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INTRODUCCION

Etienne-Louis Arthur Fallot; es el medico al que debemos el nombre de una de las
malformaciones congénitas del corazén mas conocida. Fallot en 1888 hizo una fina
descripcion de las cuatro caracteristicas morfolégicas basicas, unificAndolas en una misma

entidad a las que el llamo malaide bleue(enfermedad azul.)3

Hace 69 afios entro a quiréfano el primer paciente con tetralogia de Fallot (TOF), para
realizar la primera fistula sistémico-pulmonar, tenia quince meses de edad. Fue el primer

paciente con una cardiopatia congénita ciandgena tratada quirdrgicamente en 1944, 1

La idea surgi6 de Helen Taussig, cuando observo que los bebes que nacian con TOF y
soplo continuo tenian menos cianosis hasta que se cerraba; otra idea fue cuando observo
a través de fluroscopia que el flujo pulmonar se encontraba disminuido en estos pacientes.
Con estas ideas le presento la idea al Dr. Alfred Blalock de crear un conducto arterioso en
estos nifios. Convencido de la idea realizaron la primera cirugia en ayuda con el técnico de

cirugia Vivien Thomas en Hospital de Johns Hopkins en Baltimore.2

Aunque no se han modificado las cuatro caracteristicas anatémicas fundamentales: defecto
septal ventricular, cabalgamiento de la aorta, obstruccién al tracto de salida del ventriculo
derecho e hipertrofia ventricular derecha, el foco de la definicion, de acuerdo con
Anderson4, se centra en el desplazamiento cefalo anterior del septum infundibular, de la
cual deriva la obstruccién al tracto de salida del ventriculo derecho. Van Praag propone que

la tetralogia de Fallot es el resultado del menor desarrollo del infundibulo subpulmonar.5

La tetralogia de Fallot se define como una cardiopatia congénita, ciandégena de flujo
pulmonar disminuido que se debe a la presencia del grado de estenosis infundibular
pulmonar. Es la patologia cianozantes méas frecuente de la edad infantil; reportada
aproximadamente como 1 caso por cada 3,600 nacidos vivos 0 una tasa de 0.28 por cada
1,000 nacidos vivos.6

En la mayoria de las cardiopatias congénitas, la etiologia precisa se desconoce, en algunos
casos se ha reconocido que existe una microdelecion de la region g11 del cromosoma 22
gue llega a presentarse hasta en un 25% de los pacientes. Esto con un riesgo de recurrencia

de hasta un 3% en la siguiente gestacion. 7
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La ampliacion del tracto de salida es un concepto béasico en la correccion quirdrgica en la
tetralogia de Fallot. En los casos que requieren colocar un parche transanular, es de suma
importancia evaluar la incompetencia valvular pulmonar. Al combinarse la ventriculostomia,
la cual es frecuente como paso para la correccién quirtrgica, con la insuficiencia valvular
pulmonar, podemos tener implicaciones importantes en el deterioro de la funcién ventricular

derechay la aparicion de arritmias a largo plazo como principales complicaciones.8-9
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ANTECEDENTES

La tetralogia de Fallot es un de las causas mas frecuentes de cardiopatias congénitas, el
rango de prevalencia va desde 0.26 a 0.46 por cada 1000 recién nacidos vivos; y ocupa el
4to lugar de frecuencia de todas las cardiopatias congénitas dentro y fuera del pais. En el
hospital Infantil de México se habian operado 272 casos hasta 1996 con una mortalidad
quirdrgica del 18%. 10,11

Del 2000 al 2009 se operaron 181 paciente, 125 de ellos (69%) con parche infundibular,
45(24%) con parche transanular, se realizaron 6 conexiones ventriculo pulmonares (3.3%),

asi como 5 abordajes transatriales (2.7%).

De los pacientes operados con técnica de parche transanular el 53% progresaron a
insuficiencia pulmonar de moderada a grave. Distribuyéndose de la siguiente manera: 6
pacientes sin insuficiencia pulmonar, 15 pacientes con insuficiencia leve, 14 pacientes con

insuficiencia moderada y 10 de ellos con insuficiencia grave.11

Sin intervencién quirlrgica, la sobrevida es pobre y relacionada al grado de obstruccion
pulmonar. En la actualidad se realiza la correccién total a edades mas tempranas. Con
diminucion en la mortalidad en centros especializados hasta en menos del 3%, sin embargo,
en paises en desarrollo, contindan realizando fistulas sistémico-pulmonar durante el primer
afio de vida, o empleando cardiologia intervencionista con balén o stent como método
paliativo para mantener la permeabilidad del tracto de salida del ventriculo derecho o
mantener el conducto arterioso permeable, y asi en un segundo tiempo quirdrgico realizar
la correccion total. En los casos que precisan ampliacion anular surge el dilema de la
insuficiencia valvular pulmonar. La combinacion de ventriculostomia y regurgitacion
pulmonar implica el deterioro de la funcidn ventricular derecha y aparicion de arritmias a
largo plazo. Con distintos métodos de implantacion valvular o conductos valvulados se
soluciona el problema de la insuficiencia pulmonar a corto o mediano plazo, a la vez que se
resuelve la obstruccion de salida derecha. Sin embargo, como habiamos mencionado la
naturaleza bioldgica de estos anticipa su degeneracion tisular y consiguiente estenosis o

insuficiencia con el tiempo.12

7| 40



Un método simple de obtener competencia pulmonar (en los casos que precisan parche
transanular durante su correccion quirargica) es la implantacibn de una valvula
monocuspide realizada con membrana de politetrafluoroetileno expandido(PTFE). Durante
el postoperatorio inmediato facilita la recuperacion y su funcién puede persistir a mediano
o largo plazo.13

