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INTRODUCCION

La tetralogia de Fallot es una cardiopatia congénita que se compone de varios
defectos, descritos oficialmente por primera vez por Etienne-Louis Arthur Fallot en
1888, refiriendose a un conjunto de cuatro caracteristicas anatomicas cardiacas
causantes de la cianosis, que son la estenosis pulmonar, comunicacioén interventricular,
hipertrofia ventricular derecha y origen de la aorta desviandose desde el ventriculo

derecho.

Es la cardiopatia congénita cianética mas frecuente en el mundo’. Se presenta en uno
de cada 3500 nacidos vivos, describiéndosede 0.23 a 0.63 casos por cada 1000

nacimientos?.

En México hasta el momento no existen registros de la frecuencia de las cardiopatias
congénitas especificas, por lo que mediante un calculo de la prevalencia de 8 a 10 por
cada 1000 nacimientos, se espera una incidencia de 18000 a 20000 casos

anualmente®

Actualmente, en los centros de cirugia cardiovascular en paises desarrollados, se
realiza la cirugia correctiva entre los 3 a 11 meses edad, ya que se reportan mejores

resultados en relacién a la morbimortalidad pre y posquirurgica9

En contraste, en paises en vias de desarrollo o subdesarrollados, en donde se
encuentra pobre acceso al sistema de salud, los pacientes con tetralogia de Fallot no
son diagnosticados oportunamente, por lo tanto, su tratamiento quirurgico se retrasa’®,
siendo en su mayoria operados después del afio de edad, reportandose casos hasta

los 40 afnos de edad.

Este trabajo describird las caracteristicas clinicas tanto prequirdrgicas como
posquirurgicas inmediatas de los pacientes con tetralogia de Fallot corregidos de
manera tardia después de los 5 afios de edad.



ANTECEDENTES
Definicion

La tetralogia de Fallot es una cardiopatia congénita que se compone de varios defectos
que fueron descritos por primera vez por el anatomista Niels Stenson en 1671, sin
embargo, la primera descripcién oficial fue dada por Etienne-Louis Arthur Fallot en
1888, reportando los mismos hallazgos anatomopatolégicos en “la maladie bleu” 6 ‘“la
enfermedad azul”, su contribucion fue importante al introducir el término tetralogia
describiendo cuatro caracteristicas anatomicas causantes de la cianosis, que son la
estenosis pulmonar, comunicacion interventricular, hipertrofia ventricular derecha y

origen de la aorta desviandose desde el ventriculo derecho. '

Actualmente, con el mejor conocimiento de la embriologia y la anatomia cardiaca, se
considera a la Tetralogia de Fallot como una monologia de la cual derivan todas las
anomalias estructurales. La desviacion cefélica y anterior del septum infundibular
ocasiona el defecto interventricular, localizando el nacimiento de la aorta malalineado y
desarrollando a su vez una obstruccién del tracto de salida del ventriculo derecho que
genera, por el incremento de la poscarga ventricular derecha, una hipertrofia del

mismo.

Anatomia

La tetralogia de Fallot es, como su nombre lo indica, un grupo de cuatro defectos que
son una comunicacion interventricular, estenosis pulmonar, cabalgamiento de la arteria
aorta y una hipertrofia ventricular derecha, todas estas como resultado de un fenémeno

en comun que es la desviacion anterior e izquierda del septum infundibular. 2

La comunicacion interventricular se presenta como resultado del desalineamiento del

septum infundibular hacia anterior y a la izquierda, ocasionando la presencia de un



defecto no restrictivo septal. Un 5% de los pacientes pueden presentar ademas otros

defectos interventriculares musculares. 2

El cabalgamiento adrtico consiste en un nacimiento de la arteria aorta sobre el septum
infundibular, ocasionando la salida de este vaso desde ambos ventriculos; segun el
grado de obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho, sera el cortocircuito de
derecha a izquierda por medio de la comunicacién interventricular lo que produce la

circulacion sistémica de sangre desoxigenada. 2

La estenosis pulmonar se produce por la obstruccion subpulmonar que se da como
resultado del engrosamiento del ventriculo derecho causado por la desviacion del
septum infundibular, asociada también a la presencia de fibras musculares que se
proyectan desde el septum interventricular hasta la pared libre del ventriculo derecho.
El compromiso valvular pulmonar en ocasiones incluye un tamano de anillo valvular
menor al normal, con valvas engrosadas o valvula pulmonar bicuspide en el 58% de los
pacientes, lo que puede resultar también en estenosis del tronco o de las ramas de la

arteria pulmonar generando una obstruccién suprapulmonar. 2

Como resultado de la obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho se produce
un incremento en la poscarga que condiciona una hipertrofia de la masa muscular
ventricular derecha, que se incrementa progresivamente con la evolucion natural de la
enfermedad por la combinacién de las resistencias vasculares sistémicas que soporta

el ventriculo derecho, junto con el defecto del tabique interventricular. 2

Variantes
Tetralogia de Fallot con Atresia pulmonar

Reconocida también como una atresia pulmonar con comunicacion interventricular, ya
que comparte las caracteristicas de una obstruccion o restriccion al tracto de salida del
ventriculo derecho con un nacimiento de la arteria aorta de ambos ventriculos o incluso
llamada también tetralogia de Fallot extrema. En este espectro, la valvula pulmonar

puede estar ausente en su totalidad o bien ser displasica con fusion de sus valvas®. La
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arteria pulmonar puede mostrarse hipoplasica o en casos extremos estar muy pequena
o ausente. En esta variante, durante la edad neonatal es requerida la persistencia del

conducto arterioso o de colaterales aortopulmonares para mantener el flujo pulmonar?.

Tetralogia de Fallot con Valvula pulmonar ausente

Es una variante que se asocia fuertemente con la delecién del cromosoma 22q11, y, en
contraste con la presentacidn clasica de la tetralogia de Fallot, ésta presenta una
menor severidad en la obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho. La valvula
pulmonar tiene valvas rudimentarias que no coaptan resultando en una insuficiencia
pulmonar libre, y el tronco y ramas de la arteria pulmonar se encuentran extremamente
dilatadas, con la compresién extrinseca secundaria de la via aérea superior, lo que

predispone el desarrollo de patologia pulmonar como debut principal®.

Evolucion natural de la enfermedad

La presentacion de la tetralogia de Fallot varia dependiendo del grado de obstruccion al

tracto de salida del ventriculo derecho?.

La cianosis es el signo cardinal, sin embargo hay una gran variabilidad en el inicio y
severidad de los sintomas. El espectro de presentacién va desde un neonato con
circulacion pulmonar dependiente de conducto arterioso que requiere infusién de
prostaglandinas, nifios con crisis de hipoxia a repeticion, hasta nifios sin cianosis que

pueden debutar con insuficiencia cardiaca®.

Cuando la obstruccion es leve, la saturacion de oxigeno se mantiene normal. Los
sintomas de falla cardiaca se presentan posterior al decremento de las resistencias
vasculares pulmonares, cuando el defecto interventricular permitira un cortocircuito de
derecha a izquierda ocasionando hiperflujo pulmonar, debutando como insuficiencia

cardiaca congestivaZ.



Al presentarse una obstruccion moderada del tracto de salida del ventriculo derecho, se
mantiene un flujo pulmonar y un flujo sistémico paralelo o igualado, lo que permite una
saturacion de oxigeno normal y no se desarrolla insuficiencia cardiaca por hiperflujo

pulmonar?.

La obstrucciéon severa del tracto de salida del ventriculo derecho presenta una marcada
disminucién del flujo pulmonar. El cortocircuito por el defecto interventricular se torna
de derecha a izquierda lo que ocasiona circulacion sistémica de sangre desoxigenada,
presentando oxemias entre 65-70% en promedio, con cianosis. El flujo pulmonar en
estos pacientes depende en su mayoria de la persistencia de un conducto arterioso o

de colaterales aortopulmonaresz.

Los pacientes con obstruccion de moderada a severa del tracto de salida del ventriculo
derecho tienen mayor riesgo de presentar crisis de hipoxia, que son eventos agudos de
desaturacién ocasionados por un descenso brusco de las resistencias vasculares
sistémicas con incremento de la resistencia vascular pulmonar e hiperreactividad
muscular infundibular, resultando en irritabilidad, polipnea, cianosis profunda, letargia,
ausencia de soplos y perdida del nivel de conciencia, asociado a acidosis metabolica
que empeora el cuadro clinico por mayor incremento de las resistencias vasculares
pulmonares. De no lograrse restablecer el flujo pulmonar con las medidas médicas, se

requiere intervencion de urgencia para medidas paliativas o reparacion completa?.

Epidemiologia

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cianotica mas frecuente en el
mundo’. Se presenta en uno de cada 3500 nacidos vivos describiéndose de 0.23 a

0.63 casos por cada 1000 nacimientos?.

En Estados Unidos se describe que 1660 niflos nacen con tetralogia de Fallot cada afio

de acuerdo con los registros del Centro de control y Prevencion de enfermedades®.

Aproximadamente un 25% de los pacientes con tetralogia de Fallot tienen anomalias

cromosomicas asociadas, la mas frecuente es la delecion del cromosoma 22qg11.2, que
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ocurre en el 20% de pacientes con tetralogia de Fallot y en una 40% de pacientes con
Tetralogia de Fallot y atresia pulmonar?. Se estima un riesgo de recurrencia familiar de

un 3%?2.

En México hasta el momento no existen registros de la frecuencia de las cardiopatias
congénitas especificas, por lo que mediante un calculo de la prevalencia de 8 a 10 por
cada 1000 nacimientos, se espera una incidencia de 18000 a 20000 casos

anualmente®.

De acuerdo con los registros del Instituto Nacional de Estadistica y Geografia, para el
2015, las malformaciones del sistema cardiovascular tomaron el segundo lugar como
causa de muerte en menores de un afio, y se encontro dentro de las tres primeras
hasta los 15 afios de edad®. Para el 2020, los fallecimientos por malformaciones del
sistema cardiovascular representan el 51.9% de los fallecimientos por malformaciones
congénitas en Mexico segun los registros del Instituto Nacional de Estadistica y

Geografia®.

Para los pacientes con tetralogia de Fallot, la base de datos de la sociedad de cirujanos
cardiotoracicos reportan una mortalidad posquirurgica del 7.5% con la colocacion de
fistula sistémico pulmonar, del 0.9% después de una reparacion completa con una

cirugia paliativa previa y del 1.3% en pacientes corregidos sin procedimeintos previos’.

Tratamiento quirurgico

La reparacién quirurgica de la tetralogia de Fallot consiste en el cierre del defecto
septal y la liberacion de la obstruccion del tracto de salida a su mayor extension
posible, con o sin preservaciéon de la valvula pulmonar. Generalmente este tratamiento
correctivo total se logra en la infancia; sin embargo, a pesar de que mas del 75% de los
pacientes no requieren intervenciones en la etapa neonatal®, con el advenimiento de la
opcidn de bypass cardiopulmonar neonatal, se describen correcciones en éste periodo,

especialmente en paises desarrollados®.
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Aquellos pacientes con pobre anatomia pulmonar y con escaso flujo, son llevados a
procedimientos paliativos iniciales, como la fistula sistemico-pulmonar, con la finalidad
del desarrollo e incremento de tamano de las ramas de la arteria pulmonar para

posteriormente realizar correccién total®.

En el caso de la Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar, siempre se requiere una
intervencidon neonatal, sea esta paliativa o correctiva, dependiendo de la anatomia de
las estructuras. En contraste, en la variante de Valvula pulmonar ausente, los
procedimientos paliativos no son efectivos, y la correccion quirurgica se torna urgente
dependiendo de la severidad del compromiso respiratorio; siendo generalmente

corregida durante el primer afo de vida si el compromiso no es severo®,

De acuerdo con la Asociacion Europea de Cirugia Cardiotoracica, durante la ultima
década, la edad promedio de cirugia correctiva son 25 meses, reportando que de las
5241 cirugias registradas en 2016, el 60% fue en la infancia y solo el 2% se realiz6 en

etapa neonatal®.

Como se mencion6 previamente, la reseccion de la obstruccion al tracto de salida del
ventriculo derecho y la colocacién de un parche transanular versus la preservacion de
la valvula pulmonar, a expensas de persistir con algun grado de obstruccion a la salida

del ventriculo derecho, son las opciones quirurgicas hasta el momento descritas®.

La primera se asocia con una fisiologia restrictiva del ventriculo derecho con un curso
postoperatorio térpido y con efectos deletéreos a largo plazo asociados a insuficiencia
pulmonar; mientras que la segunda opcion se asocia a un curso mas lento con
beneficios para la funcién ventricular derecha a largo plazo, sin embargo, tiene mas

riesgo de reintervencion por obstruccion al tracto de salida derecho®.

En la variante de Atresia pulmonar, la correccién consiste en la septacién ventricular
asociada a la colocacion de un conducto ventriculo pulmonar valvado, con la
reconstruccion de la arteria pulmonar y el control de las colaterales aortopulmonares

con la unifocalizacion de las mismas®.
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En los casos de Ausencia de valvula pulmonar, por medio de abordaje transatrial y
transpulmonar, se realiza una plastia de la arteria pulmonar reduciendo su calibre y
realizadon una maniobra de Lecompte para reducir la compresion central de la via

aérea’.

Correccién temprana

Actualmente, en los centros de cirugia cardiovascular en paises desarrollados, se
realiza la cirugia correctiva entre los 3 a 11 meses edad, ya que se reportan mejores

resultados en relacion a la morbimortalidad pre y posquirurgicag.

El manejo 6ptimo para neonatos sintomaticos y lactantes menores aun es controversial.
La correccion total es una opcidn ideal si el tamafno y la anatomia de la valvula y ramas
pulmonares son las adecuadas, pero en pacientes que no cuentan con estas
caracteristicas se prefiere una medida paliativa inicial como wuna fistula
sistemicopulmonar o un procedimiento intervencionistacon la finalidad de permitir un

incremento del indice de Nakata ''2.

Se debe individualizar el estado de cada paciente, sus caracteristicas anatémicas y las

caracteristicas del centro quirurgico donde se realizara el procedimientom.

Las indicaciones actuales para realizar una fistula sistémico-pulmonar en neonatos
sintomaticos incluyen la presencia de arterias pulmonares hipoplasicas, valvula
pulmonar atresica o extremadamente pequefia, ademas de condiciones extracardiacas
qgue no permitan la reparacion primaria como es el caso de sepsis, infecciones virales

respiratorias, hemorragia intracraneal y disfuncién muItiorganicam.

Entre los beneficios de una correccion temprana se destaca la prevencion del fallo
multiorganico por la hipoxemia prolongada y disminucion de sus efectos en el
desarrollo cognitivo y psicomotor, la preservacion del miocardio, prevencion de la
hipertrofia ventricular derecha y el desarrollo de fibrosis ventricular, disfuncion y

arritmias’".
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De acuerdo con lo descrito por Vohra y colaboradores en su metaanalisis realizado en
el Reino Unido, se rescata que la correccion antes de los 6 meses no se relaciona con
un incremento de la mortalidad; sin embargo, se ha descrito que en pacientes operados
de correccién total antes de los 3 meses se reporta una mayor estancia en la terapia
intensiva, mayor tiempo de ventilacion mecanica y mayor necesidad de soporte
inotrépico, por lo que se sugiere retrasar la correccion total hasta los 6 meses como la

edad mas temprana para la correccion.

Correccion tardia

Se conoce como correccidn tardia a aquella que se realiza en pacientes mayores a 1

afio de edad™.

En paises en vias de desarrollo o subdesarrollados, en donde se encuentra pobre
acceso al sistema de salud, los pacientes con tetralogia de Fallot no son

diagnosticados oportunamente, por lo tanto, su tratamiento quirurgico se retrasa ™.

En Pakistan se report6 que la edad mas frecuente para reparacidn quriurgica de
tetralogia de Fallot es entre los 5 a 13 anos, con edad media de 9.6 afios'. Datos
similares se describieron en un estudio multicentico realizado en Suiza que reporto que
la edad promedio de correcciéon de manera tardia es de 5 a 6 afos, siendo el paciente
mayor llevado a correccién a los 10 afios de edad’. La mortalidad reportada en

pacientes operados de manera tardia va del 0 al 9%,

En contraste a estos datos, Alireza et al, encontraron en Iran casos de correcion tardia
con un promedio de 22 anos, con edades maximas de hasta 38 a 40 anos de edad'®.
En éste analisis, que es el reporte de mayor edad a nivel mundial, se identifico una
mortalidad del 1.9%, baja en relacion a los reportes previos. Su correccion fue en mas
del 50% con parche transanular, en el seguimiento a largo plazo unicamente un
paciente requirio cambio valvular pulmonar. No se identificaron arritmias importantes en
el posquirurgico ni en la evolucion posterior. La clase funcional mejoro posterior a la

cirugia™®.
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Una de las problematicas identificadas en pacientes que llegan a edades mayores con
tetralogia de Fallot sin corregir es el mal estado de nutricion, que se asocia con la
hipoxia crénica. Se ha descrito que un 25% de los pacientes persisten con desnutricion

después de la cirugia, incluso si esta se realizara de manera temprana’’.

Se han identificado ademas una frecuencia del 13 al 25% de desarrollo de colaterales
aortopulmonares en pacientes que llegan a la etapa de adultez sin corregirse, situacion
que no se presenta en pacientes operados de correccion total entre los 6 y 9 meses de
edad'®. Es importante mencionar que la presencia de colaterales aortopulmonares se
asocia a mas complicaciones pre y posquirurgicas, como la dilatacion y erosion de los
bronquios, hemoptisis masiva y edema pulmonar postoperatorio18; éste es el motivo por
el que un aproximado de 26% de los pacientes son sometidos inicialmente a cierre
percutaneo de colaterales aortopulmonares para evitar complicaciones

posquirurgicas'®.

El prondstico posterior a una correccidn total tardia de la tetralogia de Fallot depende
de varios factores, siendo la funcién del ventriculo derecho, el mas importante de ellos.
Se conoce que, debido a la hipertrofia ventricular derecha en pacientes corregidos de

manera tardia, lo mas comun es encontrar una falla ventricular diastolica®.

Actualmente, aun existe un déficit de informacién en relaciéon a las medidas que
favorecen la preservacion de la funcidn ventricular y la prevencion de arritmias, sin
embargo se sugiere que la correccion incluya una preservacion de la valvula pulmonar,
ya que se ha asociado a menor tiempo de ventilacion mecanica en relacion a aquellos
pacientes llevados a correccion con parche transanular’®, quienes ademas, a largo
plazo, presentan mayor riesgo de insuficiencia pulmonar, hipertension pulmonar y

dilatacién ventricular derecha'®>%.
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JUSTIFICACION

El Instituto Nacional de Cardiologia es el centro de referencia para el abordaje y
manejo de las enfermedades cardiovasculares de alta complejidad tanto de nifios como
de adultos, por lo que tiene una afluencia importante de pacientes con cardiopatias

congénitas que no son corregidas o paliadas quirdrgicamente en instituciones externas.

La edad indicada para la correccidn de la tetralogia de Fallot es entre los 3 a 11 meses
de edad, sin embargo, en paises donde no se cuenta con un adecuado sistema de
referencia en materia de salud a unidades hospitalarias de mayor complejidad, el
diagnostico y manejo quirdrgico se retrasa, representando un riesgo de mayor

morbimortalidad y costos.

Este estudio surge para identificar las caracteristicas clinicas tanto prequirurgicas como
posquirurgicas inmediatas de pacientes que son operados de correccion de tetralogia
de Fallot después de los 5 afios de edad, sin haber sido llevados a un procedimiento

paliativo previo.

15



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La correccion tardia de la tetralogia de Fallot se ha asociado a un mayor tiempo de
ventilacidn mecanica y estancia en terapia intensiva, representando a su vez mayores
costos para cobertura de salud. No se ha identificado hasta el momento un mayor
indice de mortalidad al comparar edades de correccion, sin embargo, la exposicion a
hipoxemia durante mas tiempo puede representar un riesgo para la funcionalidad de

cada enfermo.

El pobre acceso a la atencion en centros de salud especializados, caracteristico de los
paises en vias de desarrollo, representa un riesgo para la atencion oportuna de
pacientes cuya patologia puede ser tratada de manera temprana previniendo

complicaciones.

La finalidad de este estudio es describir las caracteristicas clinicas de los pacientes que
son operados de correccion de tetralogia de Fallot después de los 5 afios de edad, con
fines de identificar patrones que apoyen la correccion a mayor edad o que indiquen que
el manejo debe ser mas temprano, de acuerdo a las caracteristicas del centro

hospitalario.
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OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de Tetralogia de
Fallot corregidos quirurgicamente después de los 5 afios de edad sin un procedimiento

paliativo previo.
OBJETIVOS ESPECIFICOS

- Describir los signos y sintomas previos a la cirugia en pacientes con diagnostico
de Tetralogia de Fallot corregidos después de los 5 afos de edad.

- Describir las caracteristicas ecocardiograficas prequirurgicas de los pacientes
con diagnostico de Tetralogia de Fallot corregidos después de los 5 anos de
edad.

- Conocer la evolucién posquirurgica inmediata de los pacientes con diagndstico
de Tetralogia de Fallot corregidos después de los 5 afios de edad.

- ldentificar la mortalidad de los pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot
corregidos después de los 5 afios de edad.

- Describir la tasa de reintervencion de los pacientes con diagnostico de
Tetralogia de Fallot corregidos después de los 5 afios de edad.

- Conocer las lesiones residuales mas frecuentes en los pacientes con diagndstico
de Tetralogia de Fallot corregidos después de los 5 afios de edad.

- Evaluar factores asociados a complicaciones graves, moderadas y totales en
pacientes con diagndstico de Tetralogia de Fallot corregidos después de los 5

anos de edad.
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MATERIALES Y METODOS

- Diseino: Observacional, descriptivo, retrospectivo, transversal

- Tipo del estudio: Serie de casos

- Tiempo de estudio:12 afos

- Universo de estudio: Pacientes mayores de 5anos derechohabientes al
servicio de Cardiologia Pediatrica del Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio
Chavez.

- Poblacién del estudio:Todos los pacientes con diagnostico de Tetralogia de
Fallot corregidos después de los 5 afos de edad, sin procedimiento paliativo
previo, atendidos desde enero 2010 hasta abril 2022.

- Tamaiho de la muestra:Se determin6 una muestra a conveniencia incluyendo
todos los pacientes con diagnostico de Tetralogia de Fallot corregidos después
de los 5 afos de edad, sin procedimiento paliativo previo, atendidos desde enero
2010 hasta abril 2022.

- Criterios de Inclusion:
o Pacientes con diagnostico de Tetralogia de Fallot
o Pacientes corregidos quirurgicamente después de los 5 afios de edad.

o Pacientes sin procedimientos paliativos previos

- Criterios de Exclusién
o Pacientes menores a 5 afios llevados a correccion de tetralogia de Fallot.
o Pacientes llevados a procedimientos paliativos quirurgicos o

intervencionistas previos a la correccion de tetralogia de Fallot.

- Criterios de Eliminacioén

o Pacientes con expediente incompleto

18



- Definiciéon y operacionalizacién de las variables.

Variable Definicién Unidad Tipo Analisis
estadistico
Edad Anos cumplidos | Aifos Cuantitativa Media,
continua desviacion
estandar.
Sexo Caracteristicas | Femenino Cualitativa Frecuencias y
fenotipicas Masculino nominal porcentajes
dicotoémica
Peso Masa o cantidad | Kg Cuantitativa Media,
de peso de un discreta desviacion
individuo estandar.
Talla Altura de un cm Cuantitativa Media,
individuo desde discreta desviacion
la cabeza a los estandar.
pies
IMC Relacion entre M2SC Cuantitativa Media,
el peso y la talla continua desviacion
de un individuo estandar.
Clase funcional | Capacidad fisica | I, II, I, IV Cualitativa Frecuencia 'y
para que un ordinal porcentajes.
individuo
desarrolle una
actividad
Clinica Signos y Cianosis Cualitativa Frecuencia y
sintomas Dificultad para | nominal porcentajes
caracteristicos alimentarse
de una Deterioro de
cardiopatia clase funcional
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congénita.

Soplo
Cardiaco
Desaturacion

Policitemia

Tamano de
ramas

pulmonares

Diametro
estimado por
ecocardiograma
de las ramas
derecha e
izquierda de la

arteria pulmonar

mm

Cuantitativa

continua

Media,
desviacion

estandar.

Tamano
indexado de
ramas

pulmonares

Relacion del
diametro de las
arterias
pulmonares
acorde a
medidas

antropomeétricas

-2,-1,0, +1,
+2

Cualitativa

nominal

Frecuencia 'y

porcentajes

Tamano de
ventriculo

izquierdo

Volumen de fin
de diastole del
ventriculo
izquierdo
estimado por

ecocardiograma

ml

Cuantitativa

continua

Media,
desviacion

estandar.

FEVI

Porcentaje de
sangre eyectado
en cada
contraccion

cardiaca

Porcentaje

Cualitativa

ordinal

Frecuencia y

porcentajes

Tiempo de CEC

Tiempo de

Minutos

Cuantitativa

Media,
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asistencia discreta desviacion
ventricular estandar.
mediante un
dispositivo
externo
Tiempo de Tiempo durante | Minutos Cuantitativa Media,
PinAo el que se discreta desviacion
mantiene la estandar.
aorta pinzada
Tipo de cirugia | Procedimiento Abordaje Cualitativa Frecuencia 'y
quirurgico transanular nominal porcentaje.
realizado y Preservacion
abordaje de valvula
Ampliacion del
tracto de
salida
Cierre de CIV
Cierre de CIA
Caracter de la Planificacion de | Urgencia, Cualitativa Frecuencia y
cirugia la cirugia Electiva nominal porcentaje.
Reintervenciéon | Procedimientos | Si, No Cualitativa Frecuenciay
quirurgicos o nominal porcentaje.
intervencionistas
realizados
posterior a la
cirugia
Estancia Dias de Dias Cuantitativa Media,
hospitalaria permanencia discreta desviacion
hospitalaria estandar.
Estancia en Dias de Dias Cuantitativa Media,
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UTIP permanencia en discreta desviacion
el area de la estandar.
terapia intensiva

Dia de Dias de Dias Cuantitativa Media,

intubacion permanencia en discreta desviacion
ventilacion estandar.
mecanica

Complicaciones | Problemas Arritmias Cualitativa Frecuencia y
clinicos Convulsiones | nominal porcentaje.
presentados Falla renal
posterior a la Falla
cirugia ventilatoria

Infarto de
miocardio
Insuficiencia
pulmonar
Endocarditis

Fallecimiento Tiempo Anos Cuantitativa
transcurrido discreta
desde el
nacimiento
hasta su
fallecimiento

Complicaciones | Agravamiento Dias de Cuantitativa Media,

graves de la evolucion | estancia en discreta desviacién
de la terapia estandar.
enfermedad que | intensiva
pone en riesgo | Dias de
la vida del ventilacién
paciente mecanica

Mortalidad
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Dias de
estancia
hospitalaria

posquirurgica

Complicaciones | Agravamiento Uso de aminas | Cuantitativa Media,
moderadas de la evolucion | Dias de discreta desviacion
de la drenaje estandar.
enfermedad que | Reintervencion
prolonga la
estancia

posquirurgica

Tabla 1. Operacionalizacion de variables

- Descripcion del estudio:
Se revisaron los expedientes de pacientes con diagnéstico de Tetralogia de
Fallot que fueron intervenidos quirurgicamente después de los 5 afos de edad
sin un procedimiento paliativo previo, atendidos en el Instituto Nacional de
Cardiologia en el periodo enero 2010 a abril 2022 y que cumplen con los
criterios de inclusion. No se requirié firma de consentimiento informado por

tratarse de un estudio retrospectivo.

CONSIDERACIONES ETICAS

El presente trabajo de investigacion fue regido mediante el marco juridico de la Ley
General en Salud, el cual clasifica esta investigacion como SIN RIESGO. Este trabajo
se apega también a los principios establecidos por la Asamblea Médica Mundial en la

declaracion de Helsinki en 1964 y confirmados en Rio de Janeiro en 2014.

Se declara que se guardara absoluta confidencialidad de los datos y se dara un uso

correcto de la informacién obtenida.
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ANALISIS ESTADISTICO

Como un abordaje exploratorio para evaluar factores asociados a desenlace grave, se
seleccionaron variables sociodemograficas, clinicas, ecocardiografias y relacionadas al
tratamiento quirurgico dentro de un algoritmo interactivo por pasos basado en una
regresion de riesgos proporcionales de Cox utilizando como tiempo de seguimiento al
tiempo de estancia fuera del area de Cuidados Intensivos.

El modelo final se definié por el modelo que minimizara el Criterio de Informacion de
Akaike (AIC).

Como medida de bondad de ajuste, se utilizo el estadistico-C y el estadistico de
Wald. Un valor P <0.05 se definio6 como el umbral de significancia estadistica. Todos

los modelos se realizaron en R Studio.
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RESULTADOS

En el periodo entre enero 2010 hasta enero 2022 se corrigieron 247 casos de tetralogia
de Fallot, de los cuales 45 fueron pacientes mayores de 5 anos sin un procedimiento

paliativo previo. A continuacion se muestran las caracteristicas de estos pacientes.

Un 62% de los casos corresponde al género masculino (n=28), mientras que un 38% al

género femenino (n=17).

Género

B Femenino M Masculino

Grafico 1 Distrubucion por género

Las edades de diagnéstico institucional fueron de 1 mes la minima a 17.8 afios la
maxima, con una mediana de 7.5 afios (91 meses). La edad de correccion promedio

fue de 8.7 afnos con una edad maxima de 18 afios (216 meses).

En relacién al estado nutricional de acuerdo con el indice de masa corporal para la
edad y geénero, el 88% de los pacientes presentd desnutricion, 64,4% de ellos con
desnutricion severa (n=29) y unicamente el 8,8% de pacientes presentaron un indice de

masa corporal normal (n=4)

Estado nutricional por IMC

29

5 4
m Hw - °
Desnutricion Desnutricion Desnutricion ~ Normal Sobrepeso Obesidad
severa moderada leve 25

Grafico 2 Distribucion del estado nutricional



De los 45 pacientes, 9 (20%) presentaron diagnostico confirmado de sindrome de
DiGeorge y un paciente (2.2%) presentdé sindrome de Down, el 77.8% (n=35) no tuvo

ningun sindrome asociado.

En relacién al detalle estructural de su cardiopatia, se reporta que un 28% de los
pacientes (n=13) presenté una comunicacion interatrial, que fueron llevadas a cierre
directo o con parche pericardico bovino, con o sin fenestra interatrial, otra cardiopatia

asociada fue el sindrome de valvula pulmonar ausente en un paciente (2.2%).

El 62% de los pacientes (n=28) presenté una valvula pulmonar hipoplasica, con un
diametro minimo de 5.3mm y una mediana de 12mm. El 46% (n=21) de los pacientes
presentd un tronco pulmonar hipoplasico, con un Z score promedio de -2, reportandose
un diametro promedio de 13.9mm. La mayoria de los pacientes presenté un diametro
normal de ramas pulmonares, con un rango de rama izquierda de 1.7mm a 27mm y un
rango de rama derecha de 6mm a 26mm. El ventriculo derecho dilatado, definido como
un diametro diastolico con Z score mayor a 2, se presentd en el 64% de los pacientes
(n=29), con un promedio de diametro diastolico de 29mm y un diametro diastdlico

maximo de 41.9mm.

|

VD dilatado 64%

46%

TAP hipoplasico

VP hipopldsica 62%

|

Grafico 3 Distribucion de caracteristicas anatémicas
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Parametro Z-Score (rango) Tamaifo (mm) (rango)

Valvula pulmonar -2.7 (-6.1a0.93) 12.2(5.3a23)

Tronco de arteria pulmonar -2 (-8.7 a 3.3) 13,9 (4.6 a 34)

Rama izquierda de arteria pulmonar 0.05(-9.7a5.5) 10.8 (1.7 a 27)

Rama derecha de arteria pulmonar -0.05 (-3.83 a 11.6(6a 26)
4.2)

Diametro diastélico del ventriculo 2.2 (0 a5) 29 (16 a 41.9)

derecho

Diametro diastélico del ventriculo -2.1(-4.5a0.1) 30.6 (22 a 38.4)

izquierdo

Anillo de valvula mitral -1.1(-24a0.97) 19.7 (10 a 29.6)

Tabla 2. Caracteristicas anatomicas con diametro y Z Score

En relaciéon a la funcién del ventriculo izquierdo, se detalla que la fraccion de eyeccion
promedio fue de 62.4%, con la minima reportada de 41.4%; ademas de una fraccion de
acortamiento del ventriculo izquierdo en promedio de 34.2%, con una minima reportada
de 19.4%.

En relacion a la funcion del ventriculo derecho, se reporta un TAPSE promedio de 18.7,

con un 71% de los pacientes con TAPSE mayor a 17.

El rango encontrado del gradiente obstructivo maximo en el tracto de salida de
ventriculo derecho fue un minimo de 46mmHg, un maximo de 116mmHg y una
mediana de 80mmHg. El 8.8% de los pacientes (n=4) presentaron un gradiente mayor
a 100mmHg.

En relacion a las anomalias coronarias, 44 pacientes (98%) tuvieron origen y trayecto
normal de arterias coronarias, unicamente un paciente presenté duplicacion de la

arteria descendente anterior, con trayecto normal.

En cuanto a las caracteristicas clinicas preoperatorias, 16 pacientes (36%) tenian el
antecedente de crisis de hipoxia. La mediana de saturacidon de oxigeno de los
pacientes incluidos en el estudio fue de 73%, con saturacion de oxigeno minima de

55% y maxima de 93%. La hemoglobina promedio previo a su cirugia fue de 19.4g/dl

27



con la maxima reportada de 28g/dl. En relacion a su manejo clinico, el 15% no recibia
medicacion previo a su cirugia, el 80% (n=36) recibié manejo con propranolol, y el 4%
(n=2) recibi6 manejo anticongestivo con furosemida y espironolactona. El 58% de los
pacientes (n=26) presenta una clase funcional de Il/IV a su ingreso hospitalario,
seguido de un 24% en clase funcional Ill/IV (n=11), y, en menor proporcion se

encuentra un 18% de los pacientes que ingresan en clase funcién I/IV (n=8).

Clase funcional de Ross

M Clase funcional |  m Clase funcional Il Clase Funcional Ill

Grafico 4 Distribucion de clase funcional

En relacion al abordaje quirurgico, el 57.5% (n=26) de los pacientes fue sometido a un
abordaje transanular, el 24.5%(n=11) a un abordaje con preservacion de la valvula
pulmonar y en el 18% (n=8) se realiz6 colocacion de protesis valvular pulmonar en el

mismo tiempo quirurgico.

Abordaje quirargico

26
8
Transanular Preservacion de Colocacién de
valvula valvula

Grafico 5 Abordaje quirurgico
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Del total de pacientes, un 73% (n=33) requiri6 ampliacion del tronco y/o de ramas de la

arteria pulmonar durante su abordaje quirurgico.

Ampliacién de tronco o ramas

mSi ®mNo

Grafico 6 Ampliacion de ramas durante la cirugia

Dentro de las caracteristicas de la cirugia, se destaca que el tiempo quirurgico
promedio fue de 240 minutos o 4 horas, con un maximo de 420 minutos (7 horas). La
mediana del tiempo de circulacién extracorporea fue de 100 minutos (1.6 horas), con
un maximo de 221 minutos (3.6 horas); la mediana del tiempo de pinzamiento adrtico
fue de 67 minutos, con minimo de 39 minutos y maximo de 191 minutos. La mediana
de tempertura a la que fueron llevados los pacientes para el paro circulatorio fue de
28°C con una minima de 20°C registrada en un solo paciente.

Caracteristicas de la cirugia Mediana Minimo - Maximo
Tiempo quirurgico 240 minutos 55 — 420 minutos
Tiempo de circulacién 100 minutos 60 — 221 minutos
extracorporea

Tiempo de pinzamiento aértico 67 minutos 39 — 191 minutos
Hipotermia 28°C 20-32°C

Tabla 3. Caracteristicas del procedimiento quirurgico

Un 33.3% (n=15) de los pacientes presentaron una arritmia en el transquirurgico. En el

siguiente cuadro (Tabla 4) se detallan las arritmias mas frecuentes.
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Arritmia Numero de

pacientes (%)

Ritmo nodal 8 (17,7%)
Fibrilacion ventricular 3 (6,6%)
Bloqueo AV de primer grado 2 (4,4%)
Bloqueo AV completo 1(2,2%)
Taquicardia supraventricular 1(2,2%)

Tabla 4. Tipos de arritmias posquirurgicas

En relacion a las caracteristicas posquirurgicas, un 77.7% (n=35) de los pacientes

presentaron gradiente residual al tracto de salida del ventriculo derecho.

Gradiente residual en TSVD

19

4
Menor a Entre 20 a Mayor a
20mmHg 40mmHg 40mmHg

Grafico 7 Distribucién de gradiente residual en tracto de
salida del ventriculo derecho

Las lesiones residuales reportadas en el 33.3% (n=15) fueron comunicacion

interventricular, en el 8.8% (n=4) comunicacion interatrial y ambas en un solo paciente.

La mediana de estancia en la terapia intensiva fue de 4 dias, con 1 dia de ventilacion
mecanica como mediana, ademas de una estancia intrahospitalaria posquirurgica de 11

dias.

30



Evolucién posquirargica Mediana (en dias) Rango (en dias)

Estancia en UCI 4 1-94
Ventilaciéon mecanica 1 0-94
Hospitalizacion posquirurgica 11 0-94

Tabla 5. Evolucion posquirurgica

El 100% (n=45) de los pacientes requirio el uso de aminas en su evolucion
posquirurgica, el 57% (n=26) requiri6 dos aminas, el 15.5% (n=7) tres aminas y el
13.3% (n=6) cuatro aminas. Las aminas que se utilizaron con mayor frecuencia fueron
adrenalina en el 80% (n=36) de los pacientes y milrinona en el 75% (n=34) siendo esta

la asociacion mas frecuente.

Numero de aminas

6 Aminas 1

5 Aminas 1

4 Aminas 6

3 Aminas 7

2 Aminas 26
1 Amina 4

Grafico 8 Nimero de aminas

El 100% (n=45) de los pacientes tuvieron drenajes toracicos, con una estancia
promedio de 8.9 dias. El 33% (n=15) de los pacientes mantuvo drenajes durante menos
de 7 dias y el 66.6%(n=30) durante 7 dias o mas. Ademas el 15% (n=7) requirié

colocacién de catéter de derivacion peritoneal.

31



Menos de 7 dias

Dias de drenajes

Mas de 7 dias

Grafico 9 Distribucién de dias de drenajes

En relacién a las complicaciones postquirurgicas, 5 pacientes (11.1%) requirieron

cateterismo entre el dia 1 y 17, por falla biventricular, gasto elevado por los drenajes y

por estenosis de rama izquierda de la arteria pulmonar. La intervencién mas frecuente

fue la colocacion de stent en la rama izquierda de la arteria pulmonar, en 3 pacientes

(6,6%)

En relacién a la morbimortalidad, se reportaron 2 casos (4.5%) de fallecimiento en el

posquirurgico, una en el primer dia posquirurgico y una en sala de hemodinamica. Las

demas complicaciones posquirurgicas reportadas fueron, en orden de frecuencia las

siguientes:

Complicacion N° %
Falla renal aguda 3 6,6%
Mediastinitis 2 4,4%
Quilotoérax 2 4,4%
Insuficiencia respiratoria 1 2,2%
Complicaciones 1 2,2%
neuroloégicas

Arritmias: BAV completo 1 2,2%

Tabla 6. Complicaciones mas frecuentes

De los 45 pacientes intervenidos, 43 (95.5%) fueron dados de alta con clase funcional |

y 2 pacientes (4.5%) fallecieron durante la hospitalizacion.
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Como un abordaje exploratorio para evaluar factores asociados a desenlace grave, se
seleccionaron variables sociodemograficas, clinicas, ecocardiografias y relacionadas al
tratamiento quirdrgico dentro de un algoritmo interactivo por pasos basado en una
regresion de riesgos proporcionales de Cox utilizando como tiempo de seguimiento al
tiempo de estancia fuera del area de Cuidados Intensivos. El modelo final se definid por
el modelo que minimizara el Criterio de Informacion de Akaike (AIC). Como medida de
bondad de ajuste, se utilizo el estadistico-C y el estadistico de Wald. Un valor P <0.05
se definio como el umbral de significancia estadistica. Todos los modelos se realizaron
en R Studio.

El desenlace grave se defini6 como dias de estancia en la terapia intensiva, dias de
ventilacion mecanica, mortalidad, reintervencién, hospitalizacion prolongada. Siendo
asi, como se detalla a continuacion, se encontraron factores que se asocian a
desenlaces graves, con una significancia estadistica menor a 0.05. Dentro de los
factores anatomicos prequirurgicos se encontré un menor tamafno de la valvula
pulmonar, un menor diametro de la rama derecha de la arