandola maladie bleue. Posteriormente la
Dra. Helen Taussig (1898-1986), propuso la idea basica para el funcionamiento que
era poder conseguir la oxigenacion apropiada de la sangre de los pulmones. El
funcionamiento del bebé azul que Taussig quiso hacer, era unir parte de la aorta a
la arteria pulmonar dénde la sangre recogeria oxigeno en los pulmones. La primera
operacion de Tetralogia de Fallot se hizo el 29 de noviembre de 1944. Este era el
principio de lo que se llamaria correccion paliativa del defecto del corazon con
Fallot, llamado la desviacién de Blalock-Taussig.

La historia del "Mal Azul" es un gran paso en la historia de la cirugia del corazon.
Los principales avances en la cirugia cardiaca durante los ultimos 50 afios se han
traducido en un marcado incremento en el numero de pacientes operados
incremento en el numero de paciente en alcanzar la edad adulta, con una
supervivencia de 85% a los 36 afios después de la reparacion quirtrgica.?

Sin embargo, la reparacién no es curativa, y una proporcion significativa de los
pacientes tienen importantes secuelas.

Aungue existen muy pocos estudios histolégicos del tronco pulmonar en pacientes
con Tetralogia de Fallot, se ha determinado que la insuficiencia pulmonar, que
frecuentemente se presenta como secuela en los pacientes operados, puede a
largo plazo, causar disfuncion del ventriculo derecho, hasta en el 73% de los
pacientes. El parche transanular y la derivacion paliativa previa son factores
predictivos de dilatacion grave del ventriculo derecho en el nifio y el adulto. La
insuficiencia valvular pulmonar parece ser su mecanismo fisiopatologico; lo anterior
esta estrechamente relacionado con deterioro de la capacidad funcional, aumento
en el riesgo de arritmias ventriculares y muerte subita cardiaca siendo que

alrededor del 10% requiere una reoperacion a nivel del tracto de salida.(”




Anatomia:

Esta cardiopatia se caracteriza por la presencia de obstruccion del tracto de salida
del ventriculo derecho (ROVTO), dextroposicion de la aorta de manera que cabalga
sobre el septum interventricular, comunicacién interventricular e hipertrofia del
ventriculo derecho.

Las patologias asociadas agrupadas en cardiacas: el 17% de los pacientes
presentd persistencia del conducto arterioso (PCA), el 13% comunicacion
interauricular (CIA) y el 4% vena cava superior izquierda (VCSI) drenando a seno
coronario (SC); extracardiacas: el 9% de los pacientes presentd sindrome de Down
y en un 11% se documentaron otras malformaciones: ano imperforado, polidactilia y
sordomudez.

Una de las anomalias congénitas en las que se puede ver asociada la TOF es la
formada por el conjunto de malformaciones denominadas VACTERL, (Anomalias
vertebrales, anales, fistula traqueo- esofagica y alteraciones cardiacas, incluida la
Tetralogia de Fallot).Es también asociada frecuentemente con sindrome de Di
George CATCH 22, el diagnostico se establece con método de FISH, el cual no se

realiza en nuestro hospital.*®

Descripcién anatémica.

La definicion de la Tetralogia de Fallot recogida en los cuatro defectos primarios;
fue cambiada por el grupo de Van Praagh introduciendo un nuevo concepto al
dividir dicha patologia en dos grupos unitarios en funcién de la asociacion de
atresia o en su defecto estenosis pulmonar.

Asi pues anatdmicamente se podria diferenciar dicha patologia en:

a. Tetralogia de Fallot con estenosis pulmonar.

b. Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar (AP).

a. Tetralogia de Fallot con Estenosis pulmonar

La tetralogia de Fallot (TOF) con estenosis pulmonar aparece como consecuencia
de la falta de desarrollo o hipoplasia a nivel del infundibulo del ventriculo derecho o
cono. Existen varios grados de obstruccion al flujo en la TOF con estenosis

pulmonar (EP), sin embargo la caracteristica mas importante en dicha patologia




sera la hipoplasia del tracto del ventriculo derecho junto con estenosis de la valvula
pulmonar y la hipoplasia del anillo y tronco de la pulmonar.

Se ha de tener en cuenta la relacion del TSVD con el sistema eléctrico cardiaco.
Asi pues el Haz de His puede establecer una relacion con el borde postero- inferior
del defecto septal. A su vez la rama derecha del haz de His podra establecer una
relacion subendocéardica con el borde antero-inferior representado por grados
variables de bloque de rama derecha de has de His.

En dltimo lugar cabe mencionar la relacion de las arterias coronarias y su
distribucion en las TOF con EP. A pesar de que pueden existir varias anomalias en
la distribucion de las arterias coronarias, la mas importante es la relacion que
establecera el nacimiento de la coronaria izquierda en relacion con la arteria
pulmonar. La distancia que existe entre el nacimiento de la arteria coronaria
izquierda en su trayecto posterior a la arteria pulmonar, antes de su bifurcacion en
la descendente anterior y arteria circunfleja, se incrementa debido a la
dextroposicion de la aorta. Asi pues, nos encontramos que alrededor de un 5 %, de
los pacientes presentan una distribucion andmala de la arteria descendente
anterior. En este caso, el trayecto de la descendente anterior transcurriria a traves
de la salida del ventriculo derecho. La arteria circunfleja seguiria su trayecto
habitual, posterior a la arteria pulmonar principal antes de adentrarse en el surco
atrioventricular izquierdo. ¢34

De forma extraordinaria aparece un nacimiento anémalo de la arteria coronaria
derecha desde el tronco izquierdo y atraviesa el infundibulo hacia el ventriculo
derecho.

Por lo tanto, a nivel quirdrgico, cualquier cambio en el recorrido habitual de la
circulacion coronaria deberd ser tenido en cuenta para evitar lesiones de las
mismas durante la ampliacién del tracto de salida del ventriculo derecho con la
colocacion de un parche de ampliacion.

Fisiopatologia
La fisiopatologia de la TOF va a venir determinada fundamentalmente por:
- El grado de obstruccion al flujo a la salida del ventriculo derecho. (RVOTO)

- El grado de resistencia vascular pulmonar.
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La existencia de un defecto septal amplio (CIV) entre las dos camaras ventriculares
funcionan con presiones similares de forma que el gasto ventricular va a venir
marcado por la resistencia vascular pulmonar y la RVOTO.
La fisiopatologia del TOF, como la de las mayorias de cardiopatias congénitas
evoluciona con el desarrollo del paciente. Al nacimiento y sobre todo a medida que
el ductus arterioso se cierra, va a ser la RVOTO la que restringira el flujo sanguineo
que llegue a nivel pulmonar a través del ventriculo derecho. Por lo tanto la
presencia de un ductus arterioso permeable va a permitir mantener un flujo
pulmonar adecuado, en los pacientes con TOF con AP. El cierre o disminucién de la
permeabilidad del ductus provocara el sintoma guia en la TOF que son las crisis de
hipoxemia en el neonato. Asi el mantenimiento del ductus (fundamentalmente por
infusidon de prostanglandinas) va a permitir mantener una saturacion adecuada en
el nifio, siendo ésta de alrededor del 80-90 %.
Una vez que se produzca el cierre completo del ductus la clinica del paciente va a
venir determinada por el grado de obstruccion al flujo pulmonar del tracto de salida
del ventriculo derecho.®581
El RVOTO va a definir la clinica futura, de esta forma:
- RVOTO severa: Provocard una desaturacién severa con apariciéon de crisis de
hipoxemia y aparicién de acidosis respiratoria.
- RVOTO moderada ligera Si el grado de obstruccion al flujo es moderado o incluso
ligero el flujo pulmonar puede ser el adecuado, manteniendo niveles de
oxigenacion tisular optimos.
La sintomatologia de un paciente con la TOF, vendra determinada por las crisis de
hipoxia:

e Poliglobulia

e Anemia hipocrémica y macrocitica.

e Cianosis que se vuelve mas pronunciada durante periodos de agitacion

(aumento en el volumen celular eritrocitario)

e Pérdida del conocimiento

e Muerte subita.

e Acropaquias.

e Accidente cerebrovascular (menos frecuente abscesos cerebrales).