El parche transanular produce insuficiencia de la valvula pulmonar practicamente en todos
los casos, ya que el perimetro ampliado no posee la anatomia de una valvula y el grado de
regurgitacion depende de la postcarga del ventriculo derecho y el grado de distensibilidad,
afectando asi el area no contractil de la pared libre a la porcidon donde se coloc6 el parche.
Por lo tanto, en la mayoria de los pacientes es bien tolerada durante un periodo largo de
tiempo, pero algunos presentaran eventualmente falla ventricular derecha de distintos
grados. Con este método se trata de conseguir una adecuada funcién valvular pulmonar,
logrando la mejor recuperacion y manteniendo la suficiencia valvular. Hace 20 afios, todavia
se consideraba que la insuficiencia pulmonar posterior a la correccion total era un fenémeno
inevitable, universal y bien tolerado a largo plazo. La insuficiencia pulmonar se vio
relacionada al ensanchamiento progresivo del QRS, a la presencia de arritmias graves y
falla ventricular derecha y muerte. Entre los factores mas importantes asociados a
insuficiencia pulmonar a largo plazo, ha sido la colocacién de parche transanular, al
momento de la correccion total. Cuando se comparé en una serie, los Fallot corregidos sin
parche transanular contra a los que se les realizo la colocacion, el porcentaje de reemplazo

valvular a 20 afos fue de 8-21 %. 14

Durante el periodo comprendido del 01 de marzo del 2013 al 31 de marzo del 2015, se
reportaron un total de 40 correcciones de tetralogia de Fallot de los cuales a 18 se les
realizo correccién con colocacion de parche transanular. En el cual se comparé 2 grupos
de estudios donde en el primer grupo estaba conformado por 9 pacientes a quienes se les
coloco valvula monocuspide siendo el 56% de los pacientes y al segundo grupo conformado
de 8 pacientes no se les coloco valvula monocuspide, componiendo el 44%. Donde se
demostré que es una técnica sencilla y reproducible, disminuyendo el grado de insuficiencia
pulmonar, sin embargo, el crecimiento del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) o
la fibrosis que sufre la valvula con el tiempo limiten la funcion a largo plazo. Por lo que surge
la inquietud en este estudio de valorar a mediano plazo el grado de insuficiencia pulmonar,
falla ventricular derecha y arritmias, que desarrollan los pacientes que se les coloco vélvula

monocuspide, en este estudio.
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MARCO TEORICO

La tetralogia de Fallot se define como una cardiopatia congénita, cianégena de flujo
pulmonar disminuido que se debe a la presencia del grado de estenosis infundibular
pulmonar. Es la patologia cianozantes mas frecuente de la edad infantil; reportada
aproximadamente como 1 caso por cada 3,600 nacidos vivos o una tasa de 0.28 por cada

1,000 nacidos vivos.6

Aunque no se han modificado las cuatro caracteristicas anatomicas fundamentales : defecto
septal ventricular, cabalgamiento de la aorta, obstruccién al tracto de salida del ventriculo
derecho e hipertrofia ventricular derecha, el foco de la definicion, de acuerdo con
Anderson4, se centra en el desplazamiento cefalo anterior del septum infundibular, de la
cual deriva la obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho.Van Praag propone que
la tetralogia de Fallot es el resultado del menor desarrollo del infundibulo subpulmonar.5

La tetralogia de Fallot es un de las causas mas frecuentes de cardiopatias congénitas, el
rango de prevalencia va desde 0.26 a 0.46 por cada 1000 recién nacidos vivos; y ocupa el
4to lugar de frecuencia de todas las cardiopatias congénitas dentro y fuera del pais. En el
hospital Infantil de México se habian operado 272 casos hasta 1996 con una mortalidad
quirargica del 18%. 10,11

En la mayoria de las cardiopatias congénitas, la etiologia precisa se desconoce, en algunos
casos se ha reconocido que existe una microdelecion de la regién q11 del cromosoma 22
que llega a presentarse hasta en un 25% de los pacientes. Esto con un riesgo de recurrencia

de hasta un 3% en la siguiente gestacion. 7

La fisiopatologia de Fallot consiste en el paso de sangre desaturada del ventriculo derecho
al ventriculo izquierdo y aorta a través de la comunicacion interventricular, causando
cianosis; por el paso de sangre desaturada a la circulacién sistémica. Por lo que entre mas
severa sea la estenosis pulmonar dificultara el paso de sangre hacia la arteria pulmonar, lo
gue ocasionara el paso de mas sangre desoxigenada hacia el ventriculo izquierdo
ocasionando mayor cianosis. El grado de estenosis pulmonar, es entonces el factor

determinante de la clinica, provocando las crisis de hipoxia y la intensidad de la cianosis.
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Inicialmente los nifilos pueden estar cianéticos. El hallazgo anémalo inicial suele ser un
soplo de estenosis pulmonar. Si la estenosis pulmonar es mas grave o si se agrava con el
tiempo, la magnitud del corto circuito de derecha a izquierda aumenta y el grado de cianosis.
Con el aumento de la gravedad de la estenosis pulmonar, el soplo se hace mas corto y
suave. Ademas de los grados variables de cianosis y del soplo, son hallazgos tipicos de un

S2 Unico y un impulso ventricular derecho en el borde esternal izquierdo.

Cuando aparecen las crisis de hipoxia, a menudo son progresivas, y suelen ocurrir a partir
de los 5 0 6 meses. Durante una crisis, el nifio tipicamente llega a estar inquieto y agitado,
y pueden llorar de forma inconsolable. Un nifio pequefio puede ponerse de cunclillas.
Durante el evento puede haber taquipnea con incremento de la cianosis y perdida del soplo.
En las crisis graves pueden aparecer inconsciencia y convulsiones, hasta hemiparesia o

muerte.

El electrocardiograma presenta una desviacion del eje a la derecha e hipertrofia ventricular
derecha. En la radiografia de térax el hallazgo clasico es un corazén en forma de bota,
ocasionado por la pequefia arteria pulmonar principal y la punta girada hacia arriba por la
hipertrofia ventricular derecha. En ocasiones se aprecia el cayado aértico a la derecha en
un 25%.

