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PREVALENCIA DE COMPLICACIONES ASOCIADAS A LA CIRUGIA
CORRECTIVA DE TETRALOGIA DE FALLOT: EXPERIENCIA EN EL
INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA (2013-2018)

1. ANTECEDENTES
1.1 INTRODUCCION

DEFINIENDO A LA TETRALOGIA DE FALLOT

Se define como cardiopatia congénita a cualquier alteracidén estructural del
corazdn o de los grandes vasos en consecuencia a anomalias del desarrollo
embrionario del corazén aproximadamente entre la tercera y décima semana de
gestacion. Su etiologia es multifactorial. (9)

La tetralogia de Fallot (TF) es una malformacion cardiaca congénita descrita
por primera vez en 1888 por Louis Arthur Etienne Fallot denominada inicialmente
como ‘La Maladie Bleue”, término que representaba la descripcion clinica de la
fisiologia creada por la combinacion de diversas malformaciones cardiacas que
ahora conocemos como TF. (1)

En la actualidad, es la cardiopatia congénita cianégena mas frecuente a
nivel mundial. (9)

Las caracteristicas presentes en esta enfermedad, consisten en lo siguiente:
un defecto del septo ventricular, cabalgamiento de la aorta, obstruccion al tracto de
salida del ventriculo derecho, hipertrofia ventricular derecha, y el desplazamiento
cefalico y anterior del septum infundibular, del cual deriva la obstruccion al tracto de
salida del ventriculo derecho (VD). (7)

1.2 HISTORIA

Las primeras descripciones detalladas de esta patologia, conocida en un
inicio como Tetralogia Steno-Fallot, fueron realizadas por el médico-anatomista
danés Dane Niels Stensen, pionero en anatomia y geologia. (1) (2)

En marzo de 1664, en Copenhagen, Stensen realiza su primera publicacion
llamada “De musculis et gladulis observationum”, en la cual describe
detalladamente la anatomia y patologia cardiaca, la naturaleza de las
contracciones musculares y el movimiento de la sangre a través de las camaras
cardiacas analizando su funcion de bomba. (3)

En el afo de 1671 se realiza el descubrimiento de los hallazgos anatomicos
que caracterizan a la TF, describiéndolos en un breve articulo titulado “Diseccion
de un feto monstruoso en Paris”, en el cual describe la forma en la que surgen las
arterias, el estrechamiento de la arteria pulmonar, detalla la ausencia del conducto
arterioso, los defectos del tabique interventricular sub-adrtico asi como la fisiologia
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de la circulacion cardiaca fetal detallando inicialmente como la sangre se
redirecciona directamente a la aorta en lugar de a la arteria pulmonar. (1) (3).

En 1777, Eduard Sandifort, un médico holandés, public6 un caso de
tetralogia en un paciente de 16 meses a quien llamo "el chico azul", revelando las
caracteristicas de un corazén malformado congénitamente sin signos de ductus
arterioso o ligamento arterioso. (4)

En 1782, William Hunter, un médico escoceés, presentd a la Sociedad de
Médicos de Londres un caso de un muchacho de 13 afios que presentaba dicha
patologia. (1)

Posterior a sus descripciones iniciales, muchos médicos y anatomistas se
dedicaron a su estudio, dentro de los cuales encontramos a Pulteney (1785),
Abernethy (1793), Bell (1797), Dorsey (1812) y Farre (1814). (1), (4)

El primer caso fue reportado en América se llevé a cabo en la Universidad
de Pensilvania por Thaxter en 181. Siguieron Peacock (1858 y 1869), Widman
(1881) y finalmente Fallot (1888), quien otorga el nombre de “La maladie Blue”
describiendo casos clinicos de pacientes con “hechizos azules”. (4)

1.3 ALTERACIONES ANATOMICAS

Las caracteristicas presentes en esta enfermedad, consisten en lo siguiente:
un defecto del septo ventricular, cabalgamiento de la aorta, obstruccion al tracto de
salida del ventriculo derecho, hipertrofia ventricular derecha, y el desplazamiento
céfalo anterior del septum infundibular, del cual deriva la obstruccién al tracto de
salida del ventriculo derecho (VD). Estas alteraciones anatémicas y estructurales
seran descritas mas ampliamente a continuacion. (5) (4)

Para entender las anomalias de esta patologia, debemos conocer las
caracteristicas de los tractos de salida ventriculares. En el ventriculo derecho, las
orejuelas de la valvula pulmonar estan sostenidas por una porcion muscular
conocida como infundibulo. En el ventriculo izquierdo se encuentran en continuidad
con la porcion adrtica de la valvula mitral. Desde el punto de vista del ventriculo
derecho, existe una extensa cresta muscular que separa la porcion entre ambas
valvulas; tricuspide y pulmonar, la cual obtiene el nombre de cresta
supraventricularis. (5), (6)

Es ampliamente conocido que durante el desarrollo fetal, existe un
desplazamiento anterior y cefalico del tabique infundibular, el cual consiste en un
tabique muscular que separa los tractos de salida aértico y pulmonar, lo anterior,
explica tanto la obstruccidn del tracto de salida del ventriculo derecho y la posterior
hipertrofia del VD. (2), (3)

Esta desviacién infundibular también es responsable de la creacién del
defecto del tabique ventricular de tipo de desalineacion y provoca la anulacion
aortica. (6) La hipertrofia asociada del miocardio ventricular derecho es la



consecuencia hemodinamica de las lesiones anatomicas creadas por el tabique de
salida desviado. (5)

En consecuencia a esta desviacidon se deriva una dextroposicién de la aorta
con un orificio biventricular, la cual puede dar como resultado un VD con doble
salida cuando mas del 50% de la valvula adrtica se superpone al ventriculo. El
anillo de la valvula pulmonar es variablemente hipoplasico y la valvula, en si
misma, puede ser bicuspide y generar estenosis, sin embargo, lo mas frecuente es
encontrar una hipertrofia del musculo subpulmonar o infundibular y éste ser el
punto de obstruccion. (4)

Es importante resaltar que esta desviacion infundibular puede presentarse
en ausencia de obstruccion sub-pulmonar, lo cual se conoce como “Defecto
ventricular de Eisenmenger”, debido a esto, se considera que para sospechar de
una TF debe coexistir una morfologia anormal de las trabéculas septo-parietales,
(hipertrofia de la region trabecular y subadrtica del ventriculo derecho). (5)

Por lo descrito anteriormente algunos autores consideran que la diferencia
esencial entre un corazén normal y la TF es que los componentes de la cresta
supraventricular adquieren caracteristicas individuales. (7)

A pesar de existir defectos cardinales en la TF existen algunas variantes
anatdmicas en relacion a la arteria pulmonar, una de estas variantes es la TF con
valvula pulmonar ausente, TF con doble salida de VD y TF con atresia pulmonar y
defecto del septo ventricular. (8)

PRINCIPALES DEFECTOS ANATOMICOS PRESENTES EN LA TETRALOGIA
DE FALLOT

ESTENOSIS PULMONAR | Defecto que puede afectar la region valvular o
subvalvular, secundria a la desviacién del septum de
salida y la alteracion de las trabeculaciones
septoparietales, lo cual disminuyen el tracto de
salida del VD. Se ha observado que el grado de
estenosis puede ser exacerbado por catecolaminas
o disminucion del volumen intravascular, generando
episodios de cianosis y desaturacion conocidos
como crisis de hipoxia.

COMUNICACION De localizacion subadrtica, subvalvular. Secundaria
INTERVENTRICULAR principalmente a la alineacion inadecuada, anterior y
cefadlica de la porcion de salida del septum
ventricular en su porcidon muscular. En 4/5 de los
pacientes esta formado por una continuacion fibrosa
entre la porcion valvular aortica y tricuspide,
considerandose como un remanente interverntricular
en el septum membranoso, en el resto de los
pacientes el defecto se localiza en la porcion
posterior de la trabecula supramarginal.

El tamano del defecto ventricular puede variar, sin
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embargo, en la mayoria de los pacientes no causa
restriccidn o repercusion hemodinamica permitiendo
un shunt bidireccional.

CABALGAMIENTO Producido debido a el desplazamiento anterior y

AORTICO hacia la derecha del septo interventricular.
Secundariamente, se produce una mala alineacién
aortica, la cual queda conectada anatémicamente
con ambos ventriculos. En la edad adulta, debido al
aumento constante de volumen ventricular izquierdo,
generado por el shunt derecha-izquierda, puede
generar dilatacion d la raiz aértica.

VENTRICULAR

HIPERTROFIA Secundaria a la estenosis pulmonar cronica.

DERECHA

TABLA 1. Principales defectos anatomicos presentes en la TF y sus caracteristicas.

VARIANTES ANATOMICAS EN LA TF (6), (7)

1.

Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar: Considerada como la variante
mas severa de la desviacion del tracto de salida ventricular, de forma
ocasional, la valvula pulmonar esta afectada de forma unica, encontrandose
imperforada. En afproximadamente en la mitad de los pacientes que
presentan esta variante anatomica, las arterias pulmonares son confluentes,
presentando una persistencia de conducto arterioso de forma asociada. En
el resto de los pacientes, la circulacion arterial pulmonar se da por medio de
arterias colaterales y un ducto arterial. Una de las complicaciones mas
frecuentes en esta presentacion es la estenosis de las ramas colaterales o
una hipertensién arterial pulmonar marcada, lo cual otorga un mal pronéstico
a largo plazo. (10)

TF con ausencia de valvula pulmonar: Consiste en una formacion
inadecuada de la valvula pulmonar presente en aproximadamente 2% de los
pacientes con TF. La presencia de las valvulas rudimentarias resultan en
una insuficiencia pulmonar presente desde la etapa fetal. De tal forma, el
aumento de volumen presente en el VD, transmitido posteriormente a las
arterias pulmonares conlleva a una dilatacion progresiva del sistema arterial
pulmonar. Se asocia a diferentes grados de traqueomalacia o broncomalacia
por compresion crénica de las vias respiratorias, lo cual provoca diversos
grados de distrés respiratorio en las primeras semanas de vida. (8), (10).

3. TF con hipoplasia de valvula pulmonar.

1.4  FISIOPATOLOGIA

Es importante recordar que las consecuencias fisiopatologicas de la TF

dependeran en gran porcentaje del grado de obstruccion al tracto de salida del
ventriculo derecho. (6).