11
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e En caso de existencia de Malformaciones arteriales, colaterales aorto

pulmonares. (MAPCAs), puede existir insuficiencia cardiaca.®%%%

La reparacion tardia de la tetralogia de Fallot (TOF) fue asociado con el desarrollo
de un ventriculo derecho restrictivo (la fisiologia), probablemente secundaria a
fibrosis endomiocardica, consecuencia de las enfermedades crénicas: hipoxia y de
prolongado tiempo de sobrecarga. Esto resulta en un curso postoperatorio
prolongado secundario a la disfuncion del VD. En la época actual de reparacion
temprana, los pacientes son sometidos a una duracion mucho méas corta de la
hipoxia y estrés hemodinamico, conduciendo a mejores resultados postquirlrgicos.
La hipoxia induce la transcripcion factor de HIF 1 promueve la transcripcion de
genes diana tales como eritropoyetina, factor de crecimiento vascular endotelial
(VEGF), y enzimas glicoliticas, que responden al aumentar la entrega de O2 y la
produccion de energia

La hipoxia aumenta genes antioxidantes como la glutation peroxidasa, que
protegen contra la el dafio de reperfusion. El fracaso de esta respuesta de
adaptacion en el nivel de HIF 1 o los genes diana podria resultar en disminucion
aporte de O2, inadecuada produccion de ATP, y el antioxidante dando lugar a
lesiones como: la apoptosis, la fibrosis, la manipulacién de calcio alterada, y

posteriormente un deterioro de la funcién ventricular. ¢¢®

DIAGNOSTICO PREOPERATORIO

El diagnéstico de la Tetralogia de Fallot, se sospecha principalmente por la clinica,
los sintomas que se han mencionado anteriormente.

Sin embargo se citaran brevemente las diferentes exploraciones complementarias
que ayudaran no solo al diagnéstico de esta patologia sino también a planear la
estrategia terapéutica mas adecuada en cada caso.

a. Clinica

- Cianosis: Es el signo clinico mas importante en la TOF, la cianosis es evidente si
existen 4 a 5 gr de hemoglobina reducida, por lo que puede no ser un signo
constante, también puede aparecer de forma intermitente, empeorando durante las
crisis de hipoxia.

- Acropaquias

12
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- Sindrome de hiperviscosidad por la existencia de policitemia.
- Endocarditis bacteriana y/o ictus debidos a embolias paraddjicas.
b. Exploraciones complementarias
- Pulsioximetria. El conocimiento de la saturacion venosa no solo confirmara la
cianosis conocida en la TOF sino que también va a permitir conocer el grado de
afectacion de dicha patologia y por lo tanto plantear la estrategia quirargica (el
momento de la intervencion y el tipo de actuacion).
e Saturacion 285-90% (TOF — PA). Existencia de colaterales aortopulmonares.
e Saturacion < 80-85 % Indicacion de cirugia.

e Saturacion < 65-70 % Indicacion de cirugia urgente.

-RX de torax: Los hallazgos radiolégicos que podemos encontrar en la TOF son:
e Corazon de tamafio normal.
e Arco o cayado adrtico derecho en (25%) de los casos.
e Corazon en forma de bota o zapato sueco. Hipertrofia del ventriculo derecho,
arteria  pulmonar excavada y reduccion de la vasculatura pulmonar:

Oligohemia pulmonar.“®

- Electrocardiograma

El electrocardiograma (ECG) en un paciente con la TOF es normal en el nacimiento
pero con el desarrollo puede aparecer un bloqueo de rama derecha hasta en el
100% de los pacientes como consecuencia de la hipertrofia ventricular derecha que
va aumentando a expensas del aumento de la presiéon en el ventriculo derecho.

El trastorno de conduccion méas frecuentemente asociado con la evolucion
postoperatoria del tratamiento quirdrgico corrector es el BCRD que se produce en
el 80-90% de los casos si la correccibn se ha realizado a través de una
ventriculotomia. Su incidencia disminuye cuando la correccion se realiza por via
auricular hasta en 58%. BIRD en el 22,5%, blogueo bifascicular (BCRD+ HBAI)
hasta en el 15%-20%, y bloqueo trifascicular (BCRD + HBAI + PR largo) o BAVC
permanente en el 1-3.2% de los pacientes.

El BCRD ha sido considerado clasicamente como una condicién benigna, sin
impacto negativo sobre el pronéstico a largo plazo, pero esto debera ser revisado

dado que se ha reconocido al complejo QRS muy ancho como un factor de riesgo

()



para arritmias ventriculares maligna. (*2182?

La presencia de eventos arritmicos o alteraciones en el electrocardiograma como
aparicion de QRS ancho (= 0,120 ms) marco la indicacion quirurgica.

A partir del aflo 2005 se realizaron estudios Holter en pacientes corregidos
quirdrgicamente sintomaticos por palpitaciones, todos con dilatacion del ventriculo
derecho en el ecocardiograma y QRS ancho en el ECG, reportandose arritmia
supraventricular (ESV aisladas) y extrasistolia ventricular (EV aisladas y duplas).
También se realizan pruebas de esfuerzo con protocolo de Bruce, no alcanzando la
FC maxima calculada para la edad.

Gatzoulis y colaboradores encontraron que el ancho del complejo QRS mayor o
igual a 180 ms es un buen predictor del desarrollo de arritmias ventriculares y de
muerte subita. Se destaca el aumento de la prevalencia de los trastornos de la
conduccion luego de la reparacién, como expresion de la dilatacion del ventriculo
derecho asociada a la insuficiencia pulmonar y a la ventriculotomia derecha.
Algunos autores han reportado una baja incidencia de arritmias y de muerte subita
en pacientes reparados tempranamente en la infancia, lo cual sostiene el punto de
vista de que las arritmias ventriculares serian una consecuencia de la fibrosis
endomiocardica relacionada con la hipoxemia prolongada, y que la reparacién a

edad temprana podria reducir su prevalencia y minimizar el riesgo de muerte
sUbita (12,14,18,22,27)

-Ecocardiograma

El ecocardiograma 2 D es el sistema mas utilizado para definir las caracteristicas
anatomicas cardiacas que ayudaran en el diagnostico y planteamiento de la
estrategia terapéutica a seguir. Es importante definir la alteracion del septum
infundibular para establecer el diagnéstico, asi como definir el tamafio de la CIV, el
grado de cabalgamiento adrtico, la anatomia del tronco de la arteria pulmonar y sus
ramas, asi como el estudio del ventriculo derecho, también debe estudiarse la
anatomia del septo interauricular; ya que la presencia de un foramen oval
permeable, sera util en el postoperatorio para permitir descargar las cavidades
derechas de las presiones a las que han estado sometidas por la presencia de los

mismos.
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Por otro lado, el poder de la ecocardiografia para conocer la distribucion de la
circulacién coronaria va a ser escaso. Esta prueba de imagen no va a ser (til para
describir el trayecto de la arteria descendente anterior o saber si esta nace del
tronco de la coronaria derecha y / o discurre por el infundibulo del ventriculo
derecho. Para ello disponemos de otras técnicas de imagen (TAC/RMN) e
invasivas (cateterizacion hemodindmica) que permitiran también, describir la
anatomia de las ramas pulmonares y conocer las dimensiones ventriculares de
forma mas aproximada como se vera mas adelante..