En relacién al ecocardiograma Doppler color, éste se ha constituido como el método
diagndstico de eleccion por las siguientes razones. Se objetivan y definen la CIV, el grado
de cabalgamiento adrtico, el grado y localizacion de la EP y el tamafio del anillo pulmonar.
En la casi totalidad de los nifios con Tetralogia de Fallot las arterias pulmonares son
normales en tamafio y distribucién, pero un anillo pulmonar pequefio implicara el implante
quirdrgico de un parche transanular para la ampliacion del tracto de salida, lo cual a su vez
implica el sacrificio de la valvula pulmonar. El diagndstico resulta sencillo también en las
tetralogias de Fallot con agenesia de la valvula pulmonar y en aquellos en que se asocie
canal AV. En manos expertas y con alta sospecha, pueden diagnosticarse correctamente
también aquellos casos con ausencia de una rama pulmonar o los casos con coronaria

anémala. 15,16
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El cateterismo diagnostico y la resonancia magnética son innecesarios para el diagndstico
de Fallot, y su indicacion debe ser limitada a casos concretos en los que el estudio
ecocardiografico puede no haber proporcionado datos definitivos. Entre estos casos estan
incluidos aquéllos con ausencia de rama pulmonar o alteraciones de la distribuciéon y
tamafio de arterias pulmonares y, segun los grupos quirdrgicos, los casos con sospecha de

coronaria anémala.16

Hoy en dia la correccién total en una sola operacion es el tratamiento de eleccion. Consiste
en cerrar la CIV con un parche sintético y corregir la EP con diversas técnicas, siendo muy

frecuente el implante de un parche transanular pulmonar. 17

La correccion de la Tetralogia de Fallot debe ser llevada a cabo sin demora e
independientemente de la edad si el nifio tiene sintomas como cianosis importante y/o
progresiva y crisis hipoxémicas, y siempre y cuando la anatomia y el estado clinico del
paciente lo permitan. Sin sintomas, la correccién electiva del Fallot puede ser realizada
desde el periodo neonatal, dependiendo de la experiencia de cada centro, sin embargo, es

preferible realizarla entre los 3 a 6 meses de edad. 18

Existen varios procedimientos paliativos los cuales pueden estar indicados en casos muy
concretos, éstos consisten en la realizacion de una fistula sistémico pulmonar tipo Blalock
Taussig, la llamada hemicorreccion que es la conexién del ventriculo derecho a la arteria
pulmonar sin cierre de la CIV, o la angioplastia infundibular o valvula pulmonar percutéanea.
19

En la actualidad el pronéstico de esta patologia resulta muy favorable. La inmensa mayoria
de los nifios con tetralogia de Fallot sobreviven al tratamiento quirdrgico con una buena
calidad de vida. La mortalidad hospitalaria se reporta menor al 2% y en cuanto a la
morbilidad en el postoperatorio inmediato lo que suele predominar es el bajo gasto cardiaco,
la disfuncion diastélica ventricular derecha y arritmias de diferentes tipos siendo la més

frecuente la taquicardia de la unién auriculo ventricular (taquicardia nodal). 20

La sobrevida esperada es mayor al 90% a los 20 afios de edad y para los 30 afios de edad
se reporta de un 85 %. Casi todos tienen una buena calidad de vida con clase funcional |y
Il de Ross y, cuando se presenta, las causas de mortalidad tardia estan relacionadas mas

frecuentemente con el fracaso funcional del ventriculo derecho, arritmias y endocarditis.22
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A lo largo de 20 a 30 afios de seguimiento, aproximadamente el 5-10% de los pacientes a
los que se les realizé correccion total requieren ser reoperados por lesiones residuales. En
orden de frecuencia las causas de estas reoperaciones incluyen: 1) Insuficiencia y/o

estenosis pulmonar residual. 2) CIV residual. 3) Insuficiencia tricuspidea. 4) Endocarditis.

La ampliacion del tracto de salida es un concepto basico en la correccion quirdrgica en la
tetralogia de Fallot. En los casos que requieren colocar un parche transanular, es de suma
importancia evaluar la incompetencia valvular pulmonar. Al combinarse la ventriculostomia,
la cual es frecuente como paso para la correccion quirdrgica, con la insuficiencia valvular
pulmonar, podemos tener implicaciones importantes en el deterioro de la funcién ventricular

derecha y la aparicién de arritmias a largo plazo como principales complicaciones.8-9

La insuficiencia cardiaca (IC) se ha definido clasicamente como la incapacidad del corazon
para mantener un gasto cardiaco (GC) o volumen/minuto adecuado a los requerimientos
del organismo. Por lo que hoy en dia sabemos, ademas de la naturaleza mecanica de las
camaras cardiacas, valvulas y vasos sanguineos, estan implicados mecanismos

neurohormonales, celulares, moleculares, genéticos e inmunoldgicos.

De este modo, podemos definir la IC como un sindrome fisiopatoldgico y clinico progresivo,
causado por anomalias cardiovasculares y no cardiovasculares que dan lugar a signos y
sintomas caracteristicos que incluyen edema, disestres respiratorio, retraso ponderal e
intolerancia al ejercicio, y que se acompafian de trastornos circulatorios, neurohormonales

y moleculares. 23

Parte de la clasificacion de la IC consiste en definir su grado de severidad. La bien
establecida clasificacion de la New York Heart Association (NYHA), que se utiliza en los
adultos, no es aplicable en la mayoria de los pacientes pediatricos (clasificacion de Ross)

Anexo 1

La clasificacion de la IC sugerida por Ross fue desarrollada para medir de forma global la
severidad de la IC en los lactantes. Posteriormente, ha sido modificada para su aplicacion
en todas las edades pediatricas. Mas recientemente, Connoly et al. han desarrollado el New
York University Pediatric Heart Failure Index (PHFI) para nifios y adolescentes, un score
basado en indicadores fisiolégicos y terapia médica; varia de 0 (ausencia de signos de IC)

a 30 (IC severa). 24,25.
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Las causas de IC en la edad pediatrica son principalmente anomalias estructurales o una
cardiopatia congénita. Las Cardiopatias congénitas y las cirugias cardiacas suponen el 82%
de la IC en la edad pediatrica. Que se muestran en la tabla siguiente.

