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INTRODUCCION

Tetralogia de Fallot

La Tetralogia de Fallot es una -cardiopatia congénita compleja y
habitualmente ciandgena. Caracteristicamente de origen tronco-conal, mas
especificamente de origen conal, caracterizada por cuatro elementos: hipoplasia
infundibular, comunicacién interventricular, cabalgamiento de la aorta e hipertrofia
ventricular derecha. Patogenéticamente se origina por la formacién de un tabique
ectopico con desviacion del tabique infundibular en sentido anterior e izquierdo.
Esta insercion anormal es la causante de la comunicacion interventricular y de

cierto grado de dextroposicién de la aorta.®

Clasicamente se han distinguido dos grandes grupos de Tetralogia de Fallot:
Tetralogia de Fallot asociada a estenosis pulmonar, que representa el 93% de los
casos Yy aquella relacionada con atresia pulmonar, menos frecuente y de mayor

severidad, representando solo el 7%."

Se ha demostrado que se encuentra asociada hasta 16% de los casos a la
microdelecion del cromosoma 22q11.Por otro lado, un 8% de los casos se

encuentra asociado a sindrome de Down.(")

Referente a los métodos de diagndstico, en la radiografia de térax se evidencia
flujo pulmonar disminuido, el cono de la pulmonar excavado, y el apex levantado.
El electrocardiograma muestra ritmo sinusal con desviacion del eje de QRS a la
derecha, presencia de hipertrofia ventricular derecha. Y clasicamente se observa

transicion brusca de V1 a v2. @

El ecocardiograma constituye el método de imagen no invasivo que todo paciente
debe tener de primera intencion para realizar el diagnodstico. La resonancia
magnética y angiotomografia son auxiliares de diagnéstico y el cateterismo
cardiaco es mas utilizado con miras intervencionistas y puede ofrecer informacién
adicional, como el grado de estenosis periférica de ramas pulmonares y presencia

de colaterales aorto-pulmonares.®
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Clinicamente la Tetralogia de Fallot es bien tolerada in utero. Una vez nacidos, los
neonatos son con frecuencia asintomaticos y a menudo no presentan cianosis. El
primer sonido del corazéon es normal mientras que el segundo ruido es unico,
acentuado y de tonalidad elevada. Esto, debido a la falta del componente
pulmonar de este ruido, secundario a la deformidad valvular. Por otro lado, se
aprecia un soplo sistdlico de eyeccion creciente-decreciente en el borde
paraesternal superior izquierdo debido al flujo de sangre a través de la valvula
pulmonar estrecha. El defecto septal interventricular es amplio y no restrictivo, por
lo tanto, no es audible por una presion interventricular igualada. La saturacion de

oxigeno es variable y a menudo se encuentra entre 80% y 90%.?

Muchos pacientes cursan con sintomatologia leve durante los primeros meses de
vida, observando adecuada ganancia ponderal, pero con el paso del tiempo, las
manifestaciones clinicas dependeran fundamentalmente del grado de obstruccién
infundibular, la cianosis se hace evidente y eventualmente se desencadenara una
crisis de hipoxia, las cuales son a menudo, causa de intervencion quirurgica
paliativa o correctiva. De manera inicial, si no es posible llevar a cabo una
correccion total, se debe asegurar el flujo pulmonar a través de una fistula
sistémico pulmonar, angiopalstia con stent del conducto arterioso o en el
infundibulo y tiempo después, si las caracteristicas anatomicas lo permiten se

realizara la reparacion quirirgica completa.®"

En general, se observa una adecuada evolucion posterior a la correccion total de
la tetralogia de Fallot, sin embargo, la mayoria de pacientes quedan con
insuficiencia valvular pulmonar tras la ampliacion del anillo valvular pulmonar.
Hasta hace unos afos se creia que las cavidades derechas del corazén tenian
tolerancia a cualquier sobrecarga de volumen. No obstante, algunos pacientes
posoperados de correccion total de Tetralogia de Fallot, presentaron muerte subita
durante el seguimiento generando un nuevo campo de investigacion respecto a
dicha situacién. Con la llegada de la Resonancia Magnética y el estudio de la
funcién ventricular derecha por ecocardiografia se llegd a la conclusién que el

ventriculo derecho no es capaz de tolerar el exceso de volumen como
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anteriormente se pensaba y se demostr6 que con el tiempo, la insuficiencia
pulmonar, repercute hemodinamicamente sobre el ventriculo derecho propiciando
dilatacion, presencia de fibrosis y disminucion en la fraccidn de expulsion,
aumentando asi, la posibilidad de generar arritmias ventriculares, aumento en la

duracion del complejo QRS y riesgo de muerte stbita.®*"

Actualmente, la tendencia en el manejo de la insuficiencia pulmonar es dada a
través de la implantacion de valvulas pulmonares competentes antes de la edad
adulta, bajo la idea de hacer reversible el deterioro ventricular derecho. El
seguimiento, mediante resultados de resonancia magnética ha logrado establecer
como limites 170 mL/m2 de volumen diastdlico final y 85 mL/m2 del sistdlico final

para considerar apropiado el recambio valvular. ¢4

Para llevar a cabo el recambio valvular pulmonar, se utilizan valvulas de
homoinjerto o bdvinos, aunque estas valvulas se implantan quirdrgicamente, la
implantacion a través de intervencionismo cardiaco ha tenido éxito y puede llegar
a ser el método de eleccion en el futuro cercano. No obstante, representa un costo

muy elevado para los paises en vias de desarrollo. ®)
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MARCO TEORICO

El conjunto de defectos que constituyen la malformaciéon conocida como
Tetralogia de Fallot fue descrito inicialmente por el danés Nicholas Stensen en
1673 y posteriormente hubo varias publicaciones referentes a esta patologia,
como las de James Hope, Thomas Peacock y Thomas Watson; sin embargo, fue
en 1888 cuando el francés Etienne Louis Arthur Fallot hizo una fina y precisa
descripcion de las cuatro caracteristicas morfoldgicas basicas, unificandolas en
una misma entidad que él llamé la maladie bleue, enfermedad azul, y llevé a cabo
la correlacion anatomoclinica de tres casos, en el trabajo publicado en el Marseille
Medical Journal; que lleva como titulo "Contribution to the pathologic anatomy of
morbus caelureus" sin embargo, la utilizacién del epénimo Fallot, se atribuye a
Maude Abbot en 1924, canadiense, autora también de un excelente atlas sobre

cardiopatias congénitas comparadas. ¢4

Otros aspectos historicos interesantes son que en los afios 1940’s la doctora
Helen-Taussig describe que “la cianosis progresiva observada en los bebés azules
con Tetralogia de Fallot, se debia a un inadecuado flujo sanguineo pulmonar, por
lo que persuade al doctor Alfred Blalock quien conjuntamente con su asistente
quirurgico Vivien Thomas y el estudiante Denton Cooley realizan la primera fistula
de Blalock-Taussig en humanos el 29 de noviembre 1945 en. Eileen Saxon, una
nina de 18 meses portadora de Tetralogia de Fallot, y la primera correccion de

esta patologia fue hecha por Lillehei en 1954. #*°)

Se ha considerado como la cardiopatia ciandgena mas frecuente: segun el New
England Regional Infant Cardiac Program, y, segun el Baltirnore Washington Infant
Study, su incidencia es de aproximadamente 1 a 3 por cada 10 000 nacimientos y
representa de 7 al 10% de todas las malformaciones cardiacas, sin existir
diferencias en cuanto al género. Como ocurre con la mayoria de las cardiopatias
congénitas, la etiologia precisa de la malformacién se desconoce. La mayor parte
de los casos son de presentacion esporadica, y el riesgo de recurrencia en el
siguiente embarazo se estima en 3% adicional, cuando la madre es portadora de




Tetralogia de Fallot, Un estudio demostré que la microdelecién de la region q11
del cromosoma 22 se presenta hasta en el 16% de los casos y también se asocia

en aproximadamente 8% de los casos a sindrome de Down. (%

Como en la mayoria de los defectos congénitos del corazon, la presentacion de la
Tetralogia de Fallot no es uniforme y clasicamente se han distinguido dos grandes
grupos: Tetralogia de Fallot asociada a estenosis pulmonar, que representa el
93% de los casos y aquella relacionada con atresia pulmonar, menos frecuente y

de mayor severidad, representando solo el 7%. (1)
EMBRIOPATOGENENSIS.

Es una malformacion caracteristicamente de origen tronco-conal, mas
especificamente de origen conal cuya embriopatogénesis se origina de un error en
la septacidn conal y esta dada por un desplazamiento anterior de las crestas
dextrodorsal y sinistroventral del cono primitivo las cuales dan origen al septum
infundibular. Del grado de desplazamiento dependera la severidad de obstruccion
a nivel infundibular, siendo asi, la lesibn mas importante en el sentido que a partir
de ella se originan todos los demas componentes, comenzando por la hipertrofia
ventricular derecha. Esta ultima, como componente de la tétrada, es secundaria a
factores hemodinamicos dependiendo del grado de obstruccion de la zona
subpulmonar. Por otro lado, la estenosis infundibular determina una desviacion
anterior e izquierda del septum infundibular, el cual se encuentra disociado de la
trabecula septomarginal o bien se fusiona con su borde anterior, esta insercion
anormal del septum infundibular es la causante de la comunicacién inteventricular
y del defecto de conexidn de la aorta con el ventriculo izquierdo, por ausencia de
un soporte adecuado, generando asi, los diferentes grados de dextroposicién de la

aorta.""?

En la mayoria de los casos la comunicacién interventricular es infundibular con
extension perimembranosa. La importancia en cuanto a la localizacion de la
comunicacién interventricular se debe al sistema de conduccion, ya que en los

defectos perimembranosos, la rama penetrante se situa en la cresta de la

N -
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comunicacion interventricular. La arteria pulmonar puede tener un calibre reducido,
al igual que sus ramas, y puede existir estenosis unilateral o bilateral localizada
principalmente en las ramas o en la periferia, siendo la rama izquierda la mas

afectada. ("2

Como malformaciones cardiacas asociadas a esta cardiopatia se encuentran
comunicacioén interauricular (35%), arco aortico derecho (30%), persistencia de
vena cava superior izquierda conectada al seno coronario (10%), origen de la
arteria descendente anterior de la coronaria derecha, la cual cruza el infundibulo
del ventriculo derecho (2-5%), ausencia de valvula pulmonar (3%), arteria
subclavia izquierda aberrante con arco aortico derecho (3%), defecto del septo
atrioventricular (2%) y otras con menor grado de presentacion, como la ausencia
de rama pulmonar izquierda, ventana aorto pulmonar, presencia de conducto

arterioso y coartacion de la aorta.!!