En resumen el ecocardiograma va a permitir identificar:

1. Localizacién de la CIV y / o existencia de CIV musculares adicionales.

2. Grado de cabalgamiento de la aorta. Posicion del cayado aértico.

3. Grado de obstruccion al flujo en TSVD. Funcién valvula pulmonar.

4. Anatomia de las ramas de las arterias pulmonares.

El ecocardiograma basal muestra que un 86% presenta hipoplasia leve a moderada
y un 14% hipoplasia severa del anillo pulmonar; un 82% presenta hipoplasia del
tronco pulmonar (5% severa) y un 78% hipoplasia de las ramas pulmonares (5%
severa). En el 14 -25% se observa arco aortico derecho. Los resultados
ecocardiograficos posteriores a la cirugia correctora reportan que el 32% de los
pacientes presentan shunt residual minimo a través de la CIV; 86% algun grado de

insuficiencia pulmonar, de moderado a severo; el 64% presenta dilatacion del
VD, 46811,13.15)

-TAC o Resonancia Magnética Nuclear

La angiografia mediante TAC con reconstruccion volumétrica va a permitir delimitar
la anatomia de la arteria pulmonar.

La Resonancia Magnética es una prueba de imagen que va a permitir describir de
forma mas precisa los volumenes ventriculares, asi como la descripcion anatémica

detallada de la arteria pulmonar y la vasculatura pulmonar.(g'lo)

-Cateterismo cardiaco y hallazgos angiograficos
El cateterismo va a permitir conocer la anatomia coronaria y definir la anatomia de

las colaterales aortopulmonares.
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Es extraordinario que se realice este tipo de procedimiento en el paciente con TOF
que no ha sido sometido a una primera cirugia correctora/paliativa. Esto es
importante porque este procedimiento supone un riesgo de descarga
catecolaminérgica asi como la induccion de un espasmo en el TSVD, precipitando
una cirugia emergente.

El cateterismo esta indicado si hay evidencia de presencia de abundantes
colaterales o defectos musculares septales. No es necesario conocer la anatomia
coronaria para un primer abordaje o cirugia. Sin embargo es importante definir el

tamano y ramificacion de las arterias pulmonares cuando se trata de TOF con AP.

Cirugia paliativa

El manejo de estos pacientes durante los primeros afios de vida va a resultar de la
conjuncion de tratamiento médico y de la realizacion de procedimientos
intervencionistas, hasta llegar al considerado tiempo Optimo para realizar una
primera cirugia paliativa.

Histéricamente la falta de desarrollo del soporte circulatorio hizo que la idea de
realizar una primera aproximacién de reparacion quirdrgica a edades tempranas
quedara relegada a la realizacion de cirugias paliativas o creacion de shunts
(Blalock—Taussig), de forma que se concibié la reparacién quirdrgica de esta
patologia en dos estadios o etapas. Sin embargo pronto se vié que la creacién de
shunts a edades tempranas también estaba sujeto a una elevada morbi-mortalidad.
En este sentido, la creacibn de shunts tipo Potts o Waterson, suponian la
distorsion del arbol arterial pulmonar (derecho e izquierdo) e implicaban
aumentando la morbi-mortalidad del procedimiento quirdrgico del segundo estadio.

La aparicion o interposicion de un injerto de PTFE (Blalock—Taussig modificada)
supuso en la era 1980s un éxito. Sin embargo, incluso la creacion de un shunt
Blalock Taussig modificado implica una distorsion importante en las anastomosis
distales a nivel pulmonar. La compliance o distensibilidad, a este nivel, sera
importante para soportar los efectos de la insuficiencia pulmonar secundaria al
procedimiento de valvulotomia y ampliacion del tracto de salida con parche
transanular.

De esta forma, se podria resumir las indicaciones para realizar una cirugia precoz,

paliativa, en un paciente con TOF ya sea con EP o AP:
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- Presencia de ductus permeable prostanglandina dependiente.
- Cianosis: la ROVTO empeora de forma progresiva en las primeras semanas—
meses de la vida debido a un aumento de las fibras musculares a este nivel. Como
consecuencia, se pasa de unos niveles de saturacion de alrededor del 90 % en el
momento del nacimiento a un 75- 80 %.

e Saturacion < 80-85 % Indicacion de cirugia.

e Saturacion < 65-70 % Indicacion de cirugia urgente.

- Crisis de hipoxia.

Cirugia correctiva: TOF con estenosis pulmonar

La correccion electiva de la TOF durante los primeros afios de vida del nifio va a
tener lugar entre los 3 meses y los 4 aflos de edad. De forma esquematica a
continuacion se describiran los principales pasos en la cirugia de estos pacientes.
a. Circulacion Extracorpérea

b. Infundibulotomia:

e Estudio de la distribucion del arbol coronario antes de realizar la incision de
infundibulotomia. (Importante preservar la rama de la arteria coronaria
derecha que se dirige hacia el apex para no comprometer la funcion del
ventriculo derecho de un futuro).

c. Preservacion de la banda moderadora.

En muchos nifios dicha banda se encuentra hipertrofiada y contribuye al grado de
obstruccidn de salida del ventriculo derecho. En estos casos una simple divisiéon de
unas cuantas bandas musculares servira para disminuir el grado de obstruccion.

d. Cierre del Defecto Septal

El cierre del VSD se puede hacer mediante sutura directa o mediante parche de
pericardio.

e. Parche de ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho.

El parche debe ser lo suficientemente ancho como para adaptarse a la salida de la
arteria pulmonar. Es util utilizar un tallo de Hegar (dilatador) para mantener una
correcta amplitud del mismo.® 11131617

f. Foramen Oval permeable.
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Es importante mantener un foramen oval permeable ya que en el postoperatorio

inmediato el ventriculo derecho va a ser un factor limitante del gasto cardiaco por

dos motivos principales:

- Va a recibir mas volumen secundario a la insuficiencia pulmonar residual por el

parche transanular.

- Isquemia recibida durante la Circulacion Extracorpérea (a pesar de la proteccion
miocardica; hipotermia y cardioplejia).

Tratamiento quirdrgico: paliativo vs correctivo.

La estrategia quirdrgica de reparacion de la TOF en un primer estadio ha estado
sometida a evaluacion durante estos afios, revisando los efectos a corto y largo
plazo y comparandolos con los resultados de la cirugia en dos tiempos.

El promedio de edad de realizacién de la cirugia paliativa es de 1,1 afios, con una
mediana de 0,5 afios (rango 4 dias- 5 afios). El promedio de tiempo entre la
realizacion del tratamiento paliativo y el corrector es de 2,8 afios. El promedio de
edad de la cirugia correctora es 4,5 afios, con mediana de 3 afios y rango de 1-
11afios.

El tratamiento primario electivo en la tetralogia de Fallot es el corrector, pero la
cirugia paliativa, por medio de una anastomosis sistémico-pulmonar, es una opcion
terapéutica hasta 37% de los pacientes considerados demasiado pequefios para un
tratamiento quirdrgico corrector o que presentan hipoplasia de la arteria pulmonar u
otras anomalias asociadas. ™ 2%

La mayoria de grupos, prefieren una correccion inicial quirdrgica, consiguiendo
tasas de reintervencion bajas asi como también baja mortalidad.