Cardiopatias congénitas

Shunt izquierda-derecha Acianogenas Clv
PCA
Canal AV
Sobrecarga Ventana Ao-P
de volumen MAV
Ciandégena TGA
CATVP
Insuficiencia valvular AV o | IM
Sigmoideas IT
Ao
IP post-cirugia de Fallot
Obstruccion izquierda EAo0 severa
CoA
Sobrecarga IAAO
de Presion EM
Obstruccion derecha EP severa
Ventriculo Unico Sindrome de hipoplasia de VI
Cardiopatias Canal AV desbalanceado
complejas VD sistémico TGA

Cuando aumenta el volumen de llenado ventricular (precarga), el corazén se dilata e
incrementa el volumen diastélico para producir una mayor fuerza contractil. En el otro
extremo, ante el aumento de la postcarga, el corazén generalmente se hipertrofia para
generar mas presion y vencer las obstrucciones de salida. Ambas circunstancias dan lugar
a un remodelado ventricular”. Se llama “remodelado ventricular” a cualquier cambio
estructural de la cavidad ventricular, tanto en la masa como en la forma y el tamafio, como
respuesta a una alteracion en las condiciones de precarga (sobrecarga de volumen) o
postcarga (sobrecarga de presién). La dilatacion e hipertrofia que inicialmente son eficaces
13140



como mecanismos compensadores mas tarde dan lugar a un verdadero remodelamiento
miocérdico, que originara una disminucion de la capacidad de contraccion. En este proceso
participan sustancias como la angiotensina Il, la noradrenalina y citocinas. Si la situacion

persiste, se produce la disfuncion ventricular). 26

Cerca del 90% de los nifios con CC desarrollan IC durante el primer afio de vida, sobre todo

en los 6 primeros meses. El diagnéstico de la IC es fundamentalmente clinico.

Los sintomas y signos clinicos van a depender de la patologia de base, del grado de
insuficiencia cardiaca y de los mecanismos compensadores. La disminucion de la
contractilidad cardiaca se manifiesta con pulsos débiles, oliguria y ritmo de galope. La
estimulacion simpatica produce taquicardia, sudoracion y vasoconstriccion periférica. La
congestidn venosa pulmonar provoca disnea, taquipnea, sibilancias, tos, cianosis (en caso
de edema pulmonar) y ortopnea, y la congestion venosa sistémica, hepatomegalia y

edemas periféricos.

Las manifestaciones clinicas también van a depender de la edad:

* RN: taquicardia, hipotension, oliguria, extremidades distales hipotérmicas, polipnea,
dificultad respiratoria, y asociadas con las tomas, cianosis leve, hepatomegalias.

* Lactantes: cansancio o dificultad con las tomas, escasa ganancia ponderal, irritabilidad,
diaforesis, polipnea, aleteo nasal, retraccion intercostal, quejido, infecciones respiratorias
de repeticion, palidez.

 Escolares/Adolescentes: los signos y sintomas son muy similares a los apreciados en la

edad adulta, destacando la disnea de esfuerzo y la intolerancia al ejercicio.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Dentro de las cardiopatias mas complejas en nuestra institucién que tiene un alto indice de
correccion es la Tetralogia de Fallot. Y que dentro de las complicaciones postquirdrgicas a
mediano plazo son la falla ventricular derecha secundaria a la insuficiencia pulmonar. Por
lo que observaremos el grado de disfuncion ventricular derecha ocasionada a mediano
plazo; secundario a la insuficiencia valvular pulmonar en los pacientes postoperados en el
Hospital Infantil de México en el periodo 1 marzo 2013 al 31 de marzo de 2015. Durante
este periodo se reportaron un total de 40 correcciones totales de tetralogia de Fallot de los
cuales a 18 de ellos se les realizd correccion con parche transanular; se analizaron dos
grupos, el primero (serie 1) fue conformado por 9 pacientes a quienes se les coloco valvula
monocuspide, equivalentes al 56 %, y el segundo grupo (serie 2) no se les coloco véalvula
monocuspide, representado por un 44%. Concluyendo que la reconstruccion del TSVD con
una valvula monocuspide ha demostrado ser una técnica sencilla y reproducible que
demuestra una excelente funcion postoperatoria temprana disminuyendo el grado de

insuficiencia pulmonar.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cual fue la evolucién a mediano y largo plazo (grado de insuficiencia cardiaca derecha y
necesidad de Reintervencion) de los pacientes operados de correccion total de tetralogia
de Fallot con colocacion de valvula monocuspide y parche transanular comparado con el
grupo a los que se les realizo correccion total sin colocacién de valvula, en el periodo de 1

marzo de 2013 al 31 de marzo del 2015?
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JUSTIFICACION

Hace 20 afios, la insuficiencia pulmonar posterior a la correccion total de tetralogia de Fallot
era un fenémeno inevitable, universal y bien tolerado a largo plazo. Sin embargo, estudios
actuales han demostrado que este no es el caso. Le evolucién natural de la Insuficiencia
Pulmonar lleva a disyuncién cardiaca del Ventriculo Derecho, posteriormente llevara al
Ventriculo Izquierdo a una inevitablemente evolucion fatal tardia. Se han relacionado
indicadores de falla cardiaca derecha como el ensanchamiento progresivo del QRS,
dilatacion y disyuncion del VD medido en RMN, Ecocardiograma, asi como la presencia de
arritmias graves, falla ventricular derecha y muerte slbita, en casos irreversibles. La
colocacion de la valvula monocuspide puede prevenir la insuficiencia pulmonar aguda, pero
no tenemos datos de si esta tendra impacto en los resultados a mediano y largo plazo en

los pacientes operados de correccion total de Tetralogia de Fallot con parche transanular.
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OBJETIVOS
General

Valorar la evolucién a mediano y largo plazo en los pacientes pos operados de correccion
total de tetralogia de Fallot con valvula monocuspide y parche transanular en el Hospital

Infantil de México operados en el periodo de 1 marzo 2013 al 31 de marzo del 2015.
Especificos

Identificar el grado de falla ventricular derecha en los pacientes operados con colocacion
de valvula monocuspide y parche transanular comparado con el grupo a los que no se les
coloco valvula.

Evaluar el grado de insuficiencia valvular pulmonar en pacientes postoperados de
correccion total de tetralogia de Fallot con colocacion de vélvula monocuspide y parche

transanular versus a los que no se les coloco de valvula.

Identificar la presencia de arritmias en pacientes pos operados de correccion de tetralogia
de Fallot con valvula monocuspide y parche transanular comparando con el grupo a los que

no se les coloco valvula.

Evaluar la clase funcional a través de la escala de Ross que presentan los pacientes
postoperados de correccion total con colocacion de valvula monocuspide y parche

transanular y a los pacientes sin colocacién de valvula.

Evaluar la necesidad de Reintervencion en los pacientes operados de correccion total y

colocacion de valvula monocuspide versus a los que no se les coloco

Valorar la mortalidad a mediano plazo de los pacientes que fueron operados en el periodo
del 1 marzo 2013 al 31 de marzo 2015.
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MATERIAL Y METODOS

Tipo de estudio

Observacional; comparativo, descriptivo, prospectivo.

Universo

Pacientes pos operados de correccion total de tetralogia de Fallot con colocacién de valvula
monocuspide y parche transanular del periodo comprendido del 1 marzo 2013 al 31 de
marzo de 2015 valorados en el estudio realizado en febrero de 2016, en el hospital infantil
de México; por el doctor Carlos Alcantara Noguez para recibir el titulo de especialista en

cirugia cardiotoracica pediatrica.

Tamarfo de la muestra

16 pacientes

Criterios de inclusion

Pacientes operados de tetralogia de Fallot con parche transanular y valvula monocuspide
en el Hospital Infantil de México Federico Gémez de 01 marzo 2013 a 31 de marzo 2015;
valorados en el estudio realizado en febrero de 2016, en el hospital infantil de México; por
el doctor Carlos Alcantara Noguez para recibir el titulo de especialista en cirugia

cardiotoracica pediatrica.

Criterios de exclusion

Pacientes con expediente incompleto

Pacientes con estudios incompletos

Pacientes fallecidos secundarios a otra causa del procedimiento quirdrgico
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DESCRIPCION DE VARIABLES

VARIABLES DEFINICION DEFINICION TIPO DE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONA | VARIABLE | MEDICION
L
Edad Tiempo transcurrido | Tiempo Continua- 1.1m-2211m
en afios desde el | transcurrido en | discreta
2. 3 a 52
nacimiento de wun | aflos desde el
11m
individuo. nacimiento de
un individuo. 3.6%al12°
4.> 122
Sexo Conjunto de | Conjunto  de | Categorica- | 1. Masculino
caracteristicas caracteristicas | dicotébmica- .
2. Femenino
anatomicas y | anatomicas y | nominal
fisiolégicas que | fisiolégicas que
definen a hombre y | definen a
mujer hombre y
mujer.
Estado Resultado de la | Resultado de | Categérica- | 1. Normal:
nutricional interaccion dinamica | la interaccion | policotébmica | 91-110%
entra la alimentacion | dinamica entra | - ordinal 2

y el metabolismo del
individuo. Obtenido
mediante la historia
alimentaria,
evaluacion
antropométrica y

fisicoquimica.

la alimentacion
y el
metabolismo

del
Obtenido

mediante la

individuo.

historia
alimentaria,
evaluacion
antropométrica

y fisicoquimica.

Desnutricion
leve: 76-90%

3.
Desnutricion
moderada:
61-75%

4.
Desnutricion

grave: <60%
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VARIABLES DEFINICION DEFINICION TIPO DE UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONA | VARIABLE | MEDICION
L
Enfermedad Diagnostico por el | Diagnéstico Cualitativa *Previo sano
de base cual es paciente del | por el cual es | nominal.

hospital.

paciente  del

hospital.

*Cancer

* Cardiopatia
*Hepatopatia
* Epilepsia

*Lupus
eritematoso

sistémico
* Nefropatas

*Reflujo
gastroesofag
ico

* Otros
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VARIABLES | DEFINICION DEFINICION TIPO DE VARIABLE | UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION

Rx Técnica exploratoria | Técnica Cuantitativa discreta e ICTO.5
que consiste  en | exploratoria  que e ICT>05
someter un cuerpo o | consiste en
un objeto a la accién | someter un cuerpo
de los rayos X para |0 un objeto a la
obtener una imagen | accion de los rayos
sobre una placa | X para obtener una
fotografica imagen

EKG Grafico en el que se | Grafico en el que se | Cuantitativa discreta e QRS > 140
registran los | registran los ¢ QRS >180
movimientos del | movimientos  del
corazon y es obtenido | corazén
por un
electrocardiografo

ECO Gréfico que registra la | Grafico en el que se | Cuantitativa discreta e ONDA S (Z

posicion y los
movimientos del
corazén mediante

ondas ultrasonicas

registran los
movimientos del
corazoén

< 2.5-2.5)
e ONDA E
(Z<2.5-2.5)
o Ee'(Z2>6
cm/ seg)
e |P
-<25 normal
-25-40 leve

-40-60 moderada

->60 severa
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VARIABLES | DEFINICION DEFINICION TIPO DE VARIABLE | UNIDAD DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL MEDICION
RNM Es un examen | Es un examen | Cuantitativa discreta e FEVD <40
imagenoldégico que | imagenoldgico que e VTD> 165
utiliza imanes y ondas | utiliza imanes vy e VTS>85
de radio potentes para | ondas de radio
crear imagenes del | potentes para crear
cuerpo. imagenes del
cuerpo.
Reintervenci | Cirugia que se ocupa | Cirugia que se | Dicotémica e Sj
on quirdrgica | de las operaciones | ocupa de las e No
quirdrgicas mas | operaciones
complejas, mas | quirdrgicas mas
importantes o de mas | complejas, mas
riesgo importantes o de
MAs riesgo
Clasificacion | Escala para medir de | Escala para medir | Cualitativa ordinal e Clasel
Funcional de | forma global la | de forma global la | Politomicas e Claselll
Ross severidad de la | severidad de la e Clasellll
insuficiencia cardiaca | insuficiencia e Clase IV
cardiaca
Clinica  de | Afeccion cronica que | Afeccion  crénica | Cualitativa ordinal e Hepatomeg
Insuficiencia | provoca que el | que provoca que el | Politomicas alia
cardiaca corazbn no bombee | corazén no o Plétora
sangre con la eficacia | bombee  sangre yugular
necesaria con la eficacia e Edema
necesaria
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PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se revisaran los expedientes para identificar a los pacientes operados en las fechas

indicadas.

En todos los pacientes se evaluara presencia de radiografia de térax, electrocardiograma,

ecocardiograma, resonancia magnética.
Se determinard el estado clinico y paraclinico de los pacientes.
Se analizaran los datos en STATA/MP14.0.

Estadistica descriptiva de las variables demogréaficas y clinicas incluyeran medias y
desviaciones estandar para las variables cuantitativas y porcentajes para las variables

cualitativas.

Para las comparaciones no ajustadas entre los grupos, las variables continuas se
compararon mediante el uso de la prueba de t de Student en el caso de datos distribuidos
normalmente o prueba de Mann-Whitney para los no distribuidos normalmente. Las
variables categoricas seran comparadas mediante la prueba de Chi cuadrada o prueba

exacta de Fisher en su caso.
Recursos humanos

Se contara con el médico residente de Pediatria, el cual realizara la busqueda de los
expedientes, asi como recolectara los datos para su posterior analisis e interpretacion por

parte del investigador.
Recursos materiales

Contamos con el material que se requiere ya que se disponen de un archivo clinico en
donde se almacenan los expedientes de los pacientes del Hospital Infantil de México,

computadoras, asi como programas para la captura de la informacién y su analisis.
Recursos financieros

No se requieren.
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CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo con el Reglamento de Investigacion de la Ley General de Salud este estudio
se considero sin riesgo ya que implica la revision de expedientes por lo que no requiere
consentimiento informado, serd utilizada Unicamente con propdésitos de investigacion, toda

la informacion serd manejada de manera confidencial.
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RESULTADOS DEL ESTUDIO

Se dio seguimiento a un protocolo de investigacion; realizado por el Dr. Carlos Alcantara
Noguez realizado en febrero de 2016, en el hospital infantil de México; en cual se valoraron
a pacientes postoperados de Tetralogia de Fallot, con parche transanular y valvula
monocuspide modificada; en cual en el postoperatorio inmediato dieron resultados
prometedores, y la técnica fue reproducible por lo cirujanos cardiovasculares; y se
encontraron que presentaban un grado de insuficiencia ligera, con gradiente escaso. Por lo
que dentro de sus conclusiones se requeria un estudio a mediano y largo plazo para

comparar los resultados obtenidos.

Dando continuacién al estudio; se volvieron a buscar a los pacientes que se operaron dentro
del periodo de 01 de marzo 2013 al 31 marzo del 2015; revisando un total de 16 pacientes;
de los cuales se descartaron 2 pacientes que fallecieron; posterior al procedimiento
quirdrgico. Se volvieron a seguir los 2 grupos de estudio; el primer grupo fue de 8 pacientes
vivos con valvula (57.14%) y 6 pacientes sin valvula correspondiente (42.86%). Dentro de
estos pacientes se encontré una distribucion por sexo de 6 hombres correspondientes
(37.5%) y 10 mujeres con el (62.5%), y una edad en afios que oscila entre 4.79-6.80 con
(+/- 2.9 DE) y un peso que oscila entre 20 y 22 kg . Al momento de la revision de
expedientes habian transcurrido un tiempo aproximado de 4 a 5 afios; de la realizacion del

procedimiento quirdrgico.

El indice cardiotoracico(ICT), analizado en la Ultima radiografia realizada a todos los
pacientes; presentaba en el grupo 1 un valor promedio de 0.57cm y en el grupo 2 de 0.54
cm promedio; el complejo QRS que se analizé se encontraba en los pacientes con vélvula
un reporte promedio de 141.25 segundos y en el grupo 2 de 132 segundos; con esto
mantenian un rango de seguridad; porque en paciente con un complejo QRS alargado o
mayo de 140 segundos tienen alto riesgo de muerte subita y dilatacion del ventriculo
derecho. IPMAP es el indice de presion media de arteria pulmonar que se obtiene a través
de ecocardiograma, en donde obtuvimos que el 78.57% del total de los pacientes presenta
un grado severo y el 7.14% un grado moderado; hubo 2 pacientes que no presentaban

estos datos ecocardiograficos; por grupos fueron en total 6 pacientes con valvula que
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representaba un 42.85% con un grado de insuficiencia severa y en el grupo 2, se

encontraron 5 pacientes con un porcentaje de 35.71%.

Otros parametros que se valoraron en los pacientes postoperados de correccion total de
teratologia de Fallot; fue que tenian que tener resonancia magnética contrastada; y se
encontré que solamente tenian 4 pacientes del grupo 1 representado el (28.57%) y del
grupo 2 teniendo solamente 2 pacientes con un porcentaje de (14.28%), siendo asi que 8
pacientes de ambos grupos no se les realizo resonancia magnética con un total 57.14%.
Uno de los pardmetros a evaluar era la fraccion de eyeccion del ventriculo derecho, el cual
reporto que en el grupo 1 el promedio del porcentaje de eyeccién fue 50.88 mim2 y en el
cual solo 1 paciente presentaba una FEVD<37.55mIm2 y representaba 7.14% vy el cual
requirié una nueva reintervencion quirdrgica. Y el grupo 2 el promedio de FEVD era 48.05%.
El segundo parametro que se evalla en una resonancia en los pacientes con TOF es el
volumen telediastolico el cual reporto una media 142.64 mim2 en el grupo 1 y en grupo 2
una media de 127.71mIm2; solo 1 paciente del grupo 1 presento un Volumen telediastolico
mayor de 168.33mIm2 y fue el mismo paciente que requirié recambio valvular. El ultimo
pardmetro que nos reporta la RNM es el volumen telesistolico VTS que el promedio fue de
71.54mIm2 en 3 pacientes; y en 1 paciente 105.33mIm2, y es el mismo paciente que requirié
nueva reintervencion. Mientras en el grupo 2 el promedio de VTS fue de 66.65mIim2. La
clase funcional de acuerdo a la escala de Ross (ver tabla anexa) se mantuvo en ambos
grupos entre 1.37-1.16.

Por dltimo, se reportd si los pacientes valorados presentaban alguna arritmia; obteniendo
gue 8 pacientes del grupo 1 correspondientes al 61.54% presentan Blogueo completo de
rama derecha de haz de hiz; mientras que en el grupo 2, se reportaba que 5 pacientes
tenian arritmia(BCRDHH) correspondiente al 38.46%; que es esperado en los pacientes
postoperados, por la realizacién de la ventriculostomia durante el procedimiento quirudrgico.

Y solamente 1 paciente se requirié colocacion de marcapasos (7.14%).
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Tabla 1.1 Caracteristicas de los pacientes posoperados de Tetralogia de Fallot en el Hospital Infantil de México

Caracteristicas Con valvulan=9 Sin valvulan =7 p
Edad, afios(DE) 4.796(2.96) 6.809(2.8914)

Masculino n(%) 4(44.4) 2(28.57) 0.515
Femenino n(%) 5(55.56) 5(71.43) 0.515
Peso 22.975(9.63) 20.36(11.75)

ICT 0.57(0.03) 0.54(0.05) 0.011
QRS 141.25(18.07) 132(26.83)

IPMAP n(%) 6(42.85) 5(35.71) 0.363
FEVD 50.88(11.17) 48.05(10.40)

VTD 142.64(18.72) 127.71(16.72)

VTS 71.54(25.77) 66.65(16.81)

Reintervencion n(%) 1(12.5) 0.0(0) 0.369
Clase Funcional 1.37(0.51) 1.16(0.40)

Arritmia n(%) 8(61.54) 5(38.46)

Marcapasos n(%) 1(7.14) 0.0(0)

Fallecidos n(%) 1(11.11) 1(14.29) 0.849
Vivos n(%) 8(57.14) 6(42.86) 0.849
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DISCUSION
La Tetralogia Fallot es la cardiopatia congénita cianética mas frecuente en el nifio.27 Cada
vez son menos los pacientes que con esta cardiopatia llegan a la vida adulta por
supervivencia natural, pero cada vez son mas los pacientes con Tetralogia de Fallot en
seguimiento posquirdrgico. Se puede estimar una supervivencia del 86% a los 30 afios de
la operacion.28 La correccion quirdrgica consiste en el cierre de la CIV y la ampliacion del
tracto de salida del ventriculo derecho. Para ello, el cirujano tiene que utilizar muchas veces
un parche transanular que puede llegar hasta la bifurcacion pulmonar y en ocasiones, un
conducto protésico entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar. No es infrecuente que
tenga que realizar ampliacion de las ramas pulmonares si existen estenosis congénitas o

provocadas por fistulas quirdrgicas previas.

En mas del 60% de la serie reporta por Oliver Ruiz; en el Hospital Universitario la Paz; en
Madrid Espafia; en la Unidad de Cardiopatias Congénitas del Adulto la presion sistolica del
ventriculo derecho es inferior a 50 mmHg y no hay gradiente residual significativo, pero del
10 al 15% presentan obstruccion moderada o grave del tracto de salida con presion sistolica
del ventriculo derecho mayor del 70% de la sistémica realizada en 1.500 pacientes
consecutivos.29 La obstruccion puede ser de localizacién subvalvular, valvular o
supravalvular, aunque con mayor frecuencia se localiza en las ramas de la arteria pulmonatr.
Este hecho plantea serios problemas diagnésticos, porque las ramas pulmonares son mal
evaluadas por ecocardiografia Doppler convencional o transesofagica. Sin embargo, la
angiorresonancia es una técnica incruenta de gran resolucion para la valoracién anatémica

de las ramas pulmonares principales.

El problema valvular mas frecuente en los pacientes operados de Tetralogia de Fallot es la
insuficiencia de la valvula pulmonar. Aproximadamente la mitad de los pacientes reportados
tienen insuficiencia de la valvula pulmonar de grado IlI-1V, debido al uso de parches de
ampliacion transanular que dejan la valvula completamente incompetente. La insuficiencia
pulmonar es una enfermedad practicamente nueva, casi desconocida como enfermedad
natural y que en la actualidad estamos aprendiendo a conocer y valorar. Sabemos que
clinicamente se tolera bien durante décadas, pero provoca dilatacion progresiva del
ventriculo derecho. Cuando la dilatacion ventricular es excesiva, el incremento de la
poscarga limita el gasto cardiaco con el gjercicio, y la capacidad funcional disminuye. Con
el tiempo, la funcion ventricular se deteriora y el paciente presenta de manera caracteristica

una respuesta hipotensiva al esfuerzo y mayor limitacién funcional.
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Las arritmias pueden estar relacionado con las cicatrices quirdrgicas, aunque la dilatacion
del ventriculo y auricula derechos provocada por la insuficiencia pulmonar y tricispide actta
como factor desencadenante. Recientemente se ha comprobado que los pacientes con
mayor riesgo de arritmias auriculares y ventriculares, incluyendo muerte subita, son
aquellos con insuficiencia pulmonar y/o tricuspide grave que desarrollan una marcada
cardiomegalia, un ensanchamiento progresivo del complejo QRS y un aumento de la
dispersién del intervalo QT. Un indice cardiotoracico > 60%, una duracién del QRS > 180
ms. La reintervencién quirdrgica, para corregir la insuficiencia pulmonar con una protesis
valvular, disminuye la incidencia de arritmias auriculares y ventriculares, especialmente si

la reparacion quirargica va acompafada de ablacion del circuito de reentrada.

En nuestro andlisis estadistico se encontr6 que de los pacientes evaluados 2 habian
fallecido en el postquirdrgico mediato, por causas asociadas a choque séptico vy falla
organica mdultiple, con una estancia prolongada en la terapia intensiva; sin asociarse al
procedimiento quirargico.30 De ambos grupos solo 4 pacientes (28.57 %)del grupo 1, tenian
toda la informacion que se deseaba para la realizacion de este estudio y solo 2 pacientes
del grupo 2(14.28%) tenian un expediente completo; por lo que se tuvo que realizar el
andlisis con estos datos obtenidos; ya que la muestra es muy pequefia; pero aun asi se
puede realizar un analisis de estos pacientes. Durante la evaluacién que se realiz6 en
ambos grupos a los que se le dio seguimiento durante el periodo establecido; se encontré
que el 35.71% el cual correspondia a 5 pacientes se encontraban con una falla ventricular
derecha grave de acuerdo a los pardmetros de ecocardiografia; Resonancia magnética y
electrocardiograma. En andlisis individual por grupos el 37.5% correspondia al grupo 1; que
fueron los pacientes operados con valvula y el 33,33% a los del grupo 2; que fueron los
pacientes operados de tetralogia de Fallot sin valvula; esto sin presentar ningin deterioro
en la clase funcional ya que 71.42% (10 pacientes de ambos grupos); presentaban una
clase funcional por escala modificada de Ross (ver tabla) en 1y el 28.57%(correspondiente
a 4 pacientes.) Se pudo evaluar que el indice cardiotoracico (ICT); se encontraba
incrementado en ambos grupos; traduciendo que presentan una cardiomegalia al momento
de la evaluacion; y se encontraban entre un rango de 0.57(grupo 1) y 0.54(grupo 2). Como
resultado de este analisis se encontré que en solo 1 paciente; que tenia alterado; tanto su
ecocardiograma con un IP MAP >60; su resonancia magnética; en los parametros de FEVD
< 40mim2; VTD> 165mIim2 y VTS>85mIim2 y electrocardiograma con complejo QRS

>140segundos; requirio reintervencion quirargica con colocacion de valvula pulmonar.
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En nuestra serie se evalud el complejo QRS de los pacientes operados de tetralogia de
Fallot; como indice de crecimiento de cavidades derechas; predictor de arritmias y de
muerte subita; dentro del andlisis estadistico realizado, se determin6 que en ambos grupos
el complejo presentaba una media entre 141.25 seg. en el grupo 1y 132 seg en el grupo 2;
determinando que el grupo 1 tenia mas riesgo de presentar estos eventos asociados. Por
ultimo, se evalud la presencia de arritmias en todos los pacientes lo que demostr6 que la
principal arritmia en estos pacientes era el bloqueo completo rama derecha del haz de hiz;
representado en el grupo 1 con 8 pacientes correspondientes al 61.54% y el grupo 2
representado por 5 pacientes; con el 38.46%.
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CONCLUSION

El procedimiento quirdrgico realizado en pacientes postoperados de correccion total de
tetralogia de Fallot; con colocaciébn de parche transanular y valvula monocuspide;
presentaron el mismo grado de insuficiencia cardiaca; a mediano plazo(5 afos); comparado
con el grupo a quien se le realizo la cirugia convencional; esto fue valorado por diferentes
parametros; entre ellos destacan; imagenologicos;  electrocardiograficos;
ecocardiograficos; y por resonancia magnética; que es el Gold estandar para evaluar el
grado de insufiencia cardiaca; correlacionandolos al mismo tiempo con la clinica de los
pacientes; como una forma de evaluar, integralmente todos los aspectos que se mencionan
en la literatura. También hay que mencionar que, dentro de nuestro universo de pacientes
valorados en este estudio; el nimero que representaba nuestra muestra era muy pequenio,
lo que hizo que tuviéramos estos resultados. Otro punto importante a mencionar es que
algunos pacientes, habian perdido seguimiento y esto provocaba que no se les realizaran

los estudios indicados, y fueran atrasados en los diagnosticos.

Podria realizarse un seguimiento a todo el grupo de pacientes con diagndstico de tetralogia
de Fallot; operados de cirugia convencional; y asi obtener una muestra significativa; para
comparar los resultados con estudios similares a nivel internacional, ya que nuestro hospital

es un instituto de referencia nacional y podriamos obtener buenos resultados.

Aun asi, con estos resultados obtenidos, no significa que el nuevo procedimiento quirdrgico
realizado en estos pacientes haya sido la causa del nivel de insuficiencia cardiaca, ya que
esta bien descrito que son por el uso de parches de ampliaciéon transanular que dejan la
valvula completamente incompetente, aunque es bien tolerada durante décadas, esta va

ocasionando una dilatacion progresiva del ventriculo.

Por lo que se podria dar el seguimiento a estos pacientes por un periodo mas largo; y

corroborar los resultados con otros reportados.

Como conclusion final, podemos determinar que la colocacién de la valvula monocuspide
solo tiene repercusion en el postoperatorio inmediato; con la presencia de insuficiencia
ligera y gradiente escaso, pero a largo plazo no disminuye el grado de falla cardiaca

derecha.
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LIMITACIONES DEL ESTUDIO

El tamafio de la muestra, es muy pequefa, ya que solamente en esos pacientes se realizo

el procedimiento quirdrgico.

Falta de datos en el expediente clinico, ya que depende del seguimiento que se le haya

realizado en la consulta externa.

Expedientes extraviados, durante el periodo que se realice la recoleccién de datos.
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SALUD

SRR AAlA DS SLLD

Nombre del paciente:

ANEXOS

HOSPITAL INFANTIL

DE MEXICO ‘

FEDERICO GOMEZ

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS.

Sexo:

Edad:

Diagndstico:

Registro:

Peso

Talla

Radiografia

ICT<0.5

ICT >0.55

No tiene radiografia

Electrocardiograma
Dilatacion ventriculo

derecho

Previo

Actual

QRS >140

QRS >180

Ecocardiograma

ONDA S (Z < 2.5-2.5)

ONDA E (Z<2.5-2.5)

E/e’(Z>6 cm/ seqQ)

IP PMAP

media de

(presion
arteria

pulmonar)

-<25 normal

-25-40 leve

-40-60

moderada

->60 severa

Pagina 38140



Resonancia magnética

FEVD < 40mIm2
FEVD >40

VTD> 165 mIm2
VTD<165

VTS> 85 mIim2
VTS<85

Reintervencion quirargica

colocacion de valvula

Si

No

Clasificacion Funcional

de Ross

Clase |

Clase Il

Clase lll

Clase IV

Clinica de falla derecha

Hepatomegalia

Plétora yugular

Edema.

Tratamiento

Furosemida

Espironolactona

Captopril

Soplo

Tipo

Citogenética

Si

No

Marcapasos

Si

No

Arritmia

Si

No

Tipo
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Anexo 1

Clasificacion de Ross modificada de insuficiencia cardiaca en nifios

Clase | e Asintomatico

Clase Il e Taquipnea leve o sudoracion con la comida en lactantes
¢ Disnea con el gjercicio en nifilos mayores

Clase 11l e Marcada taquipnea o sudoracion con la comida en lactantes
e Tiempo de tomas prolongado con escasa ganancia ponderal
¢ Marcada disnea con el ejercicio en nifios mayores

Clase IV e Sintomas en reposo: taquipnea, sudoracion, retracciones
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