Clasicamente se han distinguido dos grandes grupos de Tetralogia de Fallot:
Tetralogia de Fallot con estenosis pulmonar, que representa el 93% de los casos y
aquella relacionada con atresia pulmonar, menos frecuente y de mayor severidad,
representando solo el 7%, donde la circulacién pulmonar depende de un conducto

arterioso y/o de colaterales aorto-pulmonares.(”
FISIOPATOLOGIA.

Una vez analizada la anatomia, se puede comprender que las caracteristicas
fisiopatolégicas de la Tetralogia de Fallot dependen principalmente del grado de
obstruccion existente entre el tracto salida del ventriculo derecho y la arteria
pulmonar, esto, generalmente dado por estenosis pulmonar mixta, tanto valvular
como infundibular. En segundo plano, los otros componentes resultan de las
resistencias pulmonares y periféricas y finalmente el tamafio de la comunicacién

interventricular.!"-?%

Es habitual que la comunicacidn interventricular sea grande lo que permite la

transmision de la presidon sistémica a ambos ventriculos dando como resultado
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una presioén sistolica biventricular igualada a la aértica, independientemente de la
gravedad de la estenosis pulmonar infundibular. Aquellos casos con comunicacion
interventricular restrictiva secundaria al cierre espontaneo parcial del orificio, o
bien al adosamiento de la valva septal de la tricuspide al borde del defecto septal,
presentan gradiente de presion entre ambos ventriculos, y el valor de la presion
sistélica del ventriculo derecho dependera de la gravedad de la estenosis
infundibular haciéndose manifiesto el soplo sistdlico de la comunicacién
interventricular secundario al gradiente generado por la restriccion a través de la

misma. ("

Por otro lado, se entiende que la sangre proveniente de la auricula derecha pasara
del ventriculo derecho a la aorta, al igual que la sangre proveniente del ventriculo
izquierdo; a través del defecto septal interventricular, la sangre se mezclara en la
aorta, dando como resultado el grado de desaturacidn del paciente permitiendo
clasificar desde el punto de vista hemodinamico la severidad del Fallot: Severo
cuando el cortocircuito de derecha a izquierda es mayor de 45%, moderado entre
25 % y 45 % y leve entre 10% y 25 %, mientras que con cortocircuito menor a 10%

el paciente no sera ciandtico.!

La circulacion pulmonar es dada generalmente por el ventriculo derecho a través
del infundibulo y la valvula pulmonar, en caso de ser importante la estenosis
pulmonar infundibular el flujo podra ser asegurado a través de la aorta mediante el
conducto arterioso y/o circulacion colateral; la cual llega a representar hasta un
40% del flujo total sistémico. Respecto a la estenosis pulmonar infundibular,
cuanto mas severa es, mayor sera el cortocircuito desde el ventriculo derecho a la
aorta, y mas importante sera la cianosis y el grado de oligohemia pulmonar, asi
mismo, determinara el gradiente entre el ventriculo derecho y el tronco de la
arteria pulmonar, y a este nivel la presidon sistdlica de la arteria pulmonar
habitualmente es normal o inferior a los valores normales medios. Dependiendo de
la cantidad del flujo y retorno venoso pulmonar, es que estara determinado el

tamanio de las cavidades izquierdas.!"?
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Durante la vida intrauterina, no se observan cambios importantes en la circulacion
fetal. Después del nacimiento, se incrementan las resistencias periféricas y se
expanden los pulmones, con disminucion progresiva de las resistencias
pulmonares. De ser importante la estenosis pulmonar, el gasto pulmonar estara
reducido. Si el conducto arterioso esta permeable, podra existir mayor flujo a los
pulmones y saturacion sistémica adecuada. No obstante, Cuando la obstruccion
es severa y se ha cerrado el conducto, las manifestaciones de hipoxia y acidosis

importante se presentan desde las primeras horas o dias de vida.(

Con un grado de estenosis de moderado a leve, el comportamiento hemodinamico
es diferente, pues la presién en el ventriculo izquierdo puede ser mayor que la del
derecho, estableciéndose inicialmente un cortocircuito de izquierda a derecha, con
lo cual practicamente son indistinguibles de una comunicacion interventricular.
Como existe un retorno venoso pulmonar normal, entonces las cavidades
izquierdas son normales; sin embargo, progresivamente se va acentuando la
estenosis a nivel infundibular hasta que en promedio a los tres a seis meses de

vida se hace aparente el cuadro tipico de tetralogia de Fallot.!"?

El grado de desaturacion aumentara con el ejercicio, ya que hay aumento de la
desaturacién de la sangre venosa sistémica y posible aumento de la resistencia a
nivel infundibular por accion de las catecolaminas, o que aumenta el cortocircuito
de derecha a izquierda que en parte es el mecanismo de produccién de las crisis

hipdxicas por espasmo a nivel infundibular.?

La desaturacion de estos pacientes estimula la médula 6sea por lo cual
progresivamente se instaura una policitemia que se hace cada vez mas marcada,
aumentando la viscosidad sanguinea que junto con el bajo flujo pulmonar
proporciona microtrombosis en este y otros tejidos, como en el cerebro. A nivel
distal de los dedos, son causantes de la osteoartropatia, manifestada clinicamente

por los dedos en palillo de tambor o hipocraticos. @
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Existen tres circunstancias que provocan insuficiencia cardiaca en la tetralogia de
Fallot: la coartacion de la aorta, la comunicacion interventricular restrictiva y la

hipertension arterial sistémica, condiciones poco habituales. "2

HISTORIA NATURAL.

La historia natural de la tetralogia de Fallot variara dependiendo si se trata de un
Fallot severo o de un Fallot leve a moderado. Al ser severo o extremo, la mayoria
morira si no se tratan adecuadamente, mientras que los restantes podran
sobrevivir si tienen conducto asociado o desarrollan circulacién colateral. Cuando
es menos severo, el paciente puede pasar asintomatico y en promedio alrededor
de los tres meses, comenzara a presentar cianosis que cada vez se hace mas
progresiva y presentaran crisis hipdxicas entre dos y doce meses, o adoptan
durante la lactancia la posicién genupectoral. A medida que evoluciona el cuadro,
el hematocrito aumenta y aparece disnea con el esfuerzo, la cual se hace
progresiva desde que comienzan a caminar y se intensifica el ejercicio. Muchos de
ellos cuando no se tratan comienzan a adoptar acunclillamiento (squatting) con el
ejercicio y pueden fallecer en una crisis hipdxica o por otras complicaciones como
accidentes cerebrovasculares, abscesos cerebrales, endocarditis bacteriana,

etc?,

Sin intervencion quirdrgica, la sobrevivencia es pobre y esta inversamente
relacionada al grado de obstruccion pulmonar. Aproximadamente el 50% de los
enfermos que nacen con Tetralogia de Fallot mueren en los primeros afios de vida
y dificiimente alguno sobrevive mas allad de los 30 afios. En contraste, en la
actualidad puede esperarse que el 90% de los nifios operados de correccion total

sobrevivan hasta la quinta década de la vida. ¥
CLINICA

La forma de presentacion clinica varia desde nifios gravemente incapacitados a
otros asintomaticos. Los sintomas dependen de la severidad de la estenosis
pulmonar infundibular. Si ésta es grave, el cortocircuito del ventriculo derecho a la
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aorta es importante, la cianosis precoz y los enfermos presentan crisis de hipoxia.
Lo comun en la tetralogia de Fallot es la aparicion de cianosis tardia, entre el
tercer y el sexto mes de vida. Este comportamiento se debe a que la estenosis
infundibular pulmonar es progresiva, o bien con el crecimiento ocurre una
desproporcion entre el orificio subpulmonar permeable y la superficie corporal. Un
menor numero de casos presentan insaturacion periférica desde los primeros dias
de vida, con crisis de hipoxia precoces, que obligan a una solucion terapéutica

mas temprana. (34

Ocasionalmente encontramos pacientes con estenosis infundibular de poca
importancia, circunstancia que permite un cortocircuito de izquierda a derecha.
Estos enfermos no padecen cianosis, no presentan oligohemia pulmonar, e incluso
pueden tener aumento de la circulacion pulmonar e insuficiencia cardiaca
congestiva de poca importancia. La evolucion de este grupo de pacientes
dependera del comportamiento de la estenosis pulmonar infundibular. Si ésta se
incrementa, observaremos disminucion en el cortocircuito de izquierda a derecha e
inclusive habra cianosis tardia. En caso contrario, el cuadro clinico es el de una
comunicacion interventricular. Aquellos casos con comunicacion interventricular
restrictiva tienen habitualmente la presion sistélica del ventriculo derecho mas alta
que la del izquierdo, ya que aqui la estenosis infundibular es causa de importante

sobrecarga del ventriculo derecho.??®

Una vez realizado el diagnéstico, se recomienda que los recién nacidos con
saturaciones de oxigeno adecuada sean vigilados en el hospital durante unos dias
para supervisar el estado clinico de cerca hasta que el conducto arterioso se
cierra. Si la saturacion de oxigeno se mantiene dentro de un rango aceptable
(superior a 75%), el paciente puede ser dado de alta con estrecho seguimiento.
Por otro lado, si la saturacion de oxigeno desciende significativamente durante el
proceso del cierre, se vuelve prioridad mantener su permeabilidad con una
infusidon de prostaglandinas durante el primer mes de vida. Esto, seguido por la
colocacion de una fistula sistémico pulmonar para asegurar el flujo sanguineo

pulmonar hasta que la reparacion quirurgica completa se puede realizar. ®)
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Muchos pacientes con Tetralogia de Fallot permanecen asintomaticos durante los
primeros meses de vida y si durante el crecimiento y desarrollo se observa una
ganancia pondoestatural adecuada, no sera necesaria una intervencion.quirurgica
y se reservara la correccion total cuando el nifio tenga 6 meses de edad

aproximadamente.®

La crisis de hipoxia es la complicacion mas grave de esta cardiopatia. Ocurre
inclusive en pacientes con poco compromiso infundibular, con discreta cianosis y
asintomaticos. Puede aparecer en las mafanas, al despertar, y desencadenarse
después de un esfuerzo fisico o durante un cuadro febril. Generalmente las
reacciones adrenérgicas son las responsables del cuadro de hipoxia, produciendo
espasmo del infundibulo del ventriculo derecho, hecho que explica su aparicion en
enfermos con estenosis pulmonar infundibular poco apretada. El resultado neto es
una severa disminucion del flujo sanguineo pulmonar. Se caracteriza por aumento
de la cianosis, taquipnea, insuficiencia respiratoria y pérdida del conocimiento. El
espasmo infundibular en la produccién de la crisis de hipoxia encuentra apoyo en

la desaparicion del soplo sistdlico, y mejoria con los beta-bloqueadores.®®)