En respuesta a la obstruccion de la salida al flujo sanguineo, el miocardio del

VD presentara consecutivamente hipertrofia de su pared para alcanzar la fuerza de
contraccion para expulsar la sangre mas alla de la estenosis. (7)
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De igual forma, se acompafiara de un defecto septal ventricular que es
tipicamente grande y no restrictivo, como resultado, se generara un intercambio
sanguineo interventricular determinado por la ruta de menor resistencia para el flujo
de sangre, no por el tamafo del defecto, entendiéndose de la siguiente forma; si la
resistencia al flujo sanguineo a través del tracto de salida ventricular derecho
obstruido es menor que la resistencia a fluir fuera de la aorta hacia la circulacion
sistémica, la sangre se desviara naturalmente del ventriculo izquierdo al ventriculo
derecho y al lecho pulmonar. En esta situacion, existe predominantemente una
derivacion de izquierda a derecha y el paciente sera aciandtico. (7)

Una de las caracteristicas fisioldgicas de la TOF es que la obstruccion del
flujo de salida del ventriculo derecho puede fluctuar (espasmo infundibular), se
puede presentar un aumento dinamico de la obstruccién del tracto de salida del
ventriculo derecho, caracterizado por una mayor contractilidad infundibular,
vasodilatacion periférica, hiperventilacion y estimulacién de los mecano-receptores
del ventriculo derecho con un aumento posterior de la derivacion de derecha a
izquierda y el desarrollo de la cianosis. (8) (7)

1.5 EPIDEMIOLOGIA

De acuerdo a la epidemiologia mundial, aproximadamente 3-4% de los
recién nacidos vivos presentan una malformacion congénita. En México, de
acuerdo a estadisticas en la ultima década, las cardiopatias congénitas ocupan el
segundo lugar en malformaciones al nacimiento, unicamente superadas por las de
sistema nervioso central. (9)

En la década de 1980, la prevalencia reportada era de 4 casos por cada
1,000 RNV, actualmente dicha prevalencia va en aumento, esto asociado a mayor
precision diagnéstica actual, lo anterior indica que aproximadamente 8 a 14 RNV
presentaran una cardiopatia congénita. (6)

Las cardiopatias congénitas son una causa importante de muerte infantil; en
los portadores de las mismas la mortalidad puede ser alta y variable. Las
cardiopatias congénitas son la segunda causa de muerte en México, segun las
estadisticas del Instituto Nacional de Estadistica y Geografia (INEGI).Por otra
parte, se ha reportado que 21.2-25% de pacientes con enfermedad cardiaca
congénita, principalmente con cardiopatias significativas, tienen anormalidades
extracardiacas o alteraciones sindromicas que complican su evolucion e
incrementan la mortalidad. (6) (13)

De acuerdo a la epidemiologia mundial, aproximadamente el 3.5% de los
nifos que nacen con cardiopatia congénita, tienen TF, lo que corresponde a un
caso por cada 3,600 nacidos vivos o una tasa de 0.28 por cada 1,000 nacidos
vivos. (6), (8)

La etiologia precisa de la TF se desconoce, actualmente se considera que la
mayoria de los casos son esporadicos, sin embargo, esta reconocido que la
microdelecion de la region 11 del cromosoma 22 se presenta hasta en el 25% de



los enfermos. Estos autores recomiendan que en todo paciente en el que se haga
el diagndstico se realice la busqueda de la microdelecion mediante FISH. (11)

Se han reportado otras cromosomopatias como la trisomia 18 y 13, entre
otras han sido reportadas. Las microdeleciones del cromosoma 22g11.2 ocurren en
aproximadamente 20% de los pacientes con TF con estenosis pulmonar y en 40%
de los pacientes con atresia pulmonar.

Otras alteraciones genéticas encontradas son el Sindrome de Shprintzen o
sindrome velocardiofacial, el cual no incluye las alteraciones inmunoldgicas
presentes en el sindrome de DiGeorge (22q11.2). Mutaciones en el gen JAG1, en
el cromosoma 20g12 como es el caso del sindrome de Allagile pueden desarrollar
TF de forma aislada. (13)

El riesgo de recurrencia de TF se ha estimado en un 3%; adicionalmente,
cuando la madre tiene TOF, el riesgo sobre el producto de un embarazo es
aproximadamente del 10%.. Lo interesante es que se han reportado algunos casos
de gemelos homocigédticos con TOF. (8) El screening para pacientes con TF
incluyen fluorescencia o hibridacion in situ con analisis del cromosoma 22q11para
busqueda de microdeleciones o un microarreglo cromosémico. (11)

1.6 CUADRO CLINICO Y DIAGNOSTICO

Los signos y sintomas presentes de la TF son directamente proporcionales a
la severidad de la obstruccién de flujo sanguineo hacia las ramas pulmonares. En
la mayoria de los pacientes, se puede manifestar en el periodo neonatal con
cianosis leve a moderada, generalmente sin dificultad respiratoria, a excepcion de
los casos mencionados anteriormente con TF y valvula pulmonar ausente. (6)

Cuando la obstruccion al tracto de salida del VD es mas leve, se puede
diagnosticar a partir del segundo mes de vida conforme aumenta la estenosis,
manifestandose con cianosis y con la aparicion de un soplo. (8)

La cianosis se considera la caracteristica clave, pero existe variabilidad en el
debut de los sintomas y su severidad, en este espectro se incluye a los neonatos
con cardiopatia dependiente de conducto que requeriran manejo intensivo y
empleo de prostaglandina E1, niflos que presentaran crisis de hipoxia con periodos
intermitentes de cianosis debido al estrechamiento del tracto de salida del VD hasta
pacientes con aciandticos en los cuales se detectara la enfermedad de forma tardia
o se realizara reparacion electiva a mayor edad. (13)

Algunos autores consideran que la presentacion de un Fallot “tipico”
presenta los siguientes signos clinicos:

. Fenotipo normal

. Estado general conservado

. Ausencia de signos de insuficiencia cardiaca

. Ausencia de dificultad respiratoria

. Soplo sistélico de predominio en foco pulmonar irradiado en
barra, caracteristicamente desde el primer dia de vida.

. Segundo ruido unico o con componente pulmonar muy poco

audible, generado por la escasa motilidad de la valvula pulmonar
9



. Cianosis

Debido a que los pacientes con TF poseen limitacion al flujo sanguineo
pulmonar no al sistémico, no presentaran signos clinicos de insuficiencia cardiaca o
falla de medro regularmente. (6)

A la auscultacion precordial, el segundo ruido en pacientes con TF puede ser
unico y de alta tonalidad y en algunas ocasiones, acompafiarse de un soplo
sistélico de eyeccion que corresponde a la estenosis pulmonar. (7)

Generalmente, el flujo a través de la comunicacién interventricular no es
turbulento, por lo tanto no es audible.

Los examenes de gabinete que deben realizarse como complemento
diagnostico a nuestra sospecha clinica son de forma inicial electrocardiograma,
radiografia de torax y ecocardiografia, existen otros estudios de gabinete como la
resonancia magnetica y la angiotomografia de ramas pulmonares que apoyan a la
realizacion del diagnostico mas cuando se sospecha una de las variantes de TF.
(13)

En el electrocardiograma (ECG) podemos observar desviacion del eje del
corazdbn a la derecha con aumento en el voltaje de cavidades derechas,
caracterizado en el ECG como ondas R prominentes en las derivaciones
precordiales anteriores y ondas S profundas en las derivaciones precordiales
laterales. (8)

En la radiografia de térax demostrara una forma clasica de “zapato sueco’,
caracterizado por el desplazamiento del apex debido al crecimiento del ventriculo
derecho debido a la hipertrofia ventricular, en algunos casos puede observarse
estrechamiento mediastinal con disminucion del flujo pulmonar. (11)

El diagnostico confirmatorio se realiza mediante ecografia. El
ecocardiograma 2D o Doppler permite la evaluacion de las anormalidades
anatomicas y hemodinamicas, permitiendo evaluar:

La comunicacién interventricular y su localizacién subaortica, el grado de
cabalgamiento adrtico y el diagndstico diferencial con otros tipos anatomicos (por
ejemplo, la doble salida de ventriculo derecho [DSVD] engloba los casos con
dextroposicion de la aorta y discontinuidad anatomica entre la valvula adrtica y la
mitral). (12) Cuando esta discontinuidad no existe, pero hay una marcada
dextroposicidn de la aorta, se puede dominar DSVD o bien Fallot de tipo DSVD, El
grado y localizacidn de la estenosis pulmonar, el tamafno del anillo, del tronco y de
las arterias pulmonares, anomalias asociadas: agenesia de la valvula pulmonar,
trayecto anomalo de las coronarias, anomalias en el tamario, origen y distribucion
de las arterias pulmonares, del arco adrtico derecho y del canal auriculo-ventricular,
evaluacion de complicaciones en Fallot operados a largo plazo: sobre todo, el
grado de IP, comunicacion interventricular residual y disfuncion ventricular derecha.

(8), (11).
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1.7 TRATAMIENTO QUIRURGICO

El tratamiento quirurgico definitivo para la TF incluye el cierre del defecto
septal ventricular y la ampliacion del tracto de salida del VD. (13)

Antes de que describiera el manejo quirurgico para la TF, aproximadamente
el 20% de los pacientes fallecian en el primer afo de vida o presentaban una
supervivencia poco inusual hasta la cuarta década de la vida, actualmente gracias
a la correccion quirurgica de forma temprana, los pacientes pueden esperar una
sobrevida hasta la etapa adulta. (14)

La historia natural de la enfermedad se modifico de forma dramatica tras la
aparicion de la primera correccion paliativa realizada por Blalock Taussig en 1944.
El primer reporte de una correccion cardiaca de este defecto fue descrito por
Lillehei en 1955, el cual consistia en un bypass cardiopulmonar con una incision del
VD muy amplia para realizar la correccion a la obstruccion del tracto de salida del
VD vy el defecto inter-venticular. Con esta técnica quirurgica, se logré reducir la
mortalidad por TF hasta un 2%, cuando previamente se encontraba en un 50%.
Sin embargo, debido a las complicaciones asociadas al procedimiento quirurgico,
se ha modificado considerablemente la técnica quirurgica, con mayor énfasis en la
reparacion del defecto septal ventricular, evolucionando desde un cierre
transventricular a un cierre trans-auricular, evitando, de esta forma, la necesidad de
realizar ventriculotomia. (15), (16)

En algunos reportes, Lillehei y colaboradores reportaron indices de
sobrevida en 1980 de 88-92% en pacientes post-operados en los primeros diez
afnos de la vida, con disminucion poco significativa en las siguientes décadas de la
vida, alcanzando un 77% a los 30 afios. Otros autores, como Knott-Craig, et. Al,,
reportaron tras una experiencia en 294 pacientes entre 1971-1997, con una
sobrevida de 98% a los 20 afios de vida. (17)

En un inicio, el mayor de los retos era la obstruccion de salida del ventriculo
derecho, el cual fue inicialmente reparado con la colocacidon de un parche
transanular para aumentar el tracto de salida, inicialmente, con la teoria de que una
valvula pulmonar incompetente en un sistema de baja presion no ocasionaria
efectos colaterales sobre el ventriculo derecho, sin embargo, al transcurrir los afios
y observar los efectos deletéreos de ésta, principalmente insuficiencia pulmonar,
disfuncion del ventriculo derecho, insuficiencia cardiaca, intolerancia al ejercicio y
arritmias auriculares y ventriculares, por ende, se realizaron cambios progresivos
en la técnica quirurgica.