Respecto de la via de abordaje quirtrgico, se realiza ventriculotomia derecha 90%
y por via auricular 4%, aunque esta tendencia se ha invertido completamente
predominando la auriculotomia derecha sobre la ventriculotomia, tratando de evitar
las complicaciones tales como arritmias ventriculares. Caspi y colaboradores
reportaron una mejor evolucion en los pacientes corregidos en el primer afio de
vida por via auricular que ventricular. Igualmente Karly y colaboradores informaron
disminucién de la mortalidad y mejor evolucidon postoperatoria en los pacientes
corregidos mediante un abordaje combinado transauricular y transpulmonar.

La correccion quirargica tiene buena expectativa a largo plazo, con un prondstico
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de sobrevida a diez afos del 87%-97%, con una aceptable calidad de vida. En la
actualidad se indica la reparacion quirargica en la infancia temprana. El 6.5% de los
pacientes son reintervenidos luego de la cirugia correctora; por presentar
comunicacion interventricular residual amplia; 86% algun rango de insuficiencia
pulmonar, de los cuales 42% fue moderado a severo; el 64% de los paciente
presentan dilatacién del ventriculo derecho.®® 228

Existe controversia acerca de la indicacién de procedimientos quirdrgicos paliativos
versus la reparacion primaria en neonatos y lactantes sintomaticos, y también en
relacion con la edad éptima para la cirugia correctora en un nifio asintomatico.
Tradicionalmente se indica la anastomosis sistémico-pulmonar en toda tetralogia de
Fallot con signos y sintomas de hipoxia en recién nacidos y lactantes menores de 6
meses, o con independencia de la edad cuando las ramas pulmonares son
hipoplasicas, o cuando por una patologia asociada el riesgo de la cirugia correctora
es muy alto.

Alrededor del 15% de los sometidos a una anastomosis y el 40% con dos
anastomosis requieren plastica de las ramas pulmonares en el momento de la
cirugia correctora. Esta morbilidad y la baja mortalidad de la cirugia correctora
precoz ha motivado que algunos centros traten de evitar las cirugias paliativas
previas y realicen la cirugia correctora, con resultados satisfactorios incluso en el

recién nacido

En el postoperatorio inmediato de la cirugia correctiva.

La literatura refiere un nimero considerable de defectos residuales en el tracto de
salida del ventriculo derecho luego de la cirugia correctora. La regurgitacion
pulmonar residual estaria facilitada por el implante del parche transanular. Calza y
colaboradores consideran que es mejor tolerada la estenosis del tracto de salida
del ventriculo derecho que la insuficiencia valvular pulmonar. A largo plazo la
regurgitaciéon pulmonar puede provocar dilatacion y disfuncion del ventriculo
derecho, aumentar la necesidad de reoperaciones y provocar arritmias
ventriculares.

Es alta la frecuencia de dilatacion del VD hasta 64% en la evolucion mediata de la

cirugia correctora, documentada directamente por los hallazgos ecocardiogréficos:

dilatacion del VD cuando el diametro de fin de diastole en la vista de 4 camaras
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apical mayor de 35 mm; se clasific6 como moderada cuando el citado diametro es

> 50 mm y < 60 mm, y grave es mas 60 mm o mas; e indirectamente por el

aumento de la prevalencia de los trastornos de conduccion, lo cual destaca la
importancia del seguimiento cercano de los pacientes en el postoperatorio alejado
de la cirugia correctora, por la eventual necesidad de reintervenciones terapéuticas
quirargicas y hemodindmicas sobre las arterias pulmonares, para evaluar el
momento oportuno del reemplazo de la valvula pulmonar y para disminuir el riesgo

arritmico asociado con la dilatacion del ventriculo derecho.®3 17:1% 29

En el postoperatorio mediato de la cirugia correctiva.

Otro de los factores determinantes en el seguimiento de estos pacientes va a ser la
presencia de Insuficiencia Pulmonar que va a condicionar la dilatacién ventricular
derecha. Las indicaciones de reintevencion futura en estos pacientes, la mayoria
de los cuales, estdn asintomaticos, todavia no estan establecidas. Existen
diferentes series donde la indicacion de sustitucion pulmonar viene marcada por la
aparicion de disfuncion ventricular derecha. Los estudios de seguimiento mas
largos de estos pacientes, Lillehei, han ido determinando que la presencia de
ROVTO en diferentes grados sera uno de los factores prondsticos mas importantes

para plantear una reintervencion en estos pacientes. ‘% 15 21.28)
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Justificacion

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita ciandtica mas frecuente, su
incidencia es de 2-3.6 en 10.000 en el total de los recién nacidos vivos y del 3,5%
al 10% en los portadores de cardiopatias congénitas. Con predominio de sexo
masculino 59%, con una relacibn hombre: mujer de 1.4:1, con promedio de edad
de 3.9 afios al momento del diagnostico. La procedencia de los pacientes es
urbana en el 39% y rural en el 61%.

La Tetralogia de Fallot, cuyas manifestaciones clinicas de los pacientes son
diversas, desde los que se encuentran acianoticos hasta aquellos que desarrollan
condiciones graves como crisis de hipoxia, asi como la existencia de varias
opciones de tratamiento quirdrgico, desde el paliativo hasta correctivo;
considerandose actualmente conveniente la cirugia correctiva a muy temprana
edad, por las secuelas de la hipoxia crénica, asi como el dafio a largo plazo en el
ventriculo derecho que condiciona esta enfermedad.

La evolucion satisfactoria de los procedimientos quirdrgicos para TOF ha sido
sorprendente en los ultimos 50 afios; no exentos de complicaciones como ya se ha
mencionado. La sobrevida actual es de hasta del 85% a 36 afios posterior a
cirugia.

De tal manera que existen innumerables revisiones, en diferentes centros
hospitalarios; sobre epidemiologia, evolucién, descripcion clinica, procedimientos
quirargicos y complicaciones de los pacientes de Tetralogia de Fallot, sin embargo,
en nuestro servicio, a pesar de ser un centro de referencia nacional para estos
pacientes; para su diagnostico y tratamiento, no se cuenta con ninguna estadistica

al respecto, lo cual nos motivé a la realizacion de este estudio.
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Planteamiento del problema

El servicio de Cardiologia Pediatrica de nuestro hospital es un centro de referencia
para estos pequefios, pero no contamos con estudios, hasta el momento, en los
que se determinen las caracteristicas epidemioldgicas y clinicas, los resultados a
corto plazo en los pacientes operados, con cirugia paliativa o correctiva, de tal
manera que se decidio realizar este estudio, para conocer:

¢ CUALES SON LOS FACTORES DE RIESGO O PREDICTORES DE MORBI-
MORTALIDAD EN LOS PACIENTES PORTADORES DE TETRALOGIA DE
FALLOT QUE SE ESTUDIAN Y TRATAN EN EL SERVICIO DE CARDIOLOGIA
PEDIATRICA DE CENTRO MEDICO LA RAZA?

Determinando lo siguiente:

¢, Cudles son las caracteristicas epidemiolégicas (de edad y género) de los
pacientes portadores de Tetralogia de Fallot, en el momento del diagndsticoy en el
momento del manejo quirdrgico, paliativo o correctivo, tratados en el servicio de
Cardiologia Pediéatrica del Hospital Centro Médico La Raza de enero de 2008 a
mayo 20127?

¢,Cudles han sido las caracteristicas clinicas (cianoticos y aciandticos) de los
pacientes portadores de Tetralogia de Fallot, en el momento del diagnéstico, en el
servicio de Cardiologia Pediatrica de Hospital Gaudencio Gonzélez Garza de enero
de 2008 a mayo 20127

¢, Cudles son las caracteristicas anatomicas de los pacientes portadores de
Tetralogia de Fallot, revisados en el servicio de Cardiologia Pediatrica de Hospital
Gaudencio Gonzélez Garza de enero de 2008 a mayo 2012, en el periodo
preoperatorio?

¢Existe alguna relacion entre la presentacion de la enfermedad (buena o mala
anatomia) y el tipo de cirugia que se les realizo: paliativa o correctiva, a los
pacientes portadores de Tetralogia de Fallot en el periodo de enero 2008 a mayo
20127

¢,Cudles son las complicaciones inmediatas y mediatas que se presentan en los
pacientes operados de Tetralogia de Fallot, en el servicio de Cardiologia Pediatrica
del Hospital Gaudencio Gonzalez Garza en el periodo de estudio?

¢ Existe relacion entre el tipo de enfermedad ( buena o mala anatomia ) y las

complicaciones postquirdrgicas o secuelas que presentan los pacientes operados
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de Tetralogia de Fallot en el servicio de Cardiologia Pediatrica, Centro Médico La

Raza en el periodo de estudio referido (enero 2008 a mayo 2012) .

Objetivos Generales.

1.- Conocer la evolucion clinica y quirargica de los pacientes pediatricos con
diagnostico de tetralogia de Fallot registrados en Hospital General Gaudencio
Garza. CMN la Raza, en el periodo comprendido de 01 enero 2008 a 30 junio 2012.

2.- Analizar los factores de morbimortalidad en la tetralogia de Fallot, y como
influyen estos factores en la evolucion antes y después de la reparacion quirdrgica;
especialmente la dilatacién del VD moderada a grave, y la reoperacion del tracto

de salida.

Objetivos particulares

1.- Analizar los factores de morbimortalidad en la tetralogia de Fallot, y como
influyen estos factores en la evolucidon antes y después de la reparacion quirargica;
especialmente la edad del diagndstico, las caracteristicas clinicas especificas de
acuerdo al tipo de Tetralogia de Fallot, la dilatacion del VD moderada a grave, el
tipo de cirugia realizada y la reoperacién del tracto de salida.

2.-Describir los factores de riesgo de morbi-mortalidad para determinar las

circunstancias idoneas para la reparacion en pacientes pediatricos con TOF.

Hipotesis.

HO: en pacientes con Tetralogia de Fallot la edad al momento del diagndstico no es
un factor de morbimortalidad.
H1: en pacientes con Tetralogia de Fallot la edad al momento del diagndstico si es

un factor de morbimortalidad.

HO: en pacientes con Tetralogia de Fallot las crisis de hipoxia no representan un
factor de morbimortalidad.

H1: en pacientes con Tetralogia de Fallot las crisis de hipoxia si representan un
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factor de morbimortalidad.

HO: en pacientes con Tetralogia de Fallot, la realizacion de una fistula sistémico
pulmonar no es un factor de morbimortalidad.
H1: en pacientes con Tetralogia de Fallot, la realizacion de una fistula sistémico

pulmonar si es un factor de morbimortalidad.

HO en pacientes con Tetralogia de Fallot la edad de la correccion no es un factor
de morbimortalidad.
H1 en pacientes con Tetralogia de Fallot la edad de la correccion si es un factor de

morbimortalidad.

HO en pacientes de Tetralogia de Fallot, con caracteristicas de buena anatomia, no
son factores de morbimortalidad.
H1 en pacientes de Tetralogia de Fallot, con caracteristicas de buena anatomia, si

son factores de morbimortalidad.

HO: La via de abordaje quirtrgico en la correccion quirdrgica, no es un factor de
morbimortalidad.
H1: La via de abordaje quirargico en la correccion quirargica, si es un factor de

morbimortalidad.

HO: en pacientes con Tetralogia de Fallot, las caracteristicas de buena anatomia no
representan factor de riesgo para las complicaciones tempranas de la correccion
quirdrgica.

H1: en pacientes con Tetralogia de Fallot, las caracteristicas de buena anatomia si
representan factor de riesgo para las complicaciones tempranas de la correccion

quirargica.

HO: en pacientes con Tetralogia de Fallot, las caracteristicas de mala anatomia no
representan factor de riesgo para las complicaciones tempranas de la correccion
quirargica.

H1: en pacientes con Tetralogia de Fallot, las caracteristicas de mala anatomia si
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representan factor de riesgo para las complicaciones tempranas de la correccion

quirargica

Material y método:

Estudio retrospectivo, observacional, descriptivo, de corte longitudinal, de los
pacientes entre 1 dia y 15 afios 11 meses, portadores de Tetralogia de Fallot, a
quienes se les realizo cirugia paliativa y/o correctiva; valorados en el Servicio de
Cardiologia Pediatrica del Hospital General Dr. Gaudencio Gonzéalez Garza, Centro
Médico Nacional La Raza, IMSS. En el periodo comprendido entre 01 enero 2008 a
30 mayo 2012.

Criterios de inclusion

1. Pacientes de edades comprendidas de O dias a 15 afios 11 meses con
diagnéstico de Tetralogia de Fallot

2. De cualquier género o raza.

3. Que tengan diagndstico clinico, radiolégico, electrocardiografico vy
ecocardiografico de Tetralogia de Fallot

4. Que cuenten con examenes de laboratorio por lo menos Biometria hemética,
asi como de gabinete obtenidos en la unidad (radiografia de torax,
electrocardiograma y ecocardiograma).

5. Pacientes portadores de Tetralogia de Fallot con buena o mala anatomia a
quienes se les haya realizado algun tipo de cirugia (paliativa y/o correctiva).

6. Pacientes portadores de Tetralogia de Fallot, postoperados de cirugia
paliativa y/o correctiva, que hayan recibido seguimiento postquirargico por lo

menos en los 2 meses siguientes a la cirugia.

Criterios de no inclusién

1. Pacientes enviados de otra unidad para continuar su manejo cardiol6gico
después de haber recibido al menos un procedimiento quirdrgico en otra
unidad médica, relacionado a la cardiopatia en estudio.

2. Pacientes con atresia pulmonar y ausencia de valvula pulmonar.
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Criterios de eliminacion

1. Expedientes de pacientes con examenes de laboratorio y gabinete
incompletos (biometria hematica, radiografia de térax, electrocardiograma y

ecocardiograma).
2. Expedientes de pacientes con ecocardiograma realizado por cardidlogo.

De las variables se seleccionaron las siguientes variables de estudio: edad, sexo,
procedencia geogréfica, patologias cardiacas asociadas, patologia extracardiaca
asociada, presencia de crisis de hipoxia, procedimientos quirdrgicos paliativos,
procedimientos quirdrgicos correctivos, tipo abordaje quirdrgico, intervenciones
quirargicas terapéuticas y hemodinamicas posteriores a la cirugia correctiva,
electrocardiograma previo y posterior a cirugia correctiva, complicaciones
postquirdrgicas inmediatas y tardias (insuficiencia pulmonar, dilatacién de ventriculo
derecho, insuficiencia tricispidea y arritmias inmediatas y tardias).

De las variables se registraran como cualitativas y cuantitativas, dependiendo del
caso.

La recoleccién de datos se realizara inicialmente en una hoja de recoleccion de
datos basada en los datos encontrados en los expedientes clinicos; posteriormente
sera vaciada en planillas de excel. Se describirdn porcentajes, promedios, mediana
y rangos; presentados en tablas o graficos.

Se aplicaran las siguientes pruebas:

1. Medidas de tendencia central y dispersion, para por ejemplo: conocer las
medias y desviacion estandar de los resultados de los marcadores de
sindrome de bajo gasto como sato2, nivel de lactato, indice de aminas.

2. Prueba U-Mann-Whitney, para por ejemplo, comparar las medianas de los
valores de los marcadores sindrome de bajo gasto.

3. Prueba t de student para por ejemplo, comparar las medias de los valores de
marcadores sindrome de bajo gasto

4. Prueba X?, para comparar por ejemplo, la proporcién de sujetos por género y
edad de acuerdo a las caracteristicas clinicas y tipo de Tetralogia de Fallot.

5. Coeficiente de correlacion de Pearson, para por ejemplo, establecer el grado

de asociacion las caracteristicas clinicas, resultados de laboratorio y
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gabinete, prequirudrgicos, tipo de abordaje quirdrgico; con la evolucion de los
pacientes y sus complicaciones
El analisis de este estudio retrospectivo se llevara a cabo bajo el programa SPSS
de manera personal por los investigadores incluidos en el estudio.

Se establecié a priori como limite de significacion estadistica un valor de p < 0,05.

Aspectos éticos

Se tomaron en cuenta las disposiciones del Reglamento de la Ley General de
Salud en Materia de Investigacion para la salud, en el Titulo Segundo, Capitulo
primero en sus articulos: 13, 14 incisos | al VIII, 15,16,17 en su inciso Il, 18,19,2,21
incisos | al XI 'y 22 incisos | al V. Asi como también, los principios bioéticos de
acuerdo a la declaracién de Helsinki con su modificacion en 1989 en Hong Kong

basados primordialmente en la beneficencia, autonomia y equidad.

Recursos

Humanos
1 residente de sexo afio del curso de especializacion en cardiologia pediatria
1 médico especialista en cardiologia pediatrica.

Materiales y financieros

Hojas blancas 500 50.00
Grapas metalicas 50 30.00
Lapices berol H2 10 50.00
Borradores blancos 2 20.00
Equipo computo escritorio 1 7,000.00
Equipo computo portatil 1 8,000.00
Discos compacto escritura 10 100.00
Libros consulta Varios 2,000.00
Pago de Internet Varios 5,000.00
Realizacion manuscrito Varios 500.00
Pruebas de publicacion Varios 500.00
Total $16250.00

Todos los gastos seran sufragados por los investigadores.
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Reconocimiento de la Noviembre-diciembre 2011
Problemética
Planteamiento del Enero 2012
problema
Busqueda de la Enero - marzo 2012
bibliografia
Redaccion del protocolo Marzo - mayo 2012
Presentacién al comité Junio-Agosto 2012
Correcciones Agosto-Septiembre 2012
Recolecciéon de datos Octubre 2012
Captura de datos Noviembre 2012
Analisis de datos Diciembre 2012
Redaccion de tesis Diciembre 2012
Presentacion de tesis Enero 2013
Actividades de difusion Enero-Febrero 2013

Cronograma de actividades
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Resultados
Se revisaron los expedientes clinicos de 61 pacientes portadores de Tetralogia de
Fallot en el archivo del Hospital Dr. Gaudencio Gonzalez Garza, Centro Médico
Nacional La Raza, en el periodo comprendido entre 01 enero de 2008 al 30 mayo
de 2012, que por lo menos hayan sido sometidos a un procedimiento quirdrgico de
tipo paliativo o correctivo en el hospital. Del total de los 61 pacientes se eliminaron
3 expedientes por ser portadores de Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar, uno
portador de Tetralogia de Fallot con ausencia de valvulas sigmoideas y 10
expedientes por encontrarse incompletos, quedando 48 expedientes para revision.
Nuestro hospital es un centro de referencia nacional para valoracién por
subespecialistas; para pacientes de los estados correspondientes a la delegacion
Norte 2, de estos nos hacen referencias de pacientes con predominio rural del
estado de México seguido del estado de Hidalgo, Distrito Federal, Quintana Roo,
Yucatan y finalmente Chiapas.(Grafico 1).De estos pacientes se encontré que la
Tetralogia de Fallot predomino en el sexo masculino en 54% de los casos, contra
46% de presentacidon en el sexo femenino con una relaciébn nifio: nifla de
1.2:1(Grafico 2); con edad promedio de 15meses al momento del diagndstico; con
media, en el periodo de lactante, a los 2meses de edad (rango de edad al momento
del diagnostico desde un caso con diagndstico prenatal que se confirmé al
nacimiento hasta 15afios de edad). (Cuadrol). El motivo de interconsulta de
primera vez fue la presencia de soplo, justificando hasta el 43% de las
interconsultas; seguido de la combinacién de soplo sistélico en 2do Ell de
predominio izquierdo, grado Il y cianosis en 33% de los casos, finalmente el 22%
presento cianosis aislada como motivo de consulta de primera vez.
Las patologias asociadas agrupadas en cardiacas: el 37% de los pacientes
presento comunicacioén interauricular (CIA) pequefa con didmetros 3-5mm; el 25%
persistencia del conducto arterioso (PCA),los cuales fueron en su mayoria
pequefos; y aorta bivalva en 4%, Vena cava superior izquierda persistente en 2%;
un caso de Tetralogia de Fallot asociado a Sindrome de Wolff Parkinson White en
2%; de las patologias extracardiacas: el 8.3% de los pacientes presentd sindrome
de Down y en un 6% se documentaron las siguientes asociaciones: atresia
esofdgica, atresia duodenal y ano imperforado; otras de tipo ortopédico en 4%

fueron polidactilia y pie equino varo bilateral, en el menor de los casos 2% un caso
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de Sindrome de Opitz Lewis y 2% para un caso de Sindrome de Hold Oram
.(Cuadro 2).

Durante la consulta de primera vez se determind que la mayoria de los pacientes
73% (35p), al nacimiento no presentaban cianosis, evolucionando con cianosis en
forma progresiva persistente hasta en 54% (26p), predominando la cianosis
moderada; con cifras de Hb reducida entre 7-9gr, con expresion clinica maxima en
crisis de hipoxia en 35% (16p) de este grupo. Con porcentaje total de fistula
sistémico pulmonar (FSP) en 20%, resaltando que la edad promedio para la
realizacion de FSP en este grupo es de 11meses.

El grupo que presento cianosis al nacimiento fue tan solo del 27% (13p), pero el
17%(8) evoluciono con cianosis progresiva persistente, con predominio en los
grados moderado y severo; de los cuales, el 50% (4p) de estos presentaron crisis
de hipoxia a los 4meses, requiriendo de la realizacion de FSP en el mismo tiempo.
De lo anterior podriamos sospechar que la presencia de cianosis al nacimiento se
comporta como un factor de riesgo de morbilidad para la presencia de crisis de
hipoxia que se present6 en el 50% de los pacientes, a temprana edad (4meses),
gue tenian cianosis persistente progresiva. De manera contraria los pequefios sin
cianosis al nacimiento evolucionan con cianosis progresiva persistente en su forma
moderada, con expresion maxima en crisis de hipoxia en promedio hasta los 11m
de edad, con mejor tolerancia de la cardiopatia; requiriendo de FSP de forma mas
tardia. (Esquema 1) Estos pequefios se encuentran con manejo medico a base de
propanolol en el 39% de los pacientes independientemente de su anatomia
favorable o desfavorable, indicandolo desde la primera consulta, de acuerdo al
gradiente infundibulo.

Los estudios de gabinete correspondientes a Radiografia de torax vy
electrocardiograma (ECG) presentaron las caracteristicas tipicas de esta
cardiopatia, habra que resaltar que los ECG presentaron hasta 45% de bloqueo
incompleto de rama derecha del Has de His (BIRDHH) previo al procedimiento
quirargico. El ecocardiograma basal de los pacientes a los que se realiz6 cirugia
correctora muestra que un 32% presenta hipoplasia leve a moderada y un 12%
hipoplasia severa del anillo pulmonar; un 23% presentaba hipoplasia del tronco
pulmonar (10% severa) y un 78% hipoplasia de las ramas pulmonares (10%

severa). En el 25% de los casos se observo arco adrtico derecho. Los resultados
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ecocardiograficos posteriores a la cirugia correctora mostraron que el 24% de los
pacientes presentan shunt residual minimo a través de la CIV; 32% algun grado de
insuficiencia pulmonar, de los cuales el 12% fue moderado a severo; el 12% de los
pacientes presento dilatacion del VD en el seguimiento a 5afios.

Los procedimientos paliativos fueron realizados en 14 pacientes (28%);
encontrdndose en igual proporcion de pacientes independientemente de su
anatomia favorable o desfavorable; y que anteriormente hemos hecho alguna
consideracion del procedimiento paliativo (fistula sistémico pulmonar) en relacion a
la cianosis Predominando en el sexo masculino hasta en el 71% de los casos
(10p), contra 28.5%(4p) que se realizaron en el sexo femenino. (Cuadro 3). El
promedio de edad para procedimiento paliativo fue de 14meses de edad, con rango
de 2m a 48meses de edad, con un intervalo de tiempo entre el diagnéstico y el
procedimiento paliativo de 18.9meses (1aém) y con intervalo de tiempo entre el

procedimiento paliativo y el correctivo de 26.7meses (2a 2m).
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Discusioén.
La tetralogia de Fallot (TOF) es una anomalia cardiaca ciandgena compleja que

representa aproximadamente el 10% de todas las malformaciones cardiacas. La
RVOTO es progresiva, como también lo es la hipertrofia del ventriculo derecho. En
este estudio se observa que mas del 85% evolucionan hacia grados de cianosis
persiste progresiva moderados a severos que requieren de procedimientos
paliativos tempranos; aunque en nuestros pacientes en ocasiones se realizan estos
después de 24m de edad, en un intento por evitar las complicaciones de estos
procedimientos sobre la distorsion de las ramas pulmonares; con objetivo de
realizar la correccién en un solo estadio con mejores resultados. Por otro lado
también un pequefio porcentaje se realizan en situaciones de urgencias por crisis
de hipoxia con desaturacion por debajo de 75%, y que seguiremos haciendo
incapie en los servicios médicos de ler y 2do nivel para la referencia temprana de
estos pacientes ante la deteccion de soplos sistélicos en 2do Ell, aislados y/o
asociados a cianosis de diferentes grados, sobre todo aquellos pacientes ya
diagnosticados con Tetralogia de Fallot y que evolucionan con cianosis persistente
progresiva .

En las dltimas décadas los avances, en cardiologia pediatrica, cirugia y cuidados
intensivos han cambiado el prondstico de pacientes con Tetralogia de Fallot sin
embargo la mortalidad no se ha modificado; siendo en este estudio del 10% de los
casos; en este sentido otro rubro importante, para nuestro servicio, sera entonces
el seguimiento de estos pacientes en retrospectivo para evaluar los factores
precipitantes y su evolucion quirdrgica y posquirdrgica que aungque ya bien
definidos como sindrome de corazén aturdido secundario a circulacion
extracorpérea y sindrome de bajo gasto, si habra que hacer una revisién sobre
nuestros protocolos de manejo pre quirdrgico, la mejor eleccién de los pacientes
para tratamientos oportunos en tiempo de la cirugia vy la eleccion del mejor
procedimiento quirdrgico para cada paciente.

El objetivo de este trabajo no fue evaluar el seguimiento a largo plazo sin embargo
tuvimos 2 pacientes con complicaciones esperadas (que presentaron a los 5 afios
de la cirugia correctiva) como insuficiencia pulmonar severa con dilatacion del
ventriculo derecho, en espera de sustituciéon valvular pulmonar y que aln no sean

definido bien los criterios de sustitucion valvular pulmonar en postoperados de
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tetralogia de Fallot en nifios y otra paciente con arritmias de dificil control, quien ha
sido sometida a tres procedimientos de ablacion en distintas instituciones, sin
mejoria de su arritmia, con periodos de control hemodinamico, sin embargo con
multiples internamientos en sala de urgencias por inestabilidad hemodinamica
secundaria a arritmias, del tipo de fibrilacion auricular, taquicardia supraventricular,
arritmias ventriculares, de muy dificil manejo.

Sera entonces importante hacer un seguimiento de estos paciente pero a largo

plazo; quizds en conjunto con cardiologia de adultos, en esta nueva linea de

cardiopatias congénitas en el adulto, que alin tenemos un abismo sobre todo en los

pacientes adultos jovenes en los cuales la transicién de un servicio de cardiologia

pediatrica a uno de adultos aun no sea del todo comprendida.

33

——
| —



Conclusiones.

Aunque no idéntica a la de la poblacion general, es muy buena la sobrevida a largo
plazo luego de la reparacion de la tetralogia de Fallot. No obstante, es necesario un
estrecho y prolongado seguimiento de los pacientes para el diagnostico temprano
y derivacion a un servicio de cardiologia para el adecuado manejo terapéutico, en
el mejor tiempo posible, de ser que las condiciones hemodinamicas del pequefio lo
permitan, asi como identificar y tratar las complicaciones inmediatas, mediatas y
tardias postoperatorias de esta patologia. Sera importante plantearnos lo siguiente
1.- Moderar el tiempo entre la cirugia paliativa y la correctiva para disminuir los
efectos adversos de la cirugia paliativa prolongada que aunque el objetivo de este
estudio no fue el seguimiento a largo plazo de las complicaciones (10afios
aproximadamente) si consideramos que el tiempo entre el procedimiento paliativo y
correctivo es mayor del esperado ya que se propone tiempo de 1afio en la literatura
internacional, incluso tiempos menores. Quedando la invitacion para el seguimiento
de este trabajo pero a largo plazo para conocer la evolucidon de nuestros pacientes
con sus caracteristicas propias.

2.- Realizar tratamiento quirdrgico a edad temprana para disminuir los efectos
deletéreos de la hipoxemia

3.- Continuar con el control cercano de los pacientes en el postoperatorio mediato
de la cirugia correctora para disminuir su riesgo hemodinamico y arritmico.

Los recién nacidos y lactantes pequefios, al tener una menor superficie corporal,
son mas vulnerables a inducir una respuesta inflamatoria cuando se ponen en
contacto con una superficie artificial mayor (circuito de CEC). La magnitud de la
misma esta directamente relacionada con el peso y la edad del paciente, asi como
con el tiempo de CEC, como se ha evidenciado en este trabajo, cuyos efectos
sobre el corazén de estos pequefios con caracteristicas particulares por edad y
cardiopatia; adicionalmente asociado a tiempos de circulacion extracorpérea y de
pinzamiento adrtico prolongados mas alla de 60minutos condicionan sindromes de
corazén aturdido, alteraciones en el ritmo cardiaco, sindrome de bajo gasto que en
la mayoria de nuestros pacientes fue la causa de morbimortalidad

Si bien en el resultado quirdrgico de la reparacion de una cardiopatia compleja

intervienen varios factores (técnica quirdrgica, circulacién extracorporea, anestesia
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y cuidados perioperatorios), el SGB siempre se hace presente en mayor o menor

grado en esas primeras horas criticas de muy dificil manejo.

Por ultimo, solo con la finalidad de no retrasar el manejo de estos pequefios se
recomienda su seguimiento estrecho; ya que durante la revision de las historias
clinicas las madres refirieron la presencia de cianosis desde el nacimiento y/o fatiga
a la alimentacion en los primeros meses, asi como deteccion de soplo desde el
nacimiento o en el control de “nifio sano” por personal médico. Estas expresiones
se encontraron de forma aislada o combinada, sin embargo al momento para su
envié a la primera valoracién por cardidlogo pediatra se observan periodos de
hasta 18 -24meses antes de esta, y hemos visto en la evolucién natural de estos
pequefios que ingresan a nuestros servicio por la presencia de crisis de hipoxia y/ o
cianosis moderadas-severas; lo cual no es favorable por las condiciones de hipoxia
cronica que como sabemos también modifican pardmetros hemodindmicos que

complican la evolucién clinica y quirargica de estos pequefios.
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Anexos.

Hoja de recoleccién de datos

Datos generales del paciente.

Nombre | Afiliacion
Fecha nacimiento Sexo
Edad Peso Originario
Exploracion fisica pre quirurgica
Cianosis Torax Hipocratismo
Soplo
Exploracion fisica postquirurgica
Cianosis Torax Hipocratismo
Soplo
Rx térax | Perfil Flujo Arco ao
der pulmonar
ECG pre quirargico
Ritmo/sit |FVM |AQRS |P QRS |QT ST HVD
us
Otros
ECG postquirargico
Ritmo/sit |FVM |AQRS |P QRS |QT ST HVD
us
Otros
Ecocardiograma
situs concordancia Conex.
Venosas
pulmonar
Conex. DDVI DSVI FE
venosas
sistémicas
FAC IT CIv
Diagnostic
o /fecha
Edad dx TX TX Tiempo entre | Tx
farmacologico paliativo/edad | dxy gx/edad/fech
[fecha procedimient | a
oy entre
paliativo y gx
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GRAFICOS.

Gréfico 1. Distribucidén de género en pacientes con Tetralogia de Fallot.

NUMERO PACIENTES

B MASCULINO
“ FEMENINO

Fuente: Expedientes clinicos del servicio de Cardiologia Pediéatrica del
Hospital Dr. Gaudencio Gonzalez Garza, Centro Médico Nacional La Raza.
México D.F 2012.
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Gréafico 2. Estados de referencia de pacientes con Tetralogia de Fallot a
Centro Médico Nacional La Raza.

8%

CHIAPAS \

10% ) 204

Fuente: Expedientes clinicos del servicio de Cardiologia Pediéatrica del
Hospital Dr. Gaudencio Gonzélez Garza, Centro Médico Nacional La Raza.
México D.F 2012.
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ESQUEMAS.

Esquema 1.
Evolucién clinica de los pacientes portadores de Tetralogia de Fallot .

AL NACIMIENTO|

—

INO ACIANOSIS |
73%(35P)

[EVOLUCIONAN CON CIANOSIS|

RN

AL ESFUERZO| PERSISTENTE
PROGRESIVA
54% (26P)

18.7% (9P)

CIANOSIS

/

N/

\

CIANOSIS
27%(13P)

[EVOLUCIONAN CON CIANOSIS|

PERSISTENTE
PROGRESIVA
17%(8P)

INTERMITENTE|

10% (5P)

CIANOSIS

N\

LEVE| MODERADA|[SEVE

RA|

LEVE| MODERADA| |SEVERA|

4-6GRS 7-9GRS

>10GRS 4-6GRS 7-9GRS > 10GRS

HB REDUCIDA HB REDUCIDA
CRISIS
\L HIPOXIA \L \L
(5P) (8P) (3P) (2P) (3P) (3P)
FISTULA SISTEMIC
y \l/ \L \L PULMONAR j/ \
(1P) (3P) (5P) (1P) (2P) (2P)

Fuente: Expedientes clinicos del servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital Dr.
Gaudencio Gonzéalez Garza, Centro Médico Nacional La Raza. México D.F 2012.
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Cuadro 1. Caracteristicas de los pacientes con Tetralogia de Fallot

Genero Edad al Originario Diagnostico Procedimiento
diagnostico quirdrgico
. masculino 1Anos 8 Meses Estado de México Tetralogia de fallot con Fistula sistémico
buena anatomia pulmonar
. masculino 2afos 4meses Hidalgo. Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 4afios Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 1Afo 8Meses Yucatan Tetralogia de Fallot con Correccion DEFUNCION
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 3afios Hidalgo Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 15ANOS Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién DEFUNCION
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 4Meses Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Femenino 7Aafos Hidalgo Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino lafio 8meses Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién DEFUNCION
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 2ANOS Yucatan Tetralogia de fallot con Correccion
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 14meses Quintana Roo Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Masculino 4Aafios Estado de México Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 2afios 6meses Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccion
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 1Afo 3Meses Hidalgo Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 3afios 2meses Yucatan Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Masculino 11Aafos Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 8arfos Quintana Roo Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 4afios 10meses Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Masculino 14ARos Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 6afos Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Femenino 1Afios 4Meses Hidalgo Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Femenino 5afos 7Meses Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Femenino 5ANOS Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccion
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 2Afios Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Femenino 12afios Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccion
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 16AR0s Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 16ANOS Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 3arfios 3Meses Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 3Afios 7Meses Chiapas Tetralogia de fallot con Correccién DEFUNCION
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 2Afios Yucatan Tetralogia de Fallot con Correccién DEFUNCION
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 1Afos 4Meses Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Fistula sistémico
buena anatomia pulmonar
. Masculino 8ANOS Yucatan Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 2afios Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Fistula sistémico DEFUNCION
buena anatomia pulmonar
. Femenino 14Afos Quintana Roo Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Masculino 2meses Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Femenino 2ANOS Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccién
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 5afios Hidalgo Tetralogia de fallot con Correccion
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 2a3m Quintana Roo Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino lafio 8 meses Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Masculino 6ANOS Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccion
buena anatomia Quirdrgica
. Femenino 2afios5m Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Fistula sistémico
buena anatomia pulmonar
. Femenino 11afios Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Correccion
Mala anatomia Quirdrgica
. Femenino 3Afios Hidalgo Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Femenino 7Afios 5Meses Yucatan Tetralogia de fallot con Correccion
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino 1ANO Estado de Mexico Tetralogia de fallot con Correccién
buena anatomia Quirdrgica
. Masculino lafio Hidalgo Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico DEFUNCION.
Mala anatomia pulmonar
. Masculino 6meses Estado de Mexico Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar
. Masculino 2meses Quintana Roo Tetralogia de Fallot con Fistula sistémico
Mala anatomia pulmonar

——
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Cuadro 2. Sindromes asociados a Tetralogia de Fallot.

Sindromes asociados a tetralogia de Fallot

Cardiacas % Extracardiacas %
Sindrome de Wolff 2% Sindrome de Down 8.3%
Parkinson White
Comunicacion 37% Atresia esofégica 6%
interauricular Atresia duodenal
Ano imperforado
Persistencia de 25% Polidactilia 4%
conducto arterioso Pie equino varo
bilateral
Aorta bivalva 4% Sindrome Hold 2%
Oram
Vena cava superior 2% Sindrome de Opitz 2%
izquierda persistente Lewis

Fuente: Expedientes clinicos del servicio de Cardiologia Pediatrica del
Hospital Dr.Gaudencio Gonzalez Garza, Centro Médico Nacional La Raza.
México D.F 2012.

Cuadro 3. Tetralogia de Fallot. PROCEDIMIENTO PALIATIVO.

FISTULA SISTEMICO PULMONAR

SEXO ANATOMIA ANATOMIA TOTAL PORCENTAJE
FAVORABLE DESFAVOIRABLE

HOMBRE 5 5 10 20%

MUJER 2 2 4 8%

TOTAL 7 7 14 28%

Fuente: Expedientes clinicos del servicio de Cardiologia Pediatrica del
Hospital Dr.Gaudencio Gonzalez Garza, Centro Médico Nacional La Raza.
México D.F 2012.
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