El tratamiento de las crisis de hipoxia debe comenzar con el intento de reducir
cualquier causa de ansiedad para el nifio. Favorecer una posicién genopectoral
para aumentar la resistencia vascular sistémica y de no resultar eficaz, debe ser
considerada la ministracién de sedacion como inotropico negativo y coadyuvante
en la relajacién de los haces musculares del tracto de salida del ventriculo
derecho, asi como administracion de oxigeno al 100% para controlar la

hipoxemia. ©¢22)

En caso de que estas medidas no sean fructiferas, se requiere colocacion de una
via intravenosa y administracion de cristaloides con bicarbonato y un beta-

bloqueador para reducir la contractilidad del musculo.®

La exploracion fisica muestra en la mayor parte de los casos un nifio con cianosis,
la cual se localiza fundamentalmente en lechos ungueales y mucosas. A la

exploracion precordial, el primer ruido es normal y el segundo ruido en la base es
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unico, ya que el componente pulmonar esta apagado, y éste podra estar
desdoblado cuando la estenosis infundibular sea poco importante y la valvula
pulmonar normal. Los casos con estenosis infundibular muy grave se acompafnan
de un chasquido protosistolico, tal como ocurre en las atresias pulmonares con
comunicacion interventricular. Existe en el tercer espacio intercostal izquierdo un
soplo sistélico expulsivo, en crescendo-decrescendo, producido por la estenosis
pulmonar infundibular. Cuanto mas grave es la estrechez, menos intenso es el

soplo, el cual esta ausente en los casos de estenosis grave. )
RADIOLOGIA

En la radiografia de térax se observa sin cardiomegaiia significativa, un arco de la
pulmonar excavado, la puna del corazon levantada, oligohemia pulmonar y en un
porcentaje importante el arco adrtico esta a la derecha (25-30%). En la proyeccion
posteroanterior, la silueta cardiaca adquiere una configuracion conocida como
"zapato sueco", la cual esta dada por hipertrofia del ventriculo derecho, por el arco
medio izquierdo céncavo y por la punta del corazon levantada. El arco medio
excavado se debe a la estenosis pulmonar infundibular y al calibre del infundibulo
de menor diametro y con un trayecto anormal. Por los rasgos anatomicos y por la
situacién espacial del infundibulo, es dificil valorar en el estudio radioldgico el

tamanio de la arteria pulmonar. "2

La hipertrofia del ventriculo derecho se observa con claridad en la oblicua derecha
anterior. El borde anterior del corazon esta en contacto con la pared anterior del
térax. La curvatura del ventriculo es mas prominente y mas extensa, lo que
caracteriza el grado de hipertrofia ventricular. En la oblicua izquierda, existe una
retraccion del arco anterosuperior debido a la estenosis infiindibular y a la
anomalia en el trayecto del infundibulo del ventriculo derecho. La vasculatura
pulmonar esta disminuida, a excepcion de aquellos casos con importante

circulacion colateral ("
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ELECTROCARDIOGRAMA.

El electrocardiograma es normal en los primeros dias de vida. Posteriormente, las
ondas P se vuelven acuminadas en DIl y V4, el AQRS se situa a la derecha y
aparecen datos de hipertrofia del ventriculo derecho. Esta se caracteriza por
complejos Rs en V4 con ondas T negativas; en V, existe disminucién significativa
de la amplitud de la onda R (transicion brusca) y la onda T se vuelve positiva. En
aVR se registran ondas R tardias, y en Vs, complejos RS o rS. Con menor
frecuencia se registran complejos gR en precordiales derechas. La presencia de r

en Vs indica poco desarrollo del ventriculo izquierdo.!"?
ECOCARDIOGRAMA.

La realizacion del ecocardiograma mediante el sistema secuencial segmentario
permite la completa evaluacidn y diagnodstico preciso de esta patologia incluso
desde la vida intrauterina. 2 E| ecocardiograma transabdominal fetal se realiza
entre la semana 18 y la 22 donde se distingue un defecto septal interventricular
amplio asociado a un cabalgamiento adrtico visto en el eje corto y en cuatro
camaras. El desalineamiento anterior y cefalico del septum infiindibular se
visualiza en el eje corto y el grado de estenosis pulmonar puede variar,
dependiendo de la edad gestacional. Como limitaciones, puede no ser posible
excluir pequenos defectos septales interventriculares, conexion anémala parcial de
venas pulmonares, anormalidades de las arterias coronarias y diferentes grados
de coartacion. Un marcador de estenosis pulmonar severa durante la vida fetal es

la visualizacién de un flujo reverso a nivel del conducto arterioso.

El ecocardiograma transtoracico se utiliza como estudio para precisar varios
aspectos que son importantes desde el punto de vista quirurgico. El defecto septal
ventricular se localiza a nivel del septum infundibular, por debajo de la valva
septal de la tricuspide con extension anterior hacia la valvula adrtica. Sus bordes
pueden ser valorados en plano subcostal transverso, eje corto paraesternal y
apical de cuatro y cinco camaras En raras ocasiones, puede estar parcialmente

ocluido por tejido aneurismatico tricuspideo. Una vista apical de cuatro camaras
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es util para excluir defectos septales adicionales y cabalgamiento de la valvula
tricuspide, mientras que el eje paraesternal corto puede excluir la extension del
defecto. Con el uso de Doppler color se define el defecto septal y se logran
visualizar defectos septales musculares. La relacién entre el defecto septal
interventricular y el grado de cabalgamiento adrtico se obtiene en el eje apical de

cuatro y cinco cdmaras y el paraesternal largo."?

El tracto de salida y la morfologia en general del ventriculo derecho asi como el
grado de hipertrofia ventricular se valoran en el eje paraesternal corto, sagital
subcostal y vistas apicales. El infundibulo, el tamano de la valvula pulmonar, el
tronco y las ramas pulmonares se evaluan en el eje paraesternal corto y
supraesternal. La aceleracion del espectro del Doppler color debajo de la valvula
pulmonar es diagndstica de estenosis infundibular. En dichos cortes, también se
puede evidenciar la presencia conducto arterioso permeable. El arco aodrtico se
observa en el eje supraesternal. La anatomia de las arterias coronarias es
valorada en el eje paraesternal corto. Dado que existe asociacion con ventriculo
izquierdo con grados moderados de hipoplasia, es importante la medicién

ecocardiografica ventricular izquierda y del anillo mitral.()

El ecocardiograma transesofagico esta indicado cuando no se obtienen imagenes
adecuadas en el ecocardiograma transtoracico y como estudio transquirurgico o
posquirdrgico. La evaluacion posquirdrgica debe excluir defectos septales
residuales y la obstruccion en el tracto de salida del ventriculo derecho, y analiza
el grado de insuficiencia pulmonar y tricuspidea, asi como la funcién ventricular

derecha e izquierda.")

Aunque el diagndstico de tetralogia de Fallot se lleva a cabo con bastante
seguridad con los hallazgos clinicos y ecocardiograficos, la angiocardiografla
muestra elementos utiles para definir la conducta terapéutica y descartar algunas

anomalias asociadas."”
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ANGIOTOMOGRAFIA:

La angiotomografia es una herramienta util en el abordaje diagndstico ya que
permite reconstruir la anatomia de manera tridimensional, no obstante a pesar de
no aportar datos adicionales en cuanto a la morfologia cardiaca, resulta ser util
para descubrir la presencia de alteraciones morfolégicas, funcionales o anomalias

asociadas. ®®

Por otro lado, la angiotomografia computada se ha convertido en una herramienta
adicional en el diagnodstico y seguimiento posquirurgico de los pacientes con
tetralogia de Fallot, particularmente en pacientes con ecocardiografia no
concluyente en los que se prefiere evitar la sedacién requerida para la evaluacion
por resonancia magnética. El médico debe estar familiarizado con los signos
clave para el diagndstico de la tetralogia de Fallot y para el seguimiento de su

tratamiento quirtrgico paliativo o definitivo. %

CATETERISMO CARDIACO

El cateterismo cardiaco como método complementario en el area diagndstica, es
importante para detectar con precision anomalias asociadas, tales como
colaterales aorto-pulmonares, comunicaciones interventriculares musculares,
estenosis periféricas, conexion y tamano de las arterias pulmonares anomalias de

las arterias coronarias, etc.(?

CATETERISMO INTERVENCIONISTA.

En algunos pacientes con subdesarrollo grave de la arteria pulmonar no existe
posibilidad de anastomosis sistémico-pulmonar, y el aumento de la hipoxemia es
progresivo y peligroso, por lo tanto como alternativa de tratamiento paliativo se
puede realizar colocacion de stent en el tracto de salida del ventriculo derecho

mejorando asi la condicidon clinica, aumenta el flujo pulmonar por medios
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fisiolégicos y potencializa el desarrollo de la arteria pulmonar antes del

tratamiento quirtrgico. ¢1%

La valvuloplastia pulmonar con balén ha sido utilizada en neonatos y lactantes
pequefios con Tetralogia de Fallot, pero su eficacia ha sido discutida por el riesgo
de desencadenar crisis de hipoxia inmediatas al procedimiento; ademas, el
potencial de facilitar el crecimiento del anillo y las arterias pulmonares parecen
poco relevantes. Esta medida de ser exitosa, resulta transitoria ya que no corrige

el defecto, y hasta el momento el tratamiento es quirtirgico.®
Otros procedimientos utilizados:

- Angioplastia con balon e implante de stents en las estenosis de ramas
pulmonares o secundarias a la cirugia correctiva y en la estenosis de los

conductos del ventriculo derecho a la arteria pulmonar.?®

- Dilatacién con balén en fistula de Blalock-Taussig estenosada como

procedimiento transitorio previo a la cirugia correctiva. ).

- Oclusion de colaterales mediante espirales embolizantes (coils) posterior a

la cirugia correctiva.®
TRATAMIENTO MEDICO.