En la mayoria de los casos, la correccion quirurgica puede realizarse bajo
circulacién extracorpérea, hipotermia leve, canulacion de ambas venas cavas,
cardioplejia y cierre de defectos septales, por via trans-auricular o trans-pulmonar.
(15), (17) En algunos casos, se utilizan parches de pericardio para los cierres de
los defectos septales ventriculares y reconstruccion de la arteria pulmonar y tracto
de salida del VD. Existen algunas modalidades de manejo en la cual se realiza
preservacion del anillo pulmonar o bien, colocacién de un parche transanular,
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tomando como referencia el diametro del anillo de la valvula pulmonar, en otros
casos se puede realizar la implantacion de una valvula monocuspide (valvula
pulmonar) con la finalidad de preservar la funcién valvular. (18), (17)

Existe controversia actualmente respecto a la edad optima de correccion
total, en diversos centros se ha observado que la reparacién a una edad temprana
requiere menos reseccion muscular y un parche transanular mucho mas pequefio,
con ello, disminuyendo el riesgo de algunas complicaciones asociadas como
aneurismas, arritmias o disfuncién ventricular derecha. (19) (18)

Existen tres controversias actuales respecto a la correccién total para TF: El
tiempo de reparacion, la realizacion de preservacion de la valvula pulmonar
(manejo quirurgico seleccionado) y el uso de tratamiento paliativo. Respecto a la
edad de correccion, de acuerdo a diversas revisiones, se recomienda una edad de
3-12 meses de edad con un peso mayor a 4 kg, algunos autores, Bove, et. Al
Sugieren que el cierre completo debe realizarse incluso de forma aun mas
temprana entre los 3-6 meses. (21)

Diversos estudios multicéntricos y cohortes como Van Arsdel y cols.
revelaron que la correccion total puede realizarse incluso antes de los seis meses
de edad sin aumento de la mortalidad; unicamente en niflos menores de tres
meses de vida, se demostré que los dias de estancia en terapia intensiva, el tiempo
de intubacion endotraqueal y el uso de inotropicos se encuentran incrementados.
Van Arsdel y sus colaboradores, concluyen que la mejor supervivencia y los
mejores resultados fisiolégicos se obtienen cuando la correccion total se hace
dentro del rango de los tres a los 11 meses de vida, sus argumentos son los
efectos adversos de la circulacion extracorporea sobre el cerebro del paciente y la
frecuentemente prolongada recuperacion postoperatoria de los enfermos.

La técnica quirurgica utilizada varia considerablemente respecto al centro
donde se realice. En la actualidad, la mayoria se realiza aquella que permite la
preservacion valvular pulmonar debido a que se ha asociado a mayor riesgo de
estenosis residual del tracto de salida del VD. (19)

Algunos centros, ofrecen en primera linea manejo quirdrgico paliativo
mediante el uso de un shut sistémico-pulmonar, dilatacion mediante balon,
colocaciéon de stents para liberacion del flujo de salida del VD principalmente en
neonatos, con la finalidad de retrasar la correccidon total y esperar condiciones
optimas para su realizacion, sin embargo, se ha observado que existen algunas
desventadas como persistencia a largo plazo de la sobrecarga ventricular derecha,
persistencia de la hipoxemia y cianosis, lo que contribuira a largo plazo a mayor
degeneracion miocardica y fibrosis que predisponen al paciente a mayor disfuncion
miocardica y arritmias ventriculares. (21)

Ventriculotomia Vs. Abordaje Transatrial: Anteriormente, se realizaba
mediante una incision amplia en VD para acceder al defecto infundibular, cuando
se realiza la colocacién de un parche trans-anular, se realiza una ventriculotomia
limitada a so6lo algunos milimetros por debajo del anillo pulmonar, lo cual es
suficiente para ampliar el tracto de salida del ventriculo derecho, este abordaje
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tiene como desventaja una reseccidon muscular mucho mas extensa y mayor riesgo
de fibrosis pulmonar. (22)

TECNICAS DE PRESERVACION VALVULAR PULMONAR:

El principal objetivo de la realizacion de la correccion total mediante técnicas
de preservacion de la valvula pulmonar incluyen ampliacion del tracto de salida del
ventriculo para disminuir la sobrecarga ventricular derecha y a su vez,
mantenimiento de la competencia valvular pulmonar. (21)

Las técnicas actualmente empleadas para lograrlo incluyen la comisurotomia
y la valvuloplastia con baldn, las cuales han demostrado ser efectivas
principalmente en estenosis pulmonar leve a moderada y displasia pulmonar. La
estenosis pulmonar severa requiere valvotomia extensa con o sin colocacion de un
parche transanular para completar la ampliacion del tracto de salida. (21).

Se ha reportado que la colocaciéon de el parche transanular usualmente
resulta en insuficiencia pulmonar libre por lo que algunos grupos quirurgicos
realizan reconstruccion con parche de la valvula pulmonar, esta técnica consiste
en la creacidon de una orejuela anterior realizada con politetrafluoroetileno,
pericardio o matriz extracelular con la finalidad de mantener la competencia
valvular. (20)

Actualmente se realiza la reparacion con abordaje trans-atrial y trans-
pulmonar con dilatacion con balon de la VP para promover la competencia valvular.
(22), (23), En el momento de la cirugia, posterior a establecer el bypass
cardiopulmonar, se realiza una incision longitudinal de la arteria pulmonar (AP), se
exploran sus ramas y se evalua finalmente el diametro efectivo de la valvula
pulmonar. (24) (25) (26) Se detiene el corazon mediante pinzamiento aodrtico o
cardioplejia para realizar una reseccion satisfactoria del haz muscular a través de la
valvula tricuspide, colocando un catéter de baldn para realizar una valvuloplastia de
alta presion. En caso de que no se pueda preservar la integridad anatomica de la
PV, se realiza una incision trans-anular en la parte distal del RVOT. (27)

1.8 PRINCIPALES COMPLICACIONES DEL MANEJO QUIRURGICO

A pesar de que gracias al manejo quirurgico se ha permitido mejorar la
sobrevida considerablemente en los pacientes de TF, se han observado diversas
complicaciones asociadas a la correccion quirurgica entre las cuales encontramos:
disfuncion ventricular, arritmias, regurgitacion o estenosis de valvulas en cavidades
derechas e insuficiencia cardiaca. (28) (35)

INSUFICIENCIA PULMONAR: Considerada anteriormente como una lesién
esperada asociada al procedimiento quirurgico realizado para corregir la TF.
Generalmente, es bien tolerada a corto plazo, en gran medida porque el ventriculo
derecho hipertréfico se adapta a la sobrecarga hemodinamica generada por dicha
regurgitacion, sin embargo, de forma cronica, se conocen algunas complicaciones
asociadas a la IP, como son la dilatacién progresiva del VD asi como falla del
mismo, regurgitacion tricuspidea, intolerancia al ejercicio, arritmias y muerte subita.
(29), (30)
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ARRITMIAS: Son la complicacion tardia mas grave asociadas a la
correccion quirurgica de TF, generalmente presentes en la primera década, dentro
de las cuales, las mas frecuentes son las taquiarritmias (ventricular y auricular) Los
factores asociados al desarrollo de arritmias son dilatacion de fibras musculares y
nerviosas secundarias a dilatacion ventricular derecha, alargamiento del QRS
mayor a 160 milisegundos, prolongacion del QT, dilatacion auricular derecha. En la
literatura, Gatzoulis, et. Al. Realiz6 una cohorte de 793 pacientes encontrando
dichas caracteristicas asociadas a mayor prevalencia de taquiarritmias de
predominio auricular y muerte subita. (31)

La correccion tardia de TF se ha asociado a mayor riesgo de arritmia atrial y
ventricular, de igual forma, el tipo de cirugia asociada, por ejemplo, en el caso de
realizacion de ventriculotomia en lugar de un abordaje trans-atrial o trans-pulmonar
asi como la colocacibn de un parche transanular se han considerado
potencialmente arritmogénicos. (33)

ESTENOSIS PULMONAR U OBSTRUCCION RESIDUAL O RECURRENTE
DEL TRACTO DE SALIDA DEL VENTRICULO DERECHO: Esta complicacion se
encuentra asociada principalmente a persistencia de obstruccidén infundibular o
estenosis pulmonar por presencia de un anillo valvular pulmonar o de las arterias
pulmonares, la tolerancia a la persistencia de la estenosis es dependiente de la
edad debido a que la hipertrofia ventricular derecha otorga mayores presiones en
nifos mayores a la etapa preescolar. Esta complicacion se ha observado de forma
mas frecuente a medida que se prefiere realizar un abordaje quirdrgico con
preservacion valvular pulmonar. A largo plazo, esta complicacidn genera mayor
dilatacion o hipertrofia ventricular derecha y falla cardiaca. (31) (33)

DILATACION DE LA RAiZ AORTICA E INSUFICIENCIA AORTICA:
Complicacion mas frecuentemente asociada en pacientes con TF y atresia
pulmonar, asi como en pacientes en quienes se realizé la correccidn quirurgica
antes del primer afio de vida. Se ha asociado a un hiperflujo a través de la arteria
aorta secundario al cabalgamiento del septum infundibular y el corto-circuito de
derecha a izquierda previo a su correccion. De acuerdo a la literatura, la dilatacion
progresiva de la raiz adrtica puede generar posteriormente una insuficiencia de la
valvula adrtica en 15-18% de los pacientes. (33)

En diversos estudios se ha reportado que la mayoria de los pacientes con
tetralogia de Fallot son asintomaticos posterior a la reparacién, con anormalidades
clinicas, radiograficas y electrocardiograficas leves, sin embargo en diversas
cohortes se han encontrado complicaciones cardiovasculares como defectos
septales residuales, estenosis pulmonar residual, shunts aortopulmonares
residuales, insuficiencia pulmonar, regurgitacion pulmonar, hipertensién arterial
pulmonar lo cual conlleva a mayor riesgo de complicaciones asociadas a disfuncion
biventricular, de predominio derecho, falla cardiaca congestiva, arritmias y riesgo
de muerte subita.

La intolerancia a la realizacién de actividad fisica es una complicacion
funcional presente de forma prevalente en los pacientes, principalmente asociada
a la insuficiencia de la valvula pulmonar. (34) (35)
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Otras complicaciones asociadas, menos frecuentes, descritas en la literatura
son el derrame pleural, bloqueo auriculo-ventricular de tercer grado, neumonia,
sangrado, quilotérax, sepsis, infecciones de vias urinarias, insuficiencia renal aguda
(34)

1.9 MANEJO DE LAS PRINCIPALES COMPLICACIONES ASOCIADAS

Aunque la mortalidad operatoria de la correccion total inicial de la TF ha
disminuidos durante las ultimas 4 décadas, la sobrevivencia a largo plazo permite
que la mayoria viva casos consecutivos de reemplazo valvular pulmonar. Existe
controversia actual respecto al momento de realizar la re-intervencion quirurgica.
(28)

Posterior a la correccion quirurgica, algun grado de regurgitacion pulmonar
esta presente en la mayoria de los pacientes. En diversas cohortes se ha
encontrado que la regurgitacion pulmonar secundaria a comisurotomia valvular,
alargamiento transanular con colocacion de parche representan las principales
causas con la subsecuente indicacion de re-operacion. (29)

Se ha observado mejoria de la funcion ventricular derecha posterior al
recambio valvular. Bove y colaboradores, reportaron en un grupo de 11 pacientes,
cambios favorables en el tamafio ventricular demostrado por el indice
cardiotooracico y disminucion de las dimensiones telediastolicas ventriculares. (19)

El recambio valvular pulmonar debe ser considerado antes del desarrollo de
disfuncion del VD irreversible.

Davlouros y sus colegas clasificaron las indicaciones para el reemplazo de
PV basandose en los criterios clinicos y de evaluacion de la dilatacion de VD y
presencia de IP. (34, 35)Los pacientes sometidos a cirugia en la extension de estos
criterios mostraron resultados variados, y algunos de ellos, experimentaron una
mejoria clinica significativa. Concluyeron que el reemplazo de la VP debe realizarse
antes de que el volumen diastdlico final del VD alcance los 170 ml / m2 o que el
volumen sistolico del VD alcance los 85 ml / m 2 para aumentar las posibilidades de
una restauracion normal del volumen del VD después de la reparacion. (37) (25)En
un estudio reciente, Davlouros y sus colegas demostraron que la insercion
oportuna de un sustituto de VP en pacientes jovenes, cuando el volumen diastélico
final del VD supera los 150 ml / m2, se asocia directamente con la mejora en la
dimensién y la funcion del VD en un periodo de 6 meses. (32)La duracion del
complejo QRS es directamente proporcional a las dimensiones del VD y se preve
un bloqueo de rama derecha en casi el 95% de los pacientes. Por lo tanto, la
duracion del QRS también puede designar el tiempo de reoperacion, aunque aun
no se han definido limites claros.

En un estudio posterior, en enfermos con menos dilatacion ventricular y mas
jovenes, encontraron que los limites superiores medidos por la resonancia
magneética para obtener regresiéon del deterioro ventricular derecho eran 170
mL/m? de volumen diastélico final y 85 mL/m? del sistdlico final. (25)
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El riesgo operatorio de la sustitucion valvular pulmonar es bajo, menos del
1%, y la sobrevivencia estimada a 10 y 20 afios es satisfactoria en 96 y 94% de los
casos respectivamente. (27)

Los porcentajes libres de reintervencion fueron 93, 86, 84,y 70% a 10, 30,
50 y 70 meses respectivamente.

De las causas de reintervencion descritas ademas de la insuficiencia
pulmonar y la disfuncion ventricular, se encuentra la estenosis residual o re-
estenosis u obstruccion al tracto de salida del VD en 8% de los casos, en estos
pacientes puede realizarse ampliacion quirurgica de las arterias pulmonares,
reparacion del tracto de salida o infundibulectomia. (28), (29)

Otra causa de reintervencién es el cierre de la CIV en casi la mitad de sus
casos reoperados. En algunas series, el tiempo promedio transcurrido de la
correccion total a la primera reintervencion fue de 12.8 anos. El reemplazo valvular
aortico por insuficiencia adrtica si es que ocurre, pero es menos frecuente, se
realizé en 13 de 973 casos a 20 aios.

Se ha reportado la presencia de arritmias, principalmente taquicardia
ventricular sostenida en el 11.9% de los casos, con riesgo de muerte subita de 6%,
siendo éste el mecanismo por el que muere un tercio de los casos en etapa tardia,
la causa mas comunmente asociada es la presencia de dilatacion y disfuncion
ventricular derecha, asociadas o no a insuficiencia pulmonar importante, pero
vinculadas a ensanchamiento del QRS = 180 ms del electrocardiograma. (30)

En algunos centros el manejo de las arritmias graves consiste en un
tratamiento combinado, a saber: antiarritmicos y ablacion durante el estudio
electrofisiolégico o mapeo y crioablacion quirurgica. Con estas combinaciones, la
mayoria de los enfermos mejoran sin embargo, puede ser necesario el implante
quirurgico de un desfibrilador. Es importante resaltar que los enfermos post-
operados de TOF ocupan el primer lugar en el uso de desfibrilador dentro del grupo
de las cardiopatias congénitas.(36)

1.10 PRONOSTICO

En la actualidad, la expectativa de vida de los enfermos operados de TF es
muy buena, se ha descrito que alrededor de la mitad requerira por lo menos una
reintervencion a lo largo de su vida por lo que el seguimiento clinico y paraclinico
debe realizarse de forma estrecha, en algunos reportes se recomienda una visita
anual con valoracion clinica, eléctrica, radioldgica y ecocardiografica en el caso de
arritmias. (33)

En los pacientes con obstruccidon residual leve en el tracto de salida del
ventriculo derecho, debe medirse con ECO Doppler el gradiente por lo menos cada
seis meses, un gradiente igual o mayor a 50 mmHg es una indicacion de
intervencion.

Ante la presencia de insuficiencia pulmonar ésta debe evaluarse con
ecocardiografia y resonancia magnética para medir funcion ventricular y volumenes
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ventriculares; los umbrales para intervenir son 170 mL/m? de volumen diastdlico
final y 85 mL/m? de volumen sistdlico en el ventriculo derecho. (30, 33)

La prueba de esfuerzo y el monitoreo de Holter son las herramientas
iniciales en presencia de extrasistoles frecuentes o arritmias. Es competencia del
especialista en ellas el estudio electrofisidlogico y la posible ablacion. (35)

El riesgo de reoperacion persiste en aproximadamente 50% de los casos en
los primeros 30 afos posteriores a la cirugia.

Las principales causas de la reoperacion son la insuficiencia pulmonar, la
estenosis y la comunicacion interventricular residuales.

Las principales casusas de morbilidad en el periodo inmediato son
secundarias a bajo gasto , disfuncion diastolica ventricular derecha y arritmias
(especialmente taquicardia de la unién). (36)

La supervivencia global es del 90% a los 30 afos en clase funcional | o Il de
la NYHA, aunque evolutivamente suele aparecer cierta disminucion en la capacidad
de ejercicio en el test de esfuerzo.

La mortalidad actual de forma internacional se reporta en el 3% de los
pacientes, en otras cohortes, Mizuno, et. Al, se ha reportado entre el 5-11%. Se
han reportado casos de muerte subita con una incidencia de 1.5/1.000 casos al
ano. (24)

2 PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

- La Tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita ciandgena mas frecuente,
con una incidencia de 0.28 por cada 1,000 nacidos vivos. Sin el tratamiento
adecuado, cuenta con perfil clinico progresivo con una alta morbilidad y
mortalidad. Actualmente se conocen complicaciones a mediano y largo plazo
asociadas a la correccion quirurgica, por lo que conocer el perfil
epidemioldgico de las mismas, asi como sus factores de riesgo asociados
permitira identificarlas de forma temprana en los pacientes sometidos a
cirugia correctiva de Tetralogia de Fallot en el Instituto Nacional de
Pediatria.

3. PREGUNTA DE INVESTIGACION

1. ¢Cuales son las complicaciones cardiovasculares y no cardiovasculares mas

frecuentes asociadas a la correccion quirurgica de la Tetralogia de Fallot?

¢ Cuales son las caracteristicas demograficas de la poblacion afectada?

¢ Cuales es el tipo de correccidn quirurgica mas frecuentemente asociado a

las complicaciones quirurgicas de la cirugia correctiva de TF?

4. ;Cuales son los factores de riesgo mas frecuentemente asociados a las
principales complicaciones cardiovasculares y no cardiovasculares
presentes posterior a la correccion total de la TF?

wn
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4. JUSTIFICACION

- Sin una adecuada y oportuna intervencion quirurgica, la sobrevida de
los pacientes con TF no es mayor al 50% para la tercera década de la vida,
actualmente puede esperarse que el 90% de los nifios operados de una
correccion total tengan una esperanza de vida de 40 afos, aproximadamente,
con una tasa de complicacién temprana del 2 al 3%, sin embargo, el manejo
quirurgico de esta patologia conlleva anormalidades anatémicas y funcionales
en un gran porcentaje de los pacientes, dentro de las cuales, las mas
frecuentes son: sobrecarga del ventriculo derecho secundaria a insuficiencia
pulmonar, estenosis pulmonar residual o ambas, persistencia del defecto
ventricular o atrial, regurgitacion tricuspidea arritmias, falla ventricular derecha y
muerte.

- Por muchos afos, la regurgitacion valvular pulmonar se considero
como una lesion benigna secundaria a la correccion quirurgica, sin embargo,
evidencia reciente sugiere que a largo plazo provoca ensanchamiento
progresivo del QRS, a la presencia de arritmias graves, falla ventricular derecha
y muerte.

- Entre los factores de riesgo asociados a insuficiencia pulmonar a largo
plazo, se ha identificado que la técnica quirurgica mas frecuentemente asociada
es la ventriculotomia extensa con colocaciéon de parche transanular al momento
de la correccion total. Por ende, en la actualidad se ha producido un cambio
notable en la técnica utilizada en la reparacién de TF, por lo que actualmente la
mayoria de los centros emplean estrategias quirurgicas que preservan el anillo y
la valvula pulmonar para limitar la IP, sin embargo, nos enfrentamos a generar
EP residual que resulta de la ampliacion conservada de RVOT y las técnicas de
conservacion de valvula. El conocimiento de la técnica quirurgica empleada
permite anticipar las principales complicaciones asociadas a la correccion total
de la TF durante el seguimiento temprano y tardio de los pacientes.

- Debido a lo anteriormente mencionado es de suma importancia
conocer las caracteristicas de la poblacion, asi como el tiempo y el cuadro de
presentacion de las principales complicaciones asociadas a la correccion
quirurgica de la TF para crear un perfil epidemioldgico y clinico que permita una
identificacion temprana de dichas complicaciones para ofrecer un manejo
oportuno.

5. OBJETIVOS
5.1. OBJETIVO GENERAL: Describir el perfil epidemiolégico de los pacientes que

presentan complicaciones post-quirurgicas asociadas a la cirugia correctiva de
Tetralogia de Fallot en el Instituto Nacional de Pediatria del afio 2013 a 2018.

5.2. OBJETIVOS ESPECIFICOS
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- ldentificar las principales complicaciones post-quirurgicas asociadas a la
cirugia correctiva de Tetralogia de Fallot en el Instituto Nacional de
Pediatria.

- ldentificar el tipo de cirugia mas frecuentemente asociada a complicaciones
post-quirurgicas de la cirugia correctiva de Tetralogia de Fallot en el Instituto
Nacional de Pediatria .

- ldentificar factores de riesgo asociados a las principales complicaciones
post-quirurgicas asociadas a la cirugia correctiva de Tetralogia de Fallot en
el Instituto Nacional de Pediatria.

- Describir las caracteristicas de los pacientes que desarrollan complicaciones
posterior a la intervencion quirurgica.

- Describir la evolucion clinica de los pacientes posterior a la realizacién de la
correccion quirurgica de TF.

6. MATERIAL Y METODO

6.1 Disefio del estudio: Estudio observacional, retrospectivo, descriptivo y
longitudinal.

6.2Universo de estudio: Pacientes del Servicio de Cardiologia Clinica
Pediatrica del Instituto Nacional de Pediatria que cuenten con el
diagndstico de Tetralogia de Fallot y que hayan sido sometidos a Cirugia
Correctiva de Tetralogia de Fallot en el Instituto Nacional de Pediatria del
periodo del afio de 2013 al 2018.

6.2.1. Criterios de inclusion: Todos los expedientes de los pacientes con
diagnodstico de Tetralogia de Fallot que hayan sido sometidos a cirugia
correctiva de Tetralogia de Fallot en el periodo de 2013 a 2018 del
servicio de Cardiologia Clinica Pediatrica del Instituto Nacional de
Pediatria.

6.2.2 Criterios de exclusion:

a) Expedientes de pacientes que no cuenten con el diagnostico establecido
de Tetralogia de Fallot.

b) Expedientes de pacientes que cuenten con el diagndstico de Tetralogia
de Fallot pero que no se haya realizado correccion quirurgica.

c) Expedientes de pacientes que no cumplan con todas las variables para
realizar el analisis propuesto en este estudio.

d) Expedientes incompletos

6.2.3 Criterios de eliminacion: No aplicables para el disefio de este
estudio.
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7. TABLA DE VARIABLES

CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS

NOMBRE DE DEFINICION TIPO DE MEDICION DE LA
LA VARIABLE CONCEPTUAL VARIABLE VARIABLE
SEXO Del latin. “sexus” o Cualitativa 1. MASCULINO
“sectus” : separacion. nominal. 2. FEMENINO
Condicion organica que | Dicotomica
distingue a los individuos
de una especie en
masculino y femenino,
relacionado a érganos
sexuales
EDAD Tiempo que ha vivido un Numérica Escala numérica
organismo desde su Ordinal expresada en afnos
nacimiento o el inicio de Continua que comprende desde
su existencia los 0 meses a los 20
anos
EDAD AL Tiempo en el que se Numeérica Escala numérica
DIAGNOSTICO | realiza el diagnéstico de Ordinal expresada en afos
DE TF Tetralogia de Fallot bajo Continua que comprende desde
criterios clinicos y los 0 meses a los 20
paraclinicos. anos
TIPO DE Tipo establecido de TF Cualitativa 1. TF clasica
TETRALOGIA de acuerdo a las nominal 2. TF con
DE FALLOT variantes en sus estenosis
caracteristicas pulmonar mixta
anatomicas y 3. TF con
estructurales. agenesia de VP
4. TF con
hipoplasia
pulmonar
EDAD DE Tiempo en el que se Numeérica Escala numérica
REALIZACION realiza la cirugia Ordinal expresada en afnos
DE CIRUGIA correctiva de Tetralogia que comprende desde
CORRECTIVA de Fallot los 0 meses a los 20
anos
MANEJO QUIRURGICO
NOMBRE DE LA DEFINICION TIPO DE MEDICION DE
VARIABLE CONCEPTUAL VARIABLE LA VARIABLE

PROCEDIMIENTO REALIZADO
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VENTRICULOT Del latin tomé; corte. Cualitativa 1. AUSENTE
OMIA Incision quirurgica sobre nominal 2. PRESENTE
un ventriculo
ABORDAJE Incision quirdrgica Cualitativa 1. AUSENTE
TRANS- realizada en auriculas nominal 2. PRESENTE
AURICULAR para realizar la
correccion del defecto
septal ventricular o
valvular pulmonar.
ABORDAJE Incision quirdrgica Cualitativa 1. AUSENTE
TRANS- realizada a través de la nominal 2. PRESENTE
PULMONAR arteria pulmonar principal
INFUNDIBULEC Incision quirdrgica Cualitativa 1. AUSENTE
TOMIA realizada en la region nominal 2. PRESENTE
infundibular para liberar
la obstruccion del TSVD
COLOCACION Implantacion de una Cualitativa 1. AUSENTE
DE PARCHE valvula monocuspide nominal 2. PRESENTE
TRANS- realizada de diversos
ANULAR materiales como
PULMONAR pericardio o
Politetrafluorotileno
expandido para limitar la
regurgitacion valvular
pulmonar.
PLASTIA Del latin ‘reparatio” | Cualitativa 1. AUSENTE
VALVULAR accion de restituir la | nominal 2. PRESENT
condicion normal de E
funcionamiento 0
morfologia. Realizada de
distintos métodos
mediante la colocacion
de un parche de distintos
materiales que asemejen
la funcién valvular
pulmonar.
PALIACION Del latin “palliatus” accién Cualitativa 1. AUSENTE
PREVIA A y efecto de paliar. nominal 2. PRESENTE
CORRECCION Disminuir o hacer mas
QUIRURGICA | soportable algo negativo.

Realizacion de
procedimientos como una
fistula aorto-pulmonar o
valvuloplastia con balén
para disminuir efectos
asocidos a
malformaciones de TF
como terapia puente a la
cirugia definitiva.
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INDICACION DE

RECAMBIO
VALVULAR
PULMONAR

total

Accién de indicar.
Pacientes que requeriran
recambio valvular
pulmonar de acuerdo a
parametros clinicos,
paraclinicos secundarios
a complicaciones
asociadas a la correccion

Cualitativa 1
nominal

COMPLICACIONES ASOCIADAS

CARDIO-VASCULARES

NOMBRE DE
LA VARIABLE

DEFINICION
CONCEPTUAL

TIPO DE
VARIABLE

MEDICION DE LA
VARIABLE

COMPLICACIONES CARDIOVASCU

LARES

INSUFICIENCIA
PULMONAR

Alteracion en la funcion

0 anatomia de la
valvula pulmonar que
ocasiona un flujo
retrogrado del tronco
pulmonar hacia el
ventriculo derecho. Se
clasifica en leve,
moderada y grave por
parametros
ecocardiograficos
definidos por la
Sociedad Americana
de Ecocardiografia.

Cualitativa
nominal

1. AUSENTE
2. LEVE

3. MODERADA
4. GRAVE

ESTENOSIS
PULMONAR

Alteracion en la funcion
0 anatomia de la
valvula pulmonar que
genera obstruccion al
flujo de sangre del
ventriculo derecho al
tronco pulmonar. Se
clasifica en leve,
moderada y grave por
parametros
ecocardiograficos
definidos por la
Sociedad Americana
de Ecocardiografia

Cualitativa
nominal

1. AUSENTE
2. LEVE

3. MODERADA
4. GRAVE

OTRAS
ARRITMIAS

Alteracién del ritmo
cardiaco que conlleva
un cambio de lugar en
la iniciacion o

secuencia de la

Cualitativa
nominal

1. AUSENTE
2. TAQUICARDIA
SINUSAL
INAPROPIADA

3. RITMO NODAL
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actividad eléctrica
normal del corazoén.

4. FIBRILACION
VENTRICULAR
5. TAQUICARDIA
HELICOIDAL
6. TAQUICARDIA
ECTOPICA DE LA

UNION
7. TAQUICARDIA
SINUSAL
INAPROPIADA
8. RITMO DE LA
UNION
AURICULO-
VENTRICULAR
TAQUICARDIA Presencia de tres o Cualitativa 1. AUSENTE
VENTRICULAR mas impulsos nominal 2. PRESENTE
ectopicos que se
originan por debajo de
la bifurcacion del haz
de His con una
frecuencia cardiaca
mayor a 120
segundos.
FIBRILACION | Expresion eléctrica que | Cualitativa 1. AUSENTE
VENTRICULAR resulta de una nominal 2. PRESENTE
despolarizacion
ventricular cadtica e
incoordinada
FLUTTER Patrén Cualitativa 1. AUSENTE
ATRIAL electrocardiografico de nominal 2. PRESENTE
taquicardia auricular
mayor a 240 Ipms, con
ondulacion continua,
uniforme y regular.
INSUFICIENCIA | Alteracion en la funcion | Cualitativa 1. AUSENTE
AORTICA 0 anatomia de la nominal 2. LEVE
valvula pulmonar que 3. MODERADA
ocasiona un flujo 4. GRAVE
retrogrado de la arteria
aorta al ventriculo
izquierdo. Se clasifica
en leve, moderada y
grave por parametros
ecocardiograficos
definidos por la
Sociedad Americana
de Ecocardiografia
INSUFICIENCIA | Estado fisiopatolégico | Cualitativa 1. AUSENTE
CARDIACA y clinico en el que el nominal 2. PRESENTE

corazén es incapaz de
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aportar sangre de
acuerdo a los
requerimientos
metabdlicos
periféricos, con
caracteristicas
sintomaticas y
signolégicas
especificas como falta
de aire o fatiga,
congestion pulmonar,
edema, entre otros.

INSUFICIENCIA
TRICUSPIDEA

Alteracién en la funcién
0 anatomia de la
valvula tricuspidea que
ocasiona un flujo
retrogrado del
ventriculo derecho a la
auricula derecha. Se
clasifica en leve,
moderada y grave por
parametros
ecocardiograficos
definidos por la
Sociedad Americana
de Ecocardiografia

Cualitativa

1. AUSENTE
2. LEVE

3. MODERADA
4. GRAVE

BLOQUEO
AURICULO-
VENTRICULAR

Conduccién
inapropiada del
impulso eléctrico del
corazon que puede ser

transitorio o
permanente, cuya

correlacion
electrofisiolégica es el
intervalo PR.

Cualitativa

1. AUSENTE
2. PRESENTE

DISFUNCION
DEL
VENTRICULO
DERECHO (VD)

de expulsion y el gasto

Alteracion o deficiencia
funcional del VD.
Puede ser sistdlica:
Pérdida de la
capacidad contractil

del VD lo cual
disminuye la fraccion

cardiaco a la
vasculatura pulmonar.
Diastolica:

Cualitativa

impedimento de grado
variable al llenado del
VD, que pueden llegar

a producir elevacion de

1. AUSENTE
2. PRESENTE.
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la presion intra-
ventricular sin aumento
del volumen diastoli-
CO y que coinciden con
una fraccion de
expulsion normal.

DISFUNCION | Alteracion o deficiencia | Cualitativa 1. AUSENTE
DEL funcional del VI. Puede nominal 2. PRESENTE
VENTRICULO ser sistdlica:
IZQUIERDO (VI) Pérdida de la
capacidad contractil
del VI lo cual
disminuye su fraccion
de eyeccion y el gasto
cardiaco.
Diastolica:Impedimento
de grado variable al
llenado del VI, que
pueden llegar a
producir elevacion de
la presion intra-
ventricular sin aumento
del volumen diastoli-
CO y que coinciden con
una fraccion de
expulsion normal.
OTRA CLASE DE COMPLICACIONES
NOMBRE DE DEFINICION TIPO DE MEDICION DE LA
LA VARIABLE CONCEPTUAL VARIABLE VARIABLE
COMPLICACIONES
INFECCION Invasion de un | Cualitativa 1. AUSENTE
microorganismo nominal 2. SINFOCO
patdgeno y su 3. NEUMONIA
multiplicacion por los 4. MEDIASTINITIS
tejidos que puede ser 5. INFECCION
por bacterias, hongos, ASOCIADA A
virus y protozoos. CATETER
6. GEPI POR
CLOSTRIDIUM
7. ENDOCARDITIS
8. ECTIMA
GANGRENOSO
NEUMONIA Proceso inflamatorio | Cualitativa 1. AUSENTE
agudo del parénquima | nominal 2. PRESENTE
pulmonar de origen
infeccioso.
DERRAME Acumulacion anormal | Cualitativa 1. AUSENTE
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PLEURAL de liquido en el| nominal 2. PRESENTE
espacio pleural con
diferentes  etiologias

que permiten
clasificarlo en exudado
o) trasudado

dependiendo de sus
caracteristicas

bioquimicas.
SEPSIS Respuesta inflamatoria | Cualitativa 1. AUSENTE
sistémica frente a la | nominal 2. PRESENTE

infeccion que puede
generar una reaccion
inflamatoria

generalizada que a la
larga puede inducir
disfuncion organica

multiple
MORTALIDAD | Del latin mortalitas; | Cualitativa 1. AUSENTE
Tasa de  muertes | nominal 2. CHOQUE
producidas en una SEPTICO
poblacién durante un 3. CHOQUE
tiempo  dado, en CARDIOGENICO
general o por una
causa determinada.
OTRAS Del latin mortalitas; | Cualitativa 1. AUSENTE
COMPLICACIO | Tasa de  muertes | nominal 2. PARO
NES producidas en una CARDIORRESPIR
poblacion durante un ATORIO
tiempo dado, en 3. CID
general o por una 4. PANCREATITIS

causa determinada.

8. ANALISIS ESTADISTICO.

Con las variables del estudio que fueron seleccionadas se elaborara una base de
datos en el programa Excel; la cual posteriormente se exportara al programa
estadistico SPSS version 21, con el cual se realizara los analisis correspondientes
segun los tipos de variables. Subsecuentemente los resultados conclusivos del
estudio se presentaran en tablas y graficos.

9. RESULTADOS

Se revisaron 132 expedientes con el diagndstico inicial de Tetralogia de Fallot, se
aplicaron los criterios de inclusion y exclusion obteniendo 63 expedientes como
parte del grupo de estudio.

De los 63 pacientes seleccionados, 61% fueron del sexo femenino y 39% del sexo
masculino.
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La edad promedio al momento del diagnostico se report6 de 1.9 afios, mientras que
media al momento de la correccion fue de 3.2 afos, siendo la edad minima de
correccion los 28 dias de vida y la edad maxima 14 afos. (Grafica 1, grafica 2). La
variedad mas frecuente de TF reportada en los casos incluidos fue la TF con
estenosis pulmonar mixta en 69% de los casos.

Grafica 1: Edad al momento del diagnostico
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Grafico 2. Edad al momento de la correccion.

Los procedimientos realizados para la correccidén de la obstrucciéon del tracto

de salida del VD fueron la ampliacién del tracto de salida del ventriculo derecho en
98% de los casos, ventriculotomia en 32% de los casos con colocacion de parche
transanular pulmonar en 34% de los casos estudiados.
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La técnica realizada para preservacion de la valvula pulmonar fue la plastia
valvular en 30% de los casos, entre los cuales se incluyd la comisurotomia en el
11% vy la plastia con balén en 19% de los pacientes.

Se realiz6é abordaje transpulmonar y transatrial en el 77% de los casos para
reseccion infundibular a través de la VT y VP asi como cierre de la CIV con parche
de pericardio autdélogo a través de la VT. En 55% de los casos se reporté una
comunicacion interventricular residual posterior a la correccion quirurgica.

En 6% de los pacientes se realizé FBT como procedimiento paliativo previo a
la correccion quirurgica e infundibulectomia en el 8% de los casos.

Manejo Quirurgico

Procedimiento Frecuencia
Ampliacion del TSVD 98%
Ventriculotomia 31%
Colocacion de Parche Transanular 35%
Abordaje transpulmonar-transatrial 77%
Plastia Valvular 31%
Infundibulectomia 8%
Fistula BT 6%

Dentro de las principales complicaciones cardiovasculares en nuestro
estudio identificamos a la doble lesidon de la valvula pulmonar, disfuncion del
ventriculo derecho, CIV residual y arritmias.

Posterior a la correccion quirurgica 87% de los pacientes desarrollaron algun
grado de insuficiencia pulmonar, de la cual 30 de 63 pacientes (47%) desarrollaron
insuficiencia pulmonar severa a lo largo de su evolucién post-quirurgica. 69% de los
pacientes desarrollaron estenosis pulmonar; predominando la estenosis pulmonar
leve. (Grafico 3y 4)

Otras valvulopatias presentes fueron la insuficiencia adrtica e insuficiencia
mitral leve en el 6% de los casos respectivamente. Se reporté una frecuencia de
20% de casos con insuficiencia tricuspidea, de la cual predomina la IT leve en el
14% de los pacientes.

INSUFICIENCIA PULMONAR

ENo

WP LEVE

1P MODERADA
1P SEVERA
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Grafico 3. Porcentaje de pacientes que desarrollaron insuficiencia pulmonar posterior a la
correccion total.

ESTENOSIS PULMONAR

ENOo

MEP LEVE

M EP MODERADA
[ EP SEVERA

Grafico 4. Porcentaje de pacientes que desarrollaron estenosis pulmonar posterior a la
correccion total.

Un 14% de los pacientes presentaron arritmias en el periodo post-quirurgico,
dentro de las cuales se reportaron: Taquicardia sinusal inapropiada (3.2%), ritmo
nodal (1.6%), fibrilacion ventricular (3.2%), taquicardia helicoidal (1.6%),
taquicardia ectopica de la unién 4.8% de los casos.

3 pacientes desarrollaron taquicardia ventricular a lo largo de su evolucion, 1
presentd flutter auricular y 1 fibrilacion auricular.

Se encontré que 23% de los pacientes desarrollaron bloqueo auriculo-
ventricular, de los cuales 14 pacientes desarrollaron bloqueo A-V completo y 1
Bloqueo AV de Segundo Grado Mobitz Il.

De los expedientes
ms! seleccionados se documentd en
BNo 1 21% de los pacientes el diagnéstico
insuficiencia  cardiaca. De los
expedientes  seleccionados  se
report6 en 55% de los casos
disfuncién ventricular derecha y 19%
disfuncion ventricular izquierda. De
igual forma, 35 pacientes (55%)
presentaron una CIV residual al
estudio ecocardiografico posterior a
la correccion total. (Grafico 5y 6)

CIV RESIDUAL

Grafico 5. Porcentaje de pacientes que
presentaron CIV residual posterior a la

correccion total.

29



DISFUNCION VD

Msi
HENO

Grafico 6. Porcentaje de pacientes que presentaron disfuncién ventricular derecha
posterior a la correccion total.

En la siguiente tabla se agrupan las frecuencias de las complicaciones no
cardiovasculares encontradas en los casos analizados.

Otras complicaciones

Complicacién Frecuencia
Derrame Pleural 25%
Sepsis 34%
Neumonia 22%
Otras infecciones 47%
Neumotoérax 3%
Paro Cardiorrespiratorio 1.6%
Coagulacion Intravascular Diseminada 1.6%
Pancreatitis 1.6%

Tabla 1. Frecuencia de complicaciones no cardiovasculares presentes posterior a la
correccion quirdrgica de TF.

La principal etiologia infecciosa presente fue neumonia en el 22% de los casos,
otras causas identificadas incluyen mediastinitis (7.9%), fiebre sin foco (3.2%),

infeccion asociada a catéter (1.6%), gastroenteritis por Clostridium Difficile (1.6%) y
endocarditis (1.6%). (Grafico 7)

De los 63 pacientes estudiados, 5 de ellos fallecieron. Las dos principales causas
de muerte reportadas fueron choque cardiogénico y choque séptico.
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Grafico 7. Principales etiologias infecciosas presentes en el periodo post-quirdrgico de TF

Se realiz6 analisis univariado y multivariado para busqueda de factores de riesgo
para las principales complicaciones cardiovasculares asociadas a la correccion
quirurgica. Los resultados encontrados se reportan en las siguientes tablas.

Insuficiencia Pulmonar

Factor de Riesgo X2 GL VALOR DE RR IC (95%)
P
Ampliacion del 8.12 1 0.004 10.3 4.8-22.1
TSVD

Ventriculotomia 0.78 1 0.375 1.09 0.92-1.22
Colocaciéon de PTA 0.27 1 0.87 0.98 0.98- 1.26
Abordaje TP-TA 0.51 1 0.47 1.07 0.90-1.27
CIV Residual 0.51 1 0.47 1.06 0.88-1.28
Infundibulectomia 4.58 1 0.032 4.6 1.18-18.1
Paliacién Previa 0.83 1 0.36 0.83 0.47-1.48
Plastia Valvular 3.4 1 0.65 1.18 1.04-1.35
Edad <1 a al Dx 0.13 1 0.71 0.96 0.80-1.16
Edad <3 a al Qx 0.008 1 0.99 0.99 0.96-1.46
Sexo femenino 3.31 1 1.18 1.18 0.83-1.18

Tabla 2. Factores de riesgo asociados a la presentacion de insuficiencia pulmonar
en el periodo post-quirurgico.

De los pacientes que desarrollaron IP, 34% se reportaron del sexo femenino y 21%

masculinos. Se documentd que 8% de los pacientes que presentaron arritmias en
el periodo postquirurgico fueron del sexo femenino vs. 3% del sexo masculino.
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Estenosis Pulmonar

Factor de Riesgo X2 GL VALOR DE RR IC (95%)
P
Ampliacion del 0.43 1 0.50 1.44 1.22-1.70
TSVD

Ventriculotomia 0.75 1 0.38 1.16 0.84-1.61
Colocacioén de PTA 0.60 1 0.43 1.14 0.82-1.57
Abordaje TP-TA 0.27 1 0.60 1.10 0.78-1.55
CIV Residual 0.044 1 0.75 0.95 0.68-1.32
Infundibulectomia 0.26 1 0.60 1.16 0.72-1.85
Paliacion Previa 0.054 1 0.81 1.07 0.59-1.94
Plastia Valvular 1.071 1 0.30 1.20 0.87-1.64
Edad >1 a al Dx 1.38 1 0.23 1.56 0.74-3.28
Edad >3 a al Qx 0.41 1 0.51 1.28 0.60-2.70
Sexo femenino 0.74 1 0.38 0.86 0.63-1.19

Tabla 2. Factores de riesgo asociados a la presentacion de estenosis pulmonar en
el periodo post-quirurgico

Disfuncion del VD

Factor de Riesgo X2 GL VALOR DE RR IC (95%)
P
Ampliacion del 0.81 1 0.36 1.82 1.45-2.28
TSVD
Ventriculotomia 0.31 1 0.57 1.18 0.66-2.10
Colocacion de PTA | 0.032 1 0.85 1.04 0.65-1.65
Abordaje TP-TA 0.60 1 0.80 1.06 0.66-1.69
CIV Residual 3.29 1 0.060 1.66 0.95-2.91
Insuficiencia 0.80 1 0.37 1.33 0.78-2.26
pulmonar

Estenosis pulmonar | 0.060 1 0.80 1.06 0.66-1.64
Paliacion Previa 0.65 1 0.41 1.38 0.75-2.55
Plastia Valvular 0.094 1 0.75 0.90 0.56-1.52
Edad >1 a al Dx 0.014 1 0.90 1.02 0.65-1.62
Edad >3 a al Qx 0.55 1 0.45 0.87 0.32-1.34
Sexo femenino 4.53 1 0.033 1.97 0.98-3.93

Tabla 3. Factores de riesgo asociados a la disfuncion del ventriculo derecho en el
periodo post-quirurgico.

Arritmias
Factor de Riesgo X2 GL VALOR DE RR IC (95%)
P
Ampliacion del 0.16 1 0.68 117 1.05-1.29
TSVD

Ventriculotomia 1.29 1 0.25 2.00 0.60-6.61
Colocacion de PTA 0.00 1 1.00 1.00 0.22-4.00
Abordaje TP-TA 2.01 1 0.15 2.35 0.71-7.69
CIV Residual 0.52 1 0.46 1.56 0.46-5.27
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Insuficiencia 0.00 1 1.00 1.00 0.10-6.50
pulmonar

Estenosis pulmonar | 0.31 1 0.57 0.66 0.15-2.89
Paliacion Previa 0.71 1 0.39 1.18 1.05-1.31
Plastia Valvular 0.050 1 0.82 1.15 0.32-4.15
Edad <1 a al Dx 0.92 1 0.33 0.49 0.11-2.19
Edad >3 a al Qx 0.27 1 0.60 0.71 0.19-2.59
Sexo femenino 0.17 1 0.67 1.31 0.36-4.78

Tabla 4. Factores de riesgo asociados a la presentacion de arritmias posterior a la
correccion total de TF.

Finalmente, identificamos como factores de riesgo directamente
relacionados a la insuficiencia pulmonar RR de 2.1 (IC 95% 1.6-2.8) con una P
(0.007), estenosis pulmonar; riesgo relativo de 1.7 (IC 95% 1.1-2.6) con una P
(0.026) y disfuncion ventricular derecha un riesgo de 3.4 (IC 95% 1.8-6.5) con una
P (0.001) en el analisis cruzado para indicacion de recambio valvular pulmonar. El
cual fue indicado en 52% de los casos.

10.DISCUSION

La tetralogia de Fallot representa aproximadamente del 7-10% de las
cardiopatias congénitas, siendo la cardiopatia congénita ciandégena mas frecuente.
De acuerdo a la epidemiologia mundial, su incidencia es de un caso por cada 3,600
nacidos vivos lo cual se encuentra discretamente por debajo a lo encontrado en
nuestro estudio reportandose una incidencia total de 1.5 casos por cada 3,500
habitantes. (6), (8).

De acuerdo a la literatura, existe predominio del sexo masculino sobre el
femenino en una relacion 1.5:1, sin embargo en nuestro estudio encontramos
predominio del sexo femenino en 61% de los casos.

La edad promedio al diagndstico se reportd de 1.9 afos. Actualmente, no
existen estudios en México para realizar un analisis comparativo de esta variable,
sin embargo, de acuerdo a diversos reportes, se ha correlacionado la deteccion
temprana desde la etapa neonatal a los 3 meses de vida como factor para la
realizacion correccion temprana del defecto. En paises en vias de desarrollo, como
nuestro pais, la edad al diagndstico continua siendo tardia.

Una de las controversias actuales respecto al manejo quirurgico, es el
momento Optimo de la reparacidn total. En nuestro estudio, la edad media al
momento de la correccion fue de 3.2 afos, siendo la edad minima de correccién los
28 dias de vida y la edad maxima 14 afios, de acuerdo a la literatura, Vohra, et.Al.,
establecen que la correccién total puede realizarse incluso antes de los seis meses
de edad, sin aumento de la mortalidad. En esta cohorte, se demostré que la
correccion previa a los tres meses de vida incrementa los dias de estancia en la
terapia intensiva, el tiempo de intubacion endotraqueal y el uso de inotrépico, estas
variables no fueron medidas en nuestro estudio. Van Arsdel y col., concluyen que la
mejor sobrevida y resultados fisioldgicos se obtienen cuando la correccion total se
hace dentro del rango de los 3 a los 11 meses de vida. Chiu, SN, et. al, sugieren
realizar el procedimiento antes de los 3 afnos de vida para evitar efectos asociados
a hipoxia y sobrecarga de VD. (16) (34)
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Desde 1950, se han realizado cambios en el manejo quirurgico de la TF con
la finalidad de disminuir las complicaciones asociadas al procedimiento, en la
actualidad, de acuerdo a lo reportado por Van Arsdel y col, la frecuencia de
paliacion con fistula pas6 de 38 al 0% en una serie de 227 casos consecutivos
sometidos a correccion total, lo cual se encuentra por debajo de lo reportado en
nuestro estudio, encontrando el antecedente de paliacion con FBT en 6% de los
pacientes e infundibulectomia en 8% de los pacientes. De igual forma, se ha
encontrado que la realizacién de un procedimiento quirurgico previo a la correccion
total, favorece la degeneracion de los miocitos y la fibrosis intersticial, lo que a largo
plazo favorece las arritmias y la disfuncion ventricular, al realizar el analisis
univariado se reporté a la paliacién previa con FBT como un posible riesgo para
presencia de arritmias (RR 1.18) y disfuncion ventricular derecha (RR 1.38), sin
embargo a la realizacion del analisis multivariado no se obtuvo un valor de P
significativo por pérdida de potencia de la prueba de Chi cuadrada, posiblemente
asociada al tamafio de nuestra muestra. Por otro lado, se identificd a la realizacion
de infundibulectomia como factor de riesgo asociado a la presencia de insuficiencia
pulmonar con un RR (4.5, IC 95% 1.18-18.1) y una P (0.032). (33) (35)

Con respecto a la técnica quirurgica, ha existido un viraje respecto a la
reparacion via ventriculotomia con colocacién con parche transanular pulmonar a
un abordaje transatrial-transpulmonar con la finalidad de preservar la competencia
valvular y disminuir la presencia de complicaciones como insuficiencia pulmonar,
estenosis pulmonar, disfuncidén ventricular derecha vy arritmias. En nuestro estudio,
la técnica quirurgica mas empleada fue la correccion del defecto mediante un
abordaje transpulmonar y transatrial en el 77% de los casos para reseccion
infundibular a través de la VT y VP, ampliacion del tracto de salida del VD, asi
como cierre de la CIV con parche de pericardio autdlogo a través de la VT, en
contraste con realizacién de ventriculotomia con colocacion de parche transanular
pulmonar en 31 y 35% de los casos respectivamente, lo anterior coincide con lo
reportado en la literatura, Mizuno, et. Al. Reportaron una frecuencia de realizacion
de ventriculotomia y colocacion de parche en 26.8% de los pacientes, con
realizacion en 78% de abordaje TP-TA en una cohorte de 40 pacientes en Japdn,
sin embargo, otras cohortes, Habib, et. Al, la ventriculotomia con parche
transanular persiste como la técnica mas prevalente. Otra de las estrategias
empleadas para la preservacion de la valvula pulmonar y la ampliacién al tracto de
salida del VD incluyen la valvuloplastia realizada con comisurotomia o
valvuloplastia con balon, en nuestro estudio se realizé en 33% de los pacientes.
(35)

El analisis univariado identifico a la ventriculotomia, colocacion de parche
transanular, abordaje TP-TA y la realizacion de plastia valvular como posibles
factores de riesgo asociados para presencia de insuficiencia y estenosis pulmonar,
sin embargo no contamos con significancia estadistica en la prueba de Chi
cuadrada, posiblemente asociada al tamafo de la muestra. Se identifico a la
ampliacion del TSVD como factor de riesgo asociado a la presentacion de
insuficiencia pulmonar con un RR 10.3 (IC 4.8-22.1) y un valor de P (0.004).

Las principales complicaciones cardiovasculares encontradas fueron
insuficiencia pulmonar (87%), estenosis pulmonar (69%), disfuncion de VD (55%),
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CIV residual (55%), bloqueo AV (23%), arritmias (14%). Diversas cohortes han
reportado a la doble lesion de la valvula pulmonar como una de las complicaciones
mas frecuentes. Gottlieb, et.al, reportaron la frecuencia de presentacion de IP en
98-100% de los pacientes analizados en su estudio, principalmente en quienes se
realizd colocacion de parche transanular pulmonar. La estenosis pulmonar fue
reportada en 30-43% de los pacientes, lo cual se localiza por debajo de la
frecuencia en el presente estudio. Los posibles factores de riesgo asociados a EP
encontrados en nuestro estudio fueron la realizacion de ampliacion TSVD,
antecedente de plastia valvular, abordaje TP, edad mayor a un afio al diagnéstico y
edad mayor a 3 afios al momento de la correccion. No se otorgd significancia
estadistica a las variables por el valor de P encontrado al analisis.

De acuerdo a la literatura, los factores de riesgo asociados a arritmias son
las incisiones quirurgicas como la ventriculotomia y atriotomia. Harrison, et. Al,
reportaron una frecuencia de presentacion de arritmias en 30% de los pacientes
durante el seguimiento, Azari, et. Al, reportaron una frecuencia de 28%, de las
cuales, las mas frecuentes son arritmias ventriculares en 10% de los pacientes,
seguido de fibrilacion auricular y bloqueo auriculo-ventricular. Varios estudios han
verificado que la edad tardia a la correccidén (>20 anos), antecedente de paliacion
previa o ventriculotomias y atriotomias extensas 5-10 mm o mas, poseen una
duracion de QRS mas larga y funcion sistdlica y / o diastdlica del VD y VI
comprometidas. (Khairy P, et, al). En nuestro estudio, se obtuvieron como posibles
factores directamente asociados a la aparicion de arritmias a la ventriculotomia (RR
2.00) y al abordaje TA-TP (RR 2.32), lo cual es concluyente con lo reportado en la
literatura, sin embargo proponemos ampliar el tamafio de muestra para alcanzar
significancia estadistica en dichas variables. (38)

Es de nuestro interés el identificar que en la mitad de nuestros pacientes
encontramos un defecto septal residual en 55% de los casos, lo cual resalta con la
proporcion de pacientes que presentaron disfuncion del ventriculo derecho (55%).
De acuerdo con Rocchini, A., et al., en una cohorte realizada de 102 pacientes la
complicacion mas frecuentemente asociada a disfuncion ventricular izquierda y falla
cardiaca congestiva fue el defecto septal residual en 80% de los pacientes. De
acuerdo a la literatura, se ha reportado que los pacientes con insuficiencia
pulmonar, sobrecarga de ventriculo derecho progresiva resulta en sobrecarga del
VD con dilatacion y falla funcional subsecuentemente. (42)

Uno de los factores de riesgo que identificamos como factor de riesgo
directamente relacionado a la disfuncion ventricular derecha fue el sexo femenino
con un RR 1.97 con un valor de P (0.0032), posiblemente asociado a la mayor
proporcion de casos en mujeres de TF, sin embargo, es de nuestra atencion para
identificar posibles FR asociados.

En nuestro estudio, el analisis univariado se encontraron como posibles
factores de riesgo para disfuncion ventricular derecha a la ampliacion de TSVD (R
1.82), insuficiencia pulmonar (1.18), paliacion previa con FBT (1.38) y la realizacion
de ventriculotomia con colocacién de parche transanular pulmonar (R 1.18), sin
embargo no encontramos un valor de P significativo al analisis con la prueba de Chi
cuadrada., sin embargo, estas variables coinciden con lo reportado en la literatura,
es importante resaltar que no se obtuvo un riesgo significativo al comparar las
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variables estenosis pulmonar y disfuncion ventricular derecha, encontrando un
valor de P muy similar a lo aleatorio. Muchos estudios han reportado a la
obstruccién del tracto de salida del VD presente en 32% de los casos en una
cohorte realizada por Mizuno, et. Al, y la estenosis pulmonar (29%) como las
principales indicaciones para re-operacion y recambio valvular pulmonar.

Esto contrasta con otros estudios encontrados, Mitropoulos, F, et. Al. En una
cohorte de 99 pacientes identificaron a la insuficiencia pulmonar como causa
principal para disfuncidén ventricular derecha, en estos pacientes, en los pacientes
que desarrollaron IP, fueron secundarios a comisurotomia y colocacion de parche
transanular. De igual forma se documentd que la dilatacion progresiva del VD lleva
al desarrollo de arritmias en el periodo post-operatorio tardio en casi la mitad de los
pacientes. La necesidad de realizar remplazo valvular pulmonar en un periodo de 5
a 10 anos de seguimiento fue de 36% y 59% respectivamente. En nuestro estudio
se menciono en 55% de los pacientes la necesidad de recambio valvular. (38)

Una de las limitaciones de nuestro estudio fue que diversos pacientes no
continuaron su seguimiento o éste fue realizado en otros hospitales. Lo anterior no
permitié realizar un analisis de la evolucidn, segundas intervenciones quirurgicas y
desenlace, sin embargo, en los expedientes analizados se identifican los pacientes
que requeriran reemplazo valvular a lo largo de su evolucién. ldentificamos que de
los pacientes que presentaron el diagndstico de insuficiencia pulmonar se comenta
que requeriran recambio valvular de acuerdo a los hallazgos encontrados por
ecocardiografia en 79% de los pacientes, al realizar el analisis univariado
encontramos un RR de 2.1 (IC 95% 1.6-2.8) con una P (0.007), para estenosis
pulmonar identificamos un riesgo relativo de 1.7 (IC 95% 1.1-2.6) con una P (0.026)
y finalmente para la disfuncion ventricular derecha un riesgo de 3.4 (IC 95% 1.8-
6.5) con una P (0.001), con lo cual concluimos que la insuficiencia pulmonar,
estenosis pulmonar y disfuncion del VD son factores de riesgo directamente
relacionado para considerar un recambio valvular. Villafafie, et. al, reportan a la
regurgitacion pulmonar como la indicacion mas comun para una segunda
intervencién tardia, los beneficios de una re-intervencién temprana, en la
adolescencia o edad adulta joven son la disminucion en la sobrecarga ventricular
derecha, menor riesgo de disfuncion ventricular derecha y arritmias. (42)

La regurgitacion tricuspidea puede ser secundaria a dilatacion del ventriculo
derecho secundaria a insuficiencia pulmonar o por defecto valvular posterior a la
cirugia, en nuestro caso se reportdé en 20% de los pacientes.

Otras complicaciones no cardiovasculares identificadas fueron los procesos
infecciosos en 47% de los casos, de los cuales el mas frecuente fue la neumonia
en 22% de los pacientes, seguido de fiebre sin foco, mediastinitis, infeccion
asociada a catéter y en 1 caso se reportdo endocarditis. El derrame pleural fue
reportado en 25% de los casos revisados.

Otras complicaciones menos frecuentes fueron neumotorax (3%) en 1.6% de
los casos paro cardiorrespiratorio y CID. Se reportd un caso con pancreatitis, al
analizar el expediente de este paciente se identific6 como posible factor asociado el
antecedente de un bloqueo AV completo que requirid colocacion de marcapasos
temporal. En un estudio por Kim, et. Al, se identifico la presencia de neumonia en
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3% de los pacientes, septicemia en 1% cuya causa mas frecuente correspondio a
infeccion de vias urinarias, lo cual se encuentra por debajo de la frecuencia de
presentacion en nuestros pacientes. Lo anterior puede diferir considerando el
tamafno de muestra, las caracteristicas de la poblacion estudiada, la incidencia
intrahospitalaria de infecciones nosocomiales, entre otros factores. Kim vy
colaboradores, identificaron  derrame pleural en 7.2% de los casos, 2%
correspondio a quilotorax. Otras causas reportadas en su estudio son: sangrado
(3%) derrame pericardico (1%), falla renal aguda (1%) y crisis convulsivas (1%).
(40)

Finalmente, la mortalidad en nuestro estudio se reporté en el 5% de los
pacientes, 3 casos por choque séptico y 2 por choque cardiogénico, en algunos
reportes se menciona que la mortalidad actual se encuentra con una frecuencia del
3%, sin embargo, en algunos reportes, por ejemplo, Mizuno, et. al, reportaron una
frecuencia del 5-11%, Azari, et. al, realizaron una cohorte de 74 pacientes con
diagnodstico de TF sometidos a correccidn total encontrando una mortalidad en el
periodo inmediato de la cirugia de 12.2%, en contraste con Hashemzadeh, et. al
con 5.08% de los casos, esto explicado por el disefio de estudio, edad de los
pacientes al momento de la correccion, experiencia de los centros quirurgicos,
entre otros factores. Las principales causas de muerte identificadas continuan
siendo falla cardiaca y arritmias. En 3% de los pacientes se ha detectado riesgo de
muerte subita. (24) (38) (39)

11. CONCLUSION

La Tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita ciandgena mas frecuente
a nivel mundial. En paises en vias de desarrollo el diagnostico es tardio, en nuestro
instituto la edad media de diagndstico continua siendo posterior al aino de vida
impidiendo la realizacion de una correccion quirurgica temprana, la cual se realiza
posterior al tercer afo de vida, en contraste con lo recomendado
internacionalmente, entre los 6 y 11 meses.

Sin correccion quirurgica, la sobrevida de los pacientes con tetralogia de
Fallot es escasa, presentandose antes de la segunda década de la vida. Posterior a
la correccion quirurgica la mortalidad es menor al 3% para los 20 afios posteriores
al procedimiento. En nuestra institucion, la mortalidad se localiza aun por encima
de la prevalencia mundial, presentandose en el 5% de los pacientes corregidos,
posiblemente asociada a la edad de correccion del defecto.

La técnica quirurgica para la correccion total de la TF ha evolucionado desde
la década de los 50s. Anteriormente se realizaban grandes incisiones ventriculares
y de la valvula pulmonar con colocaciéon de parches transanulares para liberar la
obstruccién al tracto de salida del VD, este procedimiento ocasionaba una
incompetencia de la valvula pulmonar y el desarrollo de insuficiencia pulmonar
libre. Esta complicacién se consideraba fisiologica, sin embargo, conforme pasaban
los afos, los efectos deletéreos al ventriculo derecho se tornaban evidentes.
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En la actualidad se realizan técnicas para preservar la VP, en nuestro centro
se realiza en la mayoria de los pacientes ampliacién del TSVD con abordaje TA-TP
y plastia valvular, evitando las grandes incisiones ventriculares y colocacion de
parche como técnicas de preservacion de la funcion pulmonar, de igual forma, se
ha reducido el numero de pacientes con cirugia paliativa previa presentandose en
8% de los casos en nuestra institucion.

A pesar de esto, persiste una gran proporcion de pacientes con lesion
valvular pulmonar, principalmente insuficiencia y estenosis, por lo que actualmente
en muchos centros, incluyendo al Instituto Nacional de Pediatria se esta realizando
un viraje respecto a la técnica quirurgica empleada en la correccion de la TF.

Debido a la alta prevalencia de estas complicaciones, los pacientes
requieren un seguimiento clinico, radiolégico y ecocardiografico estrecho debido a
que en la mitad de los pacientes se requerira una segunda intervencion para
mejorar la competencia valvular pulmonar y prevenir los efectos deletéreos al VD.

El conocer las principales complicaciones asociadas a la correccion
quirurgica de la TF, dependiendo del tipo de procedimiento realizado permitira
realizar una deteccién temprana de la complicaciéon con la posibilidad de una
segunda intervencion antes de la edad adulta.
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