El tratamiento médico, que puede ayudar en el manejo inicial de ciertos casos de
tetralogia de Fallot, esta orientado basicamente al uso de PGE+, para mantener
abierto el conducto durante el primer mes de vida y al uso de betabloqueadores
con el objeto de controlar o evitar la instalacion de un crisis hipdxica secundaria a
espasmo infundibular. En esta situacion se debe estabilizar al paciente,
corrigiendo el estado acido-basico.V Inicialmente se administra oxigeno mientras
comienza la accion de las prostaglandinas, pero progresivamente debe
disminuirse hasta suspenderlo, teniendo en cuenta que el O2 es el mayor estimulo
para el cierre del conducto; por otra parte, a estos pacientes debe irritarselos lo

minimo posible®.
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Es de gran importancia, evitar las crisis de hipoxia, en caso de no ser posible, es
indicacion de tratamiento quirurgico con prioridad cuyos objetivos son los de
promover un flujo sanguineo pulmonar no obstructivo para permitir la adecuada
oxigenacion y contrarrestar la hipoxia con sus subsecuentes complicaciones. Esto
permite preservar la funcion miocardica de bomba y mejorar la calidad de vida y
clase funcional del paciente afectado por esta patologia. Es por ello que la
tendencia terapéutica mundial esta enfocada hacia la correccion quirurgica total
antes del afno de edad. Este limite de edad se recomienda para promover el
normal crecimiento y desarrollo, eliminar la hipoxemia en forma temprana,
minimizar la cantidad de masa ventricular derecha a extirpar, mejorar
consecuentemente la funcion ventricular, bajar la incidencia de arritmias en el
postoperatorio tardio y disminuir la mortalidad postoperatoria. La fistula sistémico-
pulmonar se recomienda como procedimiento paliativo antes de los 3 meses de
edad soOlo en casos de urgencia por crisis hipdoxica no susceptible de ser
controlada con tratamiento médico o intervencionista, posponiendo la correccion

total para una edad posterior. (")

Por lo tanto, desde el punto de vista practico, podemos sistematizar las
alternativas quirurgicas que se pueden usar en forma independiente, combinada o
cronolégicamente secuencial en cuatro grandes grupos de procedimientos:
paliativo, correctivo, asociado o complementario e hibrido. Las fistulas sistémico-
pulmonares constituyen una alternativa para los casos con crisis hipéxicas no
controlables con tratamiento meédico ni susceptibles de ser paliados por
intervencionismo. Habitualmente se realizan en menores de 3 meses y sélo en
casos de urgencia. Respecto a los pacientes candidatos a estudio hemodinamico
con miras intervencionsitas la opcidn de manejo es la colocacién de stent en el
conducto arterioso y/o en el tracto de salida del ventriculo derecho, lo que asegura
el flujo pulmonar. Ambas técnicas tienen como finalidad estabilizar al paciente y
completar la correccién definitiva en forma electiva en una etapa posterior

(idealmente antes del ario de vida). !
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TRATAMIENTO QUIRURGICO.

La correccion quirurgica total es el tratamiento de eleccion de la Tetralogia de
Fallot, siempre y cuando las condiciones anatomicas lo permitan y consiste
basicamente en tres grandes pasos: ampliacion del tracto de salida del ventriculo
derecho (mediante infundibulotomia, infundibulectomia, o ambas), cierre de CIV
(para redirigir el flujo del ventriculo izquierdo a la aorta, corrigiendo el
cabalgamiento) y restitucién de la continuidad del ventriculo derecho a la arteria
pulmonar (con o sin uso de injertos protésicos, los cuales pueden estar provistos

de un mecanismo valvular."

El tratamiento quirurgico se inicié e n 1945 cuando los doctores Blalock y Taussig,
en Baltimore, disenaron y realizaron la primera fistula sistémico pulmonar como
cirugia paliativa, que consistia en una anastomosis de la arteria subclavia a la
arteria pulmonar. Posteriormente en 1954 Walton Lillehei y Vareo en la
Universidad de Minnesota practicaron la primera correccion total en un paciente de
diez meses utilizando la circulaciéon cruzada en la que se utiliz6 a un humano
como maquina de perfusion y ventilacién durante el procedimiento. John W. Kirklin
en la Clinica Mayo en 1955 realiz6 la primera correccién, con el uso de la
maquina de circulacion extracorporea. Desde esta época hasta mediados de los
anos sesenta la mortalidad en pacientes operados en el primer afio de vida era
muy alta, por lo que se habia optado por realizar la cirugia en dos etapas (fistula y
luego correccion total) y fue en 1969 cuando Barratt Boyes en Nueva Zelanda
reinicio la técnica de correccidn total en lactantes con resultados muy

alentadores.®

La primera correccion total consistio en realizar una amplia incision en el
infundibulo, ventriculo derecho y tronco de arteria pulmonar, cerrando la
comunicacioén interventricular en forma directa a través de la ventriculotomia. En
los ultimos afos se cierra la comunicacion interventricular con parche y se reseca
la estenosis infundibular a través de un acceso por atriotomia derecha

transtricuspideo en aquellos pacientes con "anillo™ y tronco de la arteria pulmonar
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normales. Si el "anillo", valvula o tronco se muestran estrechos, el acceso se
combina con una arteriotomia del tronco pulmonar (via transauricular-
transpulmonar), y a través de éste se realiza una comisurotomia valvular
pulmonar; ademas se amplia el tronco pulmonar y se completa la reseccién de la
estenosis infundibular, evitando en lo posible seccionar el "anillo" pulmonar. Sin
embargo, si el anillo pulmonar es demasiado pequefo, con valores (Z < -2), la
arteriotomia pulmonar se extiende a través del anillo pulmonar hasta el
infundibulo, con la longitud minima posible, pero lo suficientemente larga para
resolver la estenosis. Incluso, se puede extender a las ramas pulmonares en

caso de existir estenosis en el origen. ()

La restituciéon de la continuidad del ventriculo derecho a la arteria pulmonar se
realiza mediante la colocacion de un parche protésico que puede ser de pericardio
(autélogo o bovino) o sintético (de woven Dacron o de PTFE) provisto o
desprovisto de un mecanismo valvular. Existe la tendencia a favorecer la restitu-
cion por medio de algun mecanismo valvular cuanto mayor sea la edad del
paciente o mayor el riesgo de insuficiencia cardiaca, ya que podria disminuir la
morbilidad postoperatoria inmediata. Dentro de las técnicas valvuladas pueden
usarse las del parche monovalva, prétesis biologicas pulmonares, homoinjertos,
xenoinjertos o protesis tubulares valvuladas. El implante de un conducto entre el
ventriculo derecho vy la arteria pulmonar se utiliza en los casos que existe un

arteria coronaria que cruza el infundibulo."

Los procedimientos complementarios mas frecuentemente realizados
concomitantemente a la correccion total de la Tetralogia de Fallot son el cierre de
la comunicacion interauricular, la ampliacién del tronco y/o ramas de la arteria
pulmonar y la plastia valvular pulmonar. En pacientes con alto riesgo de
disfunciéon ventricular derecha se favorece la creacion de una comunicacién
interauricular restrictiva mediante la fenestracion del parche interatrial.
Finalmente, sila estenosis es a nivel valvular y existe la posibilidad de preservar
el anillo pulmonar, se debe considerar la realizacién de plastia valvular mediante

comisurotomia pulmonar.("
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La supervivencia natural en la tetralogia de Fallot es excepcional mas ala de la
tercera década de la vida. La historia modificada por la cirugia correctiva
demuestra que la supervivencia es superior al 85% a los 40 afos. Actualmente
existe un numero creciente de pacientes que requieren seguimiento regular por

complicaciones posterior a la correccion total.!”

La mortalidad operatoria de la correccion total de la tetralogia de Fallot es de
aproximadamente 7%. La incision transanular provoca insuficiencia pulmonar, lo
que puede llevar de forma progresiva a dilatacion y disfuncion ventricular derecha
y, mayor riesgo de arritmias. El reemplazo de la valvula pulmonar normaliza las
dimensiones del ventriculo derecho, mejora la contraccion ventricular derecha e
izquierda, disminuye la incidencia de arritmias sintomaticas. Se considera como
indicaciones para cambio valvular pulmonar, prolongacion del QRS en el
electrocardiograma mayor de 180 mseg, un volumen telediastdlico final mayor de
165 mL/m?, deterioro de la funcidn ventricular derecha y clase funcional Il NYHA.
La técnica percutanea puede ser benéfica en pacientes selectos. En los casos en
los que se tiene duda y cuya relacion entre la presidn intraventricular derecha y la
presion intraventricular izquierda posterior a la cirugia es de 0.75 o menos, la
cirugia puede considerarse satisfactoria; en caso contrario se debe tener en
cuenta la colocacion del parche transanular. Con la preservacion de la valvula
existe una reduccién entre la presion del ventriculo derecho y la presion del
ventriculo izquierdo en el mediano a largo plazo, disminuye la insuficiencia
pulmonar, se preserva la funcién del ventriculo derecho y baja la incidencia de

arritmias en el postoperatorio tardio.("

Los problemas mas comunes que requieren seguimiento posterior a la correccion
quirargica son el cortocircuito residual a nivel interventricular, la estenosis
localizada de ramas pulmonares, estenosis residual subpulmonar o a nivel de la
unién del ventriculo derecho con la arteria pulmonar, la insuficiencia pulmonar y
tricuspidea, la dilatacion e insuficiencia adrticas, las arritmias atriales (fibrilacién y
flater atrial) o ventriculares (extrasistoles monomorfas o polimorfas, taquicardia

ventricular) y la disfuncion y dilatacién ventriculares derechas. Los factores de
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riesgo para dilataciéon del ventriculo derecho en pacientes postoperados son
insuficiencia pulmonar, acinesia o aneurisma en el tracto de salida del ventriculo

derecho e insuficiencia tricuspidea.!”

La insuficiencia pulmonar cronica eventualmente produce dilatacion severa del
ventriculo derecho, disfuncion ventricular derecha e incremento en el riesgo de
arritmias ventriculares. El recambio valvular pulmonar puede llevar a la
normalizacion del volumen del ventriculo derecho cuando el volumen telediastolico

del ventriculo derecho es < 170 mL/m?sc o el telesistolico < 85 mL/m?sc. (111219

Otro problema hemodinamico posterior a la correccion total es la estenosis
pulmonar (sub, supra o valvular). Por otro lado la muerte subita atribuida a las
arritmias cardiacas ocurre en el 6% de los pacientes postoperados de correccion
de tetralogia de Fallot. Una duracion del QRS > 180 ms ha sido identificada como
un marcador en el desarrollo de arritmias ventriculares malignas. Las cicatrices
quirurgicas por ventriculotomia o parche en el ventriculo derecho forman el
sustrato de la taquicardia y el disparador es la dilataciéon ventricular influenciada
tanto por el volumen del ventriculo derecho como por la masa ventricular

derecha.*1%1"

La resonancia magnética proporciona informacion sobre la cantidad de flujo
pulmonar, lo que permite calcular el volumen regurgitante pulmonar. También es
posible valorar la velocidad maxima a través de la valvula pulmonar y evaluar la
presencia de estenosis pulmonar. Provee informacidén exacta en el calculo de
volumenes ventriculares y de fraccion de expulsién. Ademas permite analizar el
tracto de salida del ventriculo derecho, la estenosis de ramas pulmonares y la

presencia de fibrosis ventricular.!"*1?)

El seguimiento de los pacientes postoperados es de por vida, con mayor énfasis
en los casos de parche transanular, por su alta relacién con la insuficiencia
pulmonar, la dilatacion del ventriculo derecho y las arritmias a largo plazo. Dado lo

anterior, recomendamos la realizacion de un ecocardiograma anual o bianual y de
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resonancia magnética a intervalos de 1 a 5 afios, de acuerdo al estado clinico del

paciente.")

ANTECEDENTES.

El tratamiento quirurgico de la tetralogia de Fallot da lugar a alteraciones
anatémicas y funcionales en la mayoria de los pacientes. A pesar de que el
volumen de carga del ventriculo derecho debido a la insuficiencia pulmonar severa
puede ser tolerada por muchos afnos, no obstante, se ha demostrado que los
mecanismos de compensacion del miocardio del ventriculo derecho fracasan y
que, si la carga de volumen no se elimina o se reduce mediante la sustitucion de la

valvula pulmonar, la disfuncion ventricular puede ser irreversible.®1?

Se sabe que la insuficiencia pulmonar severa altera la funcion biventricular. La
sustitucidn de la valvula pulmonar alivia los sintomas, normaliza los volumenes del
ventriculo derecho, y mejora la funcion ventricular. La mayoria de los estudios
sobre el papel de recambio valvular han examinado los adolescentes mayores o
adultos. Se sabe menos acerca de los beneficios potenciales de la sustitucion
valvular pulmonar en preadolescentes con tetralogia de Fallot y dilatacion

ventricular derecha significativa.('®

La insuficiencia pulmonar da lugar a dilatacién del ventriculo derecho que se ha
asociado con vulnerabilidad para arritmias. En un estudio de Grothoff, et al. se
demostro la relacion existente entre la duracion del complejo QRS y el volumen
diastdlico terminal del ventriculo derecho, asi mismo, se demostré que el
reemplazo valvular pulmonar reduce la duracion del QRS y el volumen diastdlico

final del ventriculo derecho.®'"")

Determinar el momento adecuado para el recambio valvular en pacientes con
insuficiencia pulmonar significativa puede ser dificil, ya que la mayoria de los
enfermos se encuentran asintomaticos aun con insuficiencia significativa.
Idealmente, todas las lesiones anatomicas residuales importantes deben ser

tratadas tempranamente para evitar el deterioro de la funcion ventricular derecha
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y el desarrollo de problemas asociados."®

En un estudio de Therrien y
colaboradores, encontraron que los limites para obtener regresion del deterioro
ventricular derecho son 170 ml/m2 de volumen diastolico final y 85 ml/m2 de
volumen sistdlico final. Concluyendo que después de cierto grado de dilatacion

ventricular derecha, la recuperacién de la funcién es poco probable. @

La resonancia magnética cardiovascular ha evolucionado durante las ultimas 2
décadas como la técnica de imagen estandar de referencia para evaluar las
secuelas anatomica y funcional en pacientes con correccion total de tetralogia de
Fallot. Tal Geva, analiza la carga de volumen del ventriculo derecho croénica
después de la reparacion y el papel de la resonancia magnética como apoyo en la
toma de decisiones en relacién pulmonar al reemplazo valvular.®'?
Proporcionando informacién exacta en el calculo de volumenes ventriculares y de
fraccion de expulsiéon. Ademas permite analizar el tracto de salida del ventriculo

derecho, la estenosis de ramas pulmonares y la presencia de fibrosis ventricular.")

La insuficiencia valvular pulmonar crénica es la secuela mas frecuente que
requiere reoperacion en los pacientes con tetralogia de Fallot. Esta, comunmente
asociada a una extensa ventriculotomia, infundibulectomia, asi como parches

transanulares generosos en el tracto de salida del ventriculo derecho.!"

Discigil, Puga, et al. demostraron mediante un estudio retrospectivo, que 42
pacientes sometidos a recambio valvular tardiamente con una media de 10 afos
posterior a la reparacion total, presentaron mejoria significativa en la funcion
ventricular derecha, control efectivo de las arritmias, y mejoria significativa en el
volumen diastdlico final y volumen de eyeccion efectivo del ventriculo derecho asi
mismo se concluyd que el recambio puede realizarse con baja mortalidad

mediante cirugia.'®

Por otro lado, Gengsakul, et al, encontraron que los sintomas y la clase funcional
mejoran después del recambio valvular, asi como una disminucion en la
regurgitacién pulmonar y tricuspidea, no obstante no se demostrd reduccion de

las arritmias, pero no se observaron muertes subitas durante la cohorte.!"?%
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Lindsey y colaboradores llevaron a cambio valvular pulmonar a 42 pacientes
menores de 13 afos, sometidos a correccion total en promedio a los 8 meses de
edad, observando en los controles ecocardiograficos disminucion en el diametro
interno del ventriculo derecho. Aunque el reemplazo valvular pulmonar condiciona
a un recambio valvular, mediante cirugia, este estudio indica que el recambio es

seguro y bien tolerado en nifios."

Actualmente, la tendencia en el manejo de la insuficiencia pulmonar consiste en
la implantacion de valvulas pulmonares competentes antes de la edad adulta y a
partir de los 6 afios de edad. Para este propdsito, se utilizan valvulas de
homoinjerto o bovinos, aunque estas valvulas se implantan quirdrgicamente, la
implantacion a través de intervencionismo cardiaco ha tenido éxito y puede llegar

a ser el método de eleccién en el futuro cercano.®

El implante percutaneo de valvulas cardiacas se ha convertido en uno de los
campos mas fascinantes de la cardiologia actual. El implante de la pulmonar es
una alternativa real al problema de largo plazo de los enfermos reparados de
Tetralogia de Fallot. A la fecha, en el mundo, mas de 700 enfermos han recibido
una proétesis pulmonar con ésta técnica, con resultados iniciales alentadores. (art
actual) Bonhoeffer et al, presentan con éxito la implantacion de una valvula
cardiaca biolégica mediante la técnica percutanea sin insuficiencia residual,
demostrada por angiografia y Doppler color, durante el seguimiento se evidencié
mejora en la clase funcional vy ausencia de insuficiencia, asi como
complicaciones, caracterizadas basicamente por estenosis valvular secundaria a

calcificacion que en su momento podra ser llevada a dilatacion con balén.¥

El recambio valvular aislado continua siendo un procedimiento de bajo riesgo, con
una mortalidad perioperatoria de 1-2% y una sobrevida excelente a 10 afos de 86-
95%.19)
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La insuficiencia valvular pulmonar crénica es la secuela mas frecuente que
requiere reoperacion en los pacientes con tetralogia de Fallot esta, comunmente
asociada a una extensa ventriculotomia, infundibulectomia, asi como parches

transanulares generosos en el tracto de salida del ventriculo derecho.

Determinar el momento adecuado para el recambio valvular en pacientes con
insuficiencia pulmonar significativa puede ser dificil, ya que la mayoria de los

enfermos se encuentran asintomaticos aun con insuficiencia significativa.

En el seguimiento, la muerte subita atribuida a las arritmias cardiacas ocurre con
una duracién del QRS > 180 ms y mediante resultados de resonancia magnética
se ha logrado establecer como limites 170 mL/m2 de volumen diastdlico final y 85
mL/m2 del sistdlico final para considerar apropiado el recambio valvular. Siendo un
procedimiento de bajo riesgo, con una mortalidad perioperatoria baja y una

sobrevida excelente a 10 afios de 86-95% con adecuada tolerancia en nifos.

Dentro de la experiencia del Instituto, no existen estudios que demuestren la
evolucion de los pacientes posoperados de correccion total de Tetralogia de

Fallot en quienes se implanté una prétesis pulmonar.

PREGUNTAS DE INVESTIGACION:

¢ En qué momento el paciente pediatrico posoperado de correccién total de
tetralogia de Fallot requerira reemplazo valvular pulmonar asociado al grado de

insuficiencia pulmonar?

¢, Se observa disminucion en la regurgitacion pulmonar, reduccion en la duracién
del QRS y el volumen diastdlico final del ventriculo derecho posterior al recambio

valvular pulmonar?
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JUSTIFICACION

Dado que la insuficiencia valvular pulmonar, es la secuela mas frecuente en
pacientes operados de correccion total de tetralogia de Fallot relacionado con la
técnica quirurgica. Determinar el momento adecuado para el recambio valvular en
pacientes con insuficiencia pulmonar significativa resulta dificil, ya que la mayoria

de los enfermos se encuentran asintomaticos.

Con el cambio valvular, se observa mejoria en los sintomas y la clase funcional
asi como una disminucion en la regurgitacion pulmonar. Por otro lado se reduce la
duracion del QRS y el volumen diastdlico final del ventriculo derecho. Dentro de la
experiencia del Instituto, no existen estudios que demuestren la utilidad del

recambio valvular pulmonar en pacientes pediatricos.

OBJETIVOS

e Evaluar la funcién ventricular derecha en relacion a insuficiencia pulmonar
en pacientes posoperados de correccion total de tetralogia de Fallot.

e Valorar la evolucion clinica de los pacientes en quienes se colocd protesis
pulmonar posterior a la correccion total de Tetralogia de Fallot.

e Evaluar si existe disminucién en la duracion del QRS y el volumen

diastolico final del ventriculo derecho
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METODOLOGIA.

LUGAR.

El estudio se llevd a cabo en el Departamento de Cardiologia Pediatrica del
Instituto Nacional de Cardiologia “Dr. Ignacio Chavez”, que es una Institucion de
tercer nivel de atencion dependiente de la Secretaria de Salud, cuyo objetivo es la

atencion de pacientes cardiovasculares y enfermedades asociadas principalmente.
TIPO DE ESTUDIO.

Se trata de un estudio: observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal.
POBLACION.

Se analizaron los expedientes de pacientes ingresados al instituto Nacional de
Cardiologia “Dr. Ignacio Chavez” desde enero de 2000 a mayo de 20016 con el
diagnostico de Tetralogia de Fallot y que tienen el antecedente de haber sido

llevados a correccion total de Tetralogia de Fallot.
MUESTREO.

La muestra se obtuvo mediante un muestreo no probabilistico de casos no

consecutivos.
CRITERIOS DE INCLUSION.

Se incluyeron los pacientes con diagndstico de Tetralogia de Fallot y antecedente

de correccion total en el periodo de tiempo previamente descrito.
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CRITERIOS DE EXCLUSION.

Se excluyeron los diagnésticos de atresia pulmonar, asi como aquellos
pacientes cuya correccion o el recambio valvular pulmonar se realizé posterior a

los 18 afnos,

Pacientes que fueron llevados a recambio valvular pulmonar, secundario a

patologia cardiaca adquirida.
CRITERIOS DE ELIMINACION.
Pacientes sin datos completos en el expediente.

Pacientes que perdieron seguimiento posterior a la correccion total de tetralogia
de Fallot.

Pacientes con antecedente de correccion total de tetralogia de Fallot y recambio

valvular pulmonar en otra Institucion.

Pacientes en quienes no se colocé prétesis pulmonar.

“ew
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VARIABLES.

Variables Definiciéon Definiciéon Escala de | Modalida
conceptual operacional medicién d
Edad Tiempo que ha vivido | Tiempo que ha vivido | Cuantitativa, Neonato:
una persona u otro|una persona u otro|discretayderazéon |0 - 28
ser vivo contando|ser vivo contando dias.
desde su nacimiento. | desde su nacimiento.. Lactante:
1 mes — 2
anos.
Preescolar
. 2 afos -
6 anos.
Escolar: 6
anos — 12
anos.
Adolescen
te: 12
anos — 18
anos.
Adulto: > 1
anos.
Peso Suma de todos los|Se mide en gramos. | Cuantitativa, Varios
discreta y de razén
componentes del
organismo y
representa la
masa corporal total.
Talla Medida de la estatura | Se mide en | Cuantitativa, Varias
. discreta y de razon
del cuerpo humano centimetros.
desde los pies hasta
el techo de la boveda
del craneo.
Sexo: Condicion  organica | Condicion  organica | Cualitativa, Masculino,
que distingue a los |que distingue a los |nominal femenino.
machos de las | machos de las | dicotomica

hembras.

hembras.




Cianosis Coloraciéon azul o|Coloracién azul o | Cualitativa Ausente,
livida de la piel y de |livida de la piel y de | nominal, presente
las mucosas que se|las mucosas que se |dicotomica
produce a causa de |produce a causa de
una oxigenacion | una oxigenacion
deficiente de la | deficiente de la
sangre sangre

Enfermedad Enfermedad Enfermedad Cualitativa Ausente,

genética congénita, producida | congénita, producida | nominal, presente
por un trastorno|por un trastorno | dicotbmica
ocurrido durante el |ocurrido durante el
desarrollo desarrollo
embrionario, o0 como | embrionario, 0 como
consecuencia de un |consecuencia de un
defecto hereditario. defecto hereditario...

Arritmia Problema en la | Problema en la | Cualitativa, Ausente,
frecuencia cardiaca o | frecuencia cardiaca o | nominal, presente
del ritmo de los|del ritmo de los |dicotémica
latidos del corazon. latidos del corazon.

Cardiomegalia | Aumento anormal del | Se mide en la|Cualitativa, ordinal | Grado |:
\égllucrgreanzéx tamano radiografia de torax no rebaza

de acuerdo a |la el tercio
relacion de la punta proximal
cardiaca con las clavicular.
lineas de referencia Grado |I:
corporal. se
encuentra
entre
tercio
proximal y
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tercio

medio
clavicular.
Grado lI:
rebaza el
tercio
proximal
clavicular.
Tetralogia de | Cardiopatia Cardiopatia Cualitativa nominal | Ausente,
Fallot congénita congénita dicotomica presente
caracterizada por | caracterizada por
cuatro cuatro
malformaciones con | malformaciones con
efectos cianotizantes | efectos cianotizantes
Situs solitus. Posicion habitual de | Posicion habitual de | Cualitativa Ausente,
las visceras, las visceras, nominal, presente
dicotébmica
Comunicacion | Defecto del | Defecto del | Cualitativa nominal | Ausente,
interventricular | tabique interventricul |tabique interventricul |dicotémica presente

ar, es decir, un

orificio en la parte del

tabique que separa

las cavidades
inferiores del
corazon

ar, es decir, un orificio
del

tabique que separa

en la parte

las cavidades
inferiores del
corazoén
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Cabalgamient | Relacion que guarda|Se  mide en | Cualitativa ordinal |Menor o
o de la aorta la valvula aortica al|porcentaje de igual al
colocase sobre el |acuerdo a la relacion 50%
septum que guarda la valvula Mayor o
interventicular aortica  sobre el igual al
septum 50%
interventricular
Ecocardiogra | Grafico que registra | Grafico que registra | Cualitativa nominal | Ausente,
la posicion y los e
ma g la posicion y los |dicotomica presente
movimientos del
corazén mediante | movimientos del
ondas ultrasonicas. . .
corazon mediante
ondas ultrasonicas
FEVI "Fraccion de|Se  expresa  en|Cualitativa nominal | Normal 6
. . e conservad
Eyeccién del | porcentaje (% olitbmica
y P je (%) P a: >50%
Ventriculo lzquierdo". Disfuncion
- . leve45-
Es el indicador mas
50%
utilizado para Disfuncion
expresar la funcion moderada:
35-45%
del ventriculo Disfuncién
izquierdo severa.
’ <35%
Estenosis Defecto congénito | Se mide en | Cualitativa nominal | Trivial: <
pulmonar secundario al | milimetros de | politémica 25 mmHg.
desarrollo anormal | mercurio. Leve: 25-
del corazon. 49 mmHg.
Puede ser Moderada:
supravalvular, 50-79
valvular, mmHg.
infundubular y/o Severa: >
mixta.. 80mmHg.
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Insuficiencia Incompetencia de la|Incompetencia de la|Cualitativa nominal | Leve,
pulmonar. valvula pulmonar | valvula pulmonar | politbmica Moderada
para evitar el reflujo|para evitar el reflujo e
hacia el ventriculo|hacia el ventriculo Importante
derecho derecho
Diametro Medida del maximo | Se mide en | Cuantitativa Normal: <
diastdlico del | diametro del | milimetros. discreta de razén | 35 mm
ventriculo ventriculo derecho. Dilatacion:
derecho > 35 mm.
Funcién Es la fraccion de|Se mide en | Cualitativa ordinal | Conservad
sistdlica del | eyeccion de volumen | porcentaje. a: >66%
ventriculo sanguineo del Disfuncion
derecho. ventriculo derecho. moderada:
53%-63%.
Disfuncién
Importante
38%-
50%.
Volumen final | ElI residual posterior | Se mide en ml/m2sc | Cuantitativa Normal: <
telesistolico al final de discreta de razon |85
la sistole ventricular, ml/m2sc
previo al comienzo de Aumentad
la diastole ventricular oo > 85
o fase de llenado ml/m2sc
ventricular.
Volumen final | Capacidad ventricula | Se mide en ml/m2sc | Cuantitativa Normal: <
telediastdlico. |r, durante la discreta de razon | 170
diastole ventricular ml/m2sc
Aumentad
o. > 170
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ml/m2sc

Complejo QRS | representacion Se mide en | Cuantitativa Normal:
grafica de la | milisegundos. discreta de razén | 60-120
despolarizaciéon  de mseg.
los ventriculos del Ensancha
corazon formando do:
una estructura picuda >180mseg
en el
electrocardiograma.

Cateterismo Operacion donde se | Operacion donde se | Cualitativa nominal | Ausente,
introduce un catéter | introduce un catéter | dicotomica presente
en un conducto oflen un conducto o
cavidad con finalidad | cavidad con finalidad
quirurgica O | quirurgica o}
terapéutica. terapéutica..

Presion del | Presion  hidrostatica | Se mide en | Cuantitativa Normal:

ventriculo ejercida por la sangre | milimetros de | discreta de razon | 20-30

derecho contra la pared de las | mercurio. mmHg.
cavidades del
ventriculo derecho.

Presion del | Presion  hidrostatica | Se mide en | Cuantitativa

ventriculo ejercida por la sangre | milimetros de | discreta de razon

izquierdo contra la pared de las | mercurio y depende

cavidades del

ventriculo izquierdo

de la edad del

paciente.

BSTITVIO N T
CARDIOLOGIA
NGOG




Presién de la|Presion hidrostatica | Se mide en | Cuantitativa Normal:
arteria ejercida por la sangre | milimetros de | discreta de razon | <25
pulmonar contra la pared de la | mercurio. mmHg.
arteria pulmonar
Saturaciéon de | Medida de la|Se mide en | Cuantitativa Normal >
oxigeno cantidad de oxigeno | porcentaje discreta de razéon | 90%
disponible en el Baja: <
torrente sanguineo 90%
Anomalias Defecto congénito en | Defecto congénito en | Cualitativa nominal | Ausente,
coronarias una o mas arterias|una o mas arterias | dicotbmica presente
coronarias desde el |coronarias desde el
origen o su trayecto. |origen o su trayecto.
Resonancia Técnica de | Técnica de | Cualitativa nominal | Ausente,
magnética imagenologia no | imagenologia no | dicotomica presente
invasiva, que utiliza |invasiva, que utiliza
un campo magnético |un campo magnético
y ondas de radio para | y ondas de radio para
obtener imagenes | obtener imagenes
detalladas de los|detalladas de los
organos y las | brganos y las
estructuras del | estructuras del
cuerpo. cuerpo
Angiotomograf | Técnica de | Técnica de | Cualitativa nominal | Ausente,
ia imagenologia que | imagenologia que | dicotbmica presente
combina el uso | combina el uso
derayos Xcon el{derayos Xcon el
analisis analisis

computarizado de las

imagenes.

computarizado de las

imagenes.
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Cirugia

paliativa

Procedimiento
quirurgico cuyo
propésito es alargar
la supervivencia, vy
una
de

la que

proporcionar
mayor calidad
vida, que
ofreceria la evolucion
natural de la

enfermedad.

Procedimiento
quirurgico cuyo
propésito es alargar
la supervivencia, y
una
de

la que

proporcionar
mayor calidad
vida, que
ofreceria la evolucion
natural de la

enfermedad

Cualitativa nominal

dicotémica

Ausente,

presente

de

BlalockTaussi

g

Fistula

Anastomosis, que

conecta la arteria
subclavia, a la arteria
pulmonar. para
aumentar el flujo

sanguineo pulmonar.

Anastomosis, que

conecta la arteria
subclavia, a la arteria
pulmonar. para
aumentar el flujo

sanguineo pulmonar.

Cualitativa nominal

dicotomica

Ausente,

presente

de

BlalockTaussi

Fistula

g modificada

Anastomosis, que

conecta la arteria
subclavia, a la arteria
pulmonar, mediante

un tubo protésico
para aumentar el flujo

sanguineo pulmonar.

Anastomosis, que

conecta la arteria
subclavia, a la arteria
pulmonar, mediante

un tubo protésico
para aumentar el flujo

sanguineo pulmonar.

Cualitativa nominal

dicotdmica

Ausente,

presente

Cirugia

correctiva

Procedimiento
quirurgico que
corrige o] trata
defectos  cardiacos
con los que nace un

nifo

Procedimiento
quirurgico que
corrige o] trata
defectos  cardiacos
con los que nace un

nifo

Cualitativa nominal

dicotomica

Ausente,

presente
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Cierre de | Correccion del | Correccion del | Cualitativa nominal | Ausente,
comunicacion |defecto a nivel del|defecto a nivel del|dicotémica presente
interventricular | Septum Septum
interventricular interventricular
mediante colocacion | mediante colocacion
de parche de | de parche de
pericardio bovino o |pericardio bovino o
por intervencionismo. | por intervencionismo.
Infundibulecto | Reseccion parcial del | Reseccion parcial del | Cualitativa nominal | Ausente,
mia infundibulo de la|infundibulo de la|dicotdmica presente
arteria pulmonar. arteria pulmonar.
Ventriculotomi | Incisiéon  quirdrgica| Incision  quirdrgica | Cualitativa nominal | Ausente,
a sobre un ventriculo. | sobre un ventriculo. | dicotomica presente
Valvulotomia | Incisién realizada | Incisiéon realizada | Cualitativa nominal | Ausente,
sobre una valvula|sobre una valvula |dicotémica presente
cardiaca. cardiaca.
Ampliacion del | Extension del | Extension del | Cualitativa nominal | Ausente,
tracto de | diametro de la | diametro de la | dicotdmica presente
salida del | porcion de salida del | porcién de salida del
ventriculo ventriculo derecho | ventriculo derecho
derecho. con colocacion de|con colocacion de
parche de pericardio | parche de pericardio
bovino. bovino.
Colocacion de | Recambio de valvula | Recambio de valvula | Cualitativa nominal | Ausente,
prétesis pulmonar nativa por | pulmonar nativa por |dicotomica presente
valvular material protésico material protésico
pulmonar.
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Proétesis
valvular

pulmonar.

Dispositivo
biomédico inocuo,
que pretende realizar
la misma funcion que
ejercia la valvula
propia del paciente a

la que sustituye

Dispositivo biomédico
inocuo, que pretende
realizar la misma
funcidon que ejercia la
del

la que

valvula propia
paciente a

sustituye

Cualitativa nominal

dicotémica

Ausente,

presente

Medicamentos

Sustancia
propiedades
curativas o]
preventivas, que
ayuda al organismo a
recuperarse de los
desequilibrios
producidos por las
enfermedades o a
protegerse de ellos.

con

Sustancia
propiedades
curativas o}
preventivas, que
ayuda al organismo a
recuperarse de los
desequilibrios
producidos por las
enfermedades o a
protegerse de ellos.

con

Cualitativa nominal

politdmica

Varios

Escolaridad

Periodo de tiempo
gque un niRo O un
joven asiste a la
escuela para estudiar
y aprender,
especialmente el
tiempo que dura la
ensefianza

obligatoria.

Periodo de tiempo
que un niRo O un
joven asiste a la
escuela para estudiar
y aprender,
especialmente el
tiempo que dura la
ensefianza

obligatoria.

Cualitativa nominal

politémica

Varias

Ocupacion

Oficio o profesiéon de
una persona,
del

sector en que puede

independiente

estar empleada, o del
tipo de estudio que

hubiese recibido.

Oficio o profesion de
una persona,
del

sector en que puede

independiente

estar empleada, o del
tipo de estudio que

hubiese recibido.

Cualitativa nominal

politémica

Varias
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DESCRIPCION DEL ESTUDIO

Se revisaran expedientes del Instituto Nacional de Cardiologia “Dr. Ignacio
Chavez’. Se seleccionaron los expedientes que cumplieran criterios de inclusion,
y los datos obtenidos se registraron en una hoja de recoleccion de datos

disefiada para este estudio (Anexo 2).

ANALISIS ESTADISTICO.

Las variables nominales se describieron mediante valores absolutos y porcentajes

y se compararon entre los grupos mediante pruebas de )(2 o Exacta de Fisher.

La distribucion de las variables continuas de razon se evaluaron mediante la
Prueba de Kolgomorov - Smirnov, para aquellas con distribucion normal se utilizd
estadistica descriptiva consistente en promedios y desviaciones estandar o en

caso contrario como medianas y percentiles 25y 75.

La comparacion de los grupos se realizd mediante estadistica inferencial no
paramétrica utilizando la Prueba U de Mann-Whitney y Prueba de Medianas con

un intervalo de confianza del 95% en todos los casos

El analisis se realizé utilizando el programa de analisis estadistico SPSS version
21.0

RESULTADOS

Durante el periodo comprendido de enero de 2000 a mayo de 20016, se revisaron
un total de 60 expedientes, encontrandose que solo 38 contaban con los datos

completos, los cuales fueron incluidos para el estudio.

Con un total de 38 pacientes, se encontr6 una distribucion por sexo de 28
hombres que representa el 73.3% y 10 mujeres que corresponde al 26.3% de la
poblacion, con una media de edad de 8 +/- 5 afios, al momento de ingreso al
instituto, todos con un peso y talla dentro de las percentilas esperadas para cada
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grupo de edad. 37 pacientes presentaban cianosis al ingreso, representando un

97.4% de la poblacion, y solo uno no presentaba cianosis (2.6%).

De la poblaciéon se encontr6 que 32 pacientes no presentaron fenotipo
compatible con algun sindrome lo que representa el 84% de la poblacion. Por otro
lado se documentaron 3 pacientes con delecién del cromosoma 22911 (7.9 %), 2
portadores de sindrome de Down (5.3%), y solo uno con Sindrome de Holt-Oram
(2.6%).

Dentro del abordaje diagndstico inicial, a todos los pacientes se les realizo
radiografia de térax, 30 de  ellos presentaron cardiomegalia grado |II,
representando el 78.9% y 8 no presentaron cardiomegalia (21.1%), referente al
electrocardiograma, no se encontraron arritmias y lo cambios tipicos de esta

patologia se encontraron en el total de los casos.

A 33 de los pacientes se les realizé ecocardiograma al ingreso, 32 se encontraron
en situs solitus (97%) y 1 en situs inversus (3%), el diagndstico de tetralogia de
Fallot se observd en 29 de los casos (87.9%) y doble via de salida del ventriculo
derecho tipo Fallot en 4 de ellos (12%). Respecto a la comunicacion
interventricular 4 fueron caracterizadas como infundibular (12.5%) y 3 como
perimembranosa (9.4%). En 25 reportes de evidencié estenosis pulmonar mixta
representando el 75%, 5 estenosis infundibular (6%) y solo 2 casos estenosis
valvular (6%). La media del diametro de la valvula pulmonar fue de 12 +/- 5 mm,
y la media en el gradiente generado a nivel del tracto de salida del ventriculo
derecho fue de 73 +/- 5 mmHg. Las ramas pulmonares confluentes con una
media de la rama derecha de 8.8 +/- 4 mm, y de la izquierda de 14.1 +/- 4mm. En
todos los casos la funcion sistdlica vy diastélica biventricular se encontraba
conservada. Como lesiones asociadas se encontraron: foramen oval permeable
(10%), displasia de la valvula tricuspide (3.4%), defecto de la tabicacion
atrioventricular tipo A de Rastelli (3.4%), ausencia de valvula pulmonar (13%),

conducto arterioso (3.4%) y arco aértico derecho (17.2%).
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En total se realizaron en total 29 cateterismos, 15 pre quirdrgicos que representa
el 51.7% y 14 posquirurgicos equivalente al 48.2%. De los reportes pre quirurgicos
como resultados de la medicidn de presiones intracavitarias, se reportd lo
siguiente: presion del ventriculo derecho con media de 89 mmHg, a nivel de la
arteria pulmonar media de 20.3 mmHg y la presion registrada a nivel del ventriculo
izquierdo, con media de 88.4 mmHg, sin existir diferencia de gradiente entre
ventriculo izquierdo y aorta, la media del grado de insaturacion a nivel de la aorta
fue de 60% aproximadamente. Dentro de las lesiones asociadas documentadas
se reportd: arco aortico derecho en 8 casos representando el 33%, foramen oval
permeable en 2 casos (6.8%) y conducto arterioso persistente (6.8%). De los
cateterismos posquirurgicos 6 se realizaron posterior a la correccion total de
Tetralogia de Fallot lo que representa el 42% y 1 posterior a colocacion de
fistulas sistémico pulmonares (7%) y como hallazgo de evidenci6 que las fistulas
no estaban permeables realizandose colocacién de stent en tracto de salida del
ventriculo derecho, el resto de cateterismos se realizaron posterior a la
colocacion de protesis valvular lo que representa el 50%, en 5 de ellos se
concluyd estenosis de la valvula protésica (71%), uno de poca cuantia y 4 con
estenosis severa (80%) que fueron llevados a valvuloplastia todos, reportados

como exitosos.

Del total de pacientes solo a 7 se les ofrecié de manera inicial cirugia paliativa lo
que representa el 18.4% de los casos, con una media de edad de 5.8 +/- 3 afos
de edad, a dos se les colocd una fistula sistémico pulmonar Blalock Taussig
clasica (28%), a cuatro se les realizd un a fistula sistémico Blalock Taussig

modificada (57 %) y solo a uno se le realizé fistula de Waterston (14%).

La cirugia correctiva se llevd a cabo en el total de los pacientes estudiados, con
una media de edad de 8.68 +/- 4.2 anos. A todos se les realizo correccion total,
con cierre de la comunicacion interventricular con parche de pericardio bovino.
El abordaje transatrial se realizd en 5 casos que representa el 14.2%, 2 abordajes
transpulmonares (5.7%) y 30 de manera mixta (85%). A 27 de ellos se les realizd

ventriculotomia y valvulotomia que constituye el 77% del total, a 33 se les hizo

e
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ampliacion con parche de pericardio bovino (94%) y finalmente a 24 pacientes se
les coloco al mismo tiempo una protesis valvular en posicidn pulmonar, es decir
al 63.1% de los casos. Los hallazgos durante la cirugia fueron los siguientes:
foramen oval (8.5%), comunicacion interauricular (2.8%), valvula pulmonar
rudimentaria (2.8%), ausencia de valvula pulmonar (5.7%), valvula bivalva (48%),
de las cuales el 31% presentaban valvas engrosadas, el 17.1% con fusion de
las comisuras y 28% displasicas. Solo 10 de las valvulas observadas
presentaron apertura en domo que corresponde a 11.4%. Otras lesiones
asociadas fueron conducto arterioso persistente en 20% y vena cava izquierda

persistente en 8.5% de los casos.

De las 38 cirugias realizadas, no existieron complicaciones en 27 casos que
corresponde al 27% del total. como complicaciones referidas, 4 fueron
secundarias a sangrado que ameritd reexploracion de lecho quirurgico, 2 por
arritmias, de las cuales una reportada como bloqueo auriculoventricular
completo a quien se le colocé marcapasos y la segunda con flutter atrial que

remite de manera espontanea y regresa a ritmos sinusal.

En el seguimiento posquirdrgico, el ecocardiograma reportdé que no se
encontraron cortocircuitos residuales en 73% de los casos y se observd
comunicacion interventricular residual en el 21% del total. Por otro lado, se
observé doble lesidén pulmonar en 5 casos (13%) con predominio de estenosis
con una media del gradiente maximo de 34 mmHg, el componente de
insuficiencia de predomino ligero. Aquellos con prétesis valvular se documento
doble lesion de la proétesis valvular en posicion pulmonar en 11 de los casos
(29%) con una media del gradiente maximo de 63 mmHg, el componente de
insuficiencia de predominio ligero. La fraccion de eyeccién del ventriculo
izquierdo conservada con una media de 63 +/- 3 %. La funcién del ventriculo
derecho reportada como conservada en el 30 casos (78.9%)y solo en 3 con
reporte de funcién limitrofe (7.8%). El diametro diastélico del ventriculo derecho

con una media de 36 +/- 5mm. La media del volumen telediastolico final fue de

v -
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86ml/m2/sc, tomando en cuenta que el registro total respecto a esta variable solo

fue de 6 mediciones.

El electrocardiograma en ritmo sinusal, con una media del QRS de 134 +/- 5
milisegundos y solo 7 casos del total con QRS mayor a 180 milisegundos que

representa el 18.4% de los casos.

Se realizaron 12 resonancias magnéticas durante el seguimiento posquirurgico de
las cuales 4 se reportaron con fraccion de eyeccion del ventriculo derecho
conservada y 8 con funcion disminuida por una media de la FEVD de 31%. La
media del volumen telesistolico final de 86ml/m2/sc y media del volumen
telediastolico final de 104 ml/m2sc y un predominio de insuficiencia pulmonar de

importante cuantia.

Asi mismo se realizaron 11 angiotomografias de las cuales 5 fueron realizadas
previo al tratamiento de correccidon total de tetralogia de Fallot y 6 durante el
posquirurgico tardio, las cuales agregaron a los hallazgos de ecocardiografia,
que las arterias coronarias tienen trayecto y origen habituales y solo una
identifico multiples colaterales aorto-pulmonares, y origen anémalo de la arteria
coronaria circunfleja izquierda desde el ostium de la coronaria derecha con curso

retro aortico.

La cirugia donde se realizd colocacion de proétesis valvular en posicion
pulmonar se llevd a cabo con una media de edad de 12.5 +/- 4.8 afos. Las
protesis valvulares mas utilizadas fueron las Carpentier Edwards en 22 de los
casos con una media de 25 +/- 2mm, INC en 9 de los pacientes con una media
de 26 mm +/- 2 mm, Perimount en 2 casos y finalmente St. Jude solo en 2 casos.
No se reportaron complicaciones durante la cirugia y 3 pacientes fallecen

secundario a choque cardiogénico (7.8%)

Posterior al recambio valvular se dio seguimiento a los pacientes con una media
de edad de 19 +/- 9 afos para el momento de su ultima consulta. De los 35
ecocardiogramas realizados ninguno reporta fugas para valvulares, 18 de ellos
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reportan doble lesion de la prétesis valvular con una media del gradiente maximo
de 64 mmHg, el componente de insuficiencia de predominio importante. El

diametro diastoélico del ventriculo derecho con una media de 41 +/- 4mm.

El electrocardiograma en ritmo sinusal, con una media del QRS de 118 +/- 5
milisegundos y solo 4 casos del total con QRS mayor a 180 milisegundos que

representa el 10 % de los casos.

Trece pacientes se encuentran bajo tratamiento farmacolégico que representa el
34% del total de la poblacién, la mayoria con diuréticos tipo furosemida y
espironolactona, ya sea como monotratamiento o en combinacion, ademas de
antihipertensivos de tipo IECA (captopril y enalapril), y solo 4 con apoyo de
digitalico (digoxina), 1 con manejo antiagregante plaquetario del tipo acido acetil

salicilico y 1 con anticoagulante oral con acenocumarina.

Respecto a la escolaridad, 1 paciente a nivel primaria (2.8%), 10 nivel secundaria
(28.5%), 15 a nivel medio superior (39.4%), 1 licenciatura (2.8%) y 8 se
desconoce nivel de estudios (23%). En cuanto a la ocupacion desarrollada, 20 son
estudiantes (57.1%), 4 empleados (11.4%), 3 desempleados (8.5%) y 18 se

desconoce (51.4%).
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CONCLUSIONES.

Posterior a los estudios realizados previamente podemos concluir que se necesita
una muestra los suficientemente numerosa para obtener relaciones directas

estadisticamente significativas.

Por otro lado con los resultados obtenidos, como la relacion de la duracion del
QRS con la funcién ventricular y definiendo los cambios dependiendo del tiempo
desde la correccion, se podria llegar a establecer un tiempo de reemplazo mas

adecuado.

Esta revision nos lleva a continuar con el analisis e incluir mayor numero de
pacientes, asi mismo dar uso adecuado a las pruebas diagnosticas entre las que
se encuentran, la angiotomografia, la resonancia magnética y el ecocardiograma
para determinar con mayor certeza el tiempo en el cual es adecuado realizar el
reemplazo valvular pulmonar y asi evitar la dilatacion ventricular derecha y
deterioro en su funcién, promoviendo asi una mejora en la clase funcional y
mayor esperanza de vida a los pacientes operados de correccion total de

tetralogia de Fallot.
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Anexo 1

PROTOCOLO DE RECAMBIO VALVLUAR EN POSOPERADOS DE CORRECCION TOTALDE TETRALOGIA DE FALLOT.

NOMBRE: | Registro:
Fecha ingreso INC | Fecha de Nacimiento
Peso Talla l Sexo:
CIANOSIS: Si No: SINDROME:
RX TORAX: | Cardiomegalia: SI( )NO () Grados: | Otros:
ECOCARDIOGRAMA:
Fecha: DX:
Estenosis: Infundibular Valvular Mixta. Didmetro anillo Pulmonar
Gradiente pulmonar: Didmetro VD Rama D Rama |
OTROS:
CATETERISMO
Fecha: Presién VD Presién AP Presién VI | Presién AO | Sat Ao
Alteracion Coronaria Si( ) NO () Arco Adrtico derecho: SI( ) No( )
Conclusiones:
CIRUGIA PALIATIVA:
Fecha: Si() No( ) EDAD:
Tipo: BT BT Modificada Waterston: | Otras:
CIRUGIA CORRECTIVA:
Fecha: Si( ) No( ) | EDAD: | Fecha:
QX REALIZADA:
RESECCION INFUNDIBULAR: SI( )NO( )
VIA DE RESESECCION: | TRANSATRIAL TRASNPULMONAR | MIXTA
VENTRICULOTOMIA: SI( ) NO ( ) VALVULOTOMIA: SI( ) NO ( )
AMPLIACION CON PARCHE: SI( ) NO ( )
HALLAZGOS:
COMPLICACIONES
SEGUIMIENTO
ECO: DX
ARRITMIA: SI( ) NO ( ) TIPO: [ ;. | 1S VTD DDVD
RMN: DX
1P VTS | vip | OTROS
CIRUGIA CAMBIO VALVLUAR:
FECHA EDAD | ax
TIPO DE VALVLULA HALLAZGOS | COMPLICACIONES
SEGUIMIENTO
FECHA ULTIMA CONSULTA EDAD | ECO:
DDVD: | QRS MEDICAMENTOS | VIVE: SI( ) NO()
ESCOLARIDAD OCUPACION
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Anexo 2

% del M de la
Recuento tabla
E.dad por etapas de la Neonato 1 2,6%
vida Lactante 1 10,5%
Preescolar 12 ,6%
Escolar 13 34,2%
Adolescente 6 15,8%
Adulto 2 5,3%
Talla al ingreso (cm) Peso al imgreso (Kg)
Desviacion Desviacion
Media tipica Media tipica
E_dad por etapas de la Neonato 54 . 3
vida Lactante 67 10 6
Preescolar 99 20 15
Escolar 127 24 25
Adolescente 1449 14 432 17
Adulto 163 9 65 15
Desviacion
Media tipica
Edad de Ingreso 7,99 5,85
Edad de Cirugia
Paliativa 5,82 3,27
Edad de Cirugia
Cormmectiva &,68 4,29
Edad de Recambio
Edad 19,76 9,06
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% del N de la
Recuento columna

Presencia de Sindrome  Sindrome de Down 2 5,3%

Delecion 22q11 3 7,9%

Sindrome Holt-Oram 1 2,6%

Ninguno 32 84,2%

Desviacion

Media tipica Minimo | Maximo

Edad de Ingreso 7,99 5,85 04 25,00
Edad de Cirugi

Palitipy g 5,82 3,27 42 | 10,00
Edad de Cirugi

Comectyn A 8,68 4,29 67 | 18,00

Edad de Re i
Vahmtan e 12,25 4,85 | 3,92 | 26,00
Edad 19,76 9,06 3,00 | 49,00

Diagndstico segun Situs

40

30

Recuento
ra
l?

|
[ [
Situs solitus Situs inversus en dextrocardia

Situs

(=]




Diagnostico

30

25

20

15

Recuento

10

Tetralogia de Fallot Doble salida de ventriculo derecho tipo
Fallot

Diagnostico

Diagnoéstico segun la comunicacion
interventrucular

Recuento

CN CIV infundibular CIV perimembranasa
CIV subadrtica CIV amplia Citras

CIv
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% del Mde la
Recuento columna
Situs Situs solitus 32 97 0%
Situs inversus en
dextrocardia 1 3.0%
Diagnostico Tetralogia de Fallot 29 87,9%
Doble salida de
ventriculo derecho tipo 4 12 1%
Fallot
Crv CI 15 48,9%
CIV subadrtica 3 9.4%
CIV infundibular 4 12,5%
CIV amplia 3 9.4%
CIV perimembranosa 3 94%
Otras 4 12,5%
Cabalgamiento de la Menor o igual a 50% 21 95,5%
aorta Mayor & 50% 1 45%
Fraccion de eyeccion Conservada
del ventriculo izquierdo 32 100,0%
%% del M de la
Recuento columna
Estenosis infundibular Si g 16,7%
Mo 25 83,3%
Estenosis valvular Si 2 6,7%
Mo 28 93,3%
Diametro del anillo Mormal: Menor a 35
| 17 81,0%
pPUlmonar mim
Dilatacion: Mayor a 35
mm 1 4,8%
] 1 4 5%
] 1 4 5%
11 1 4 5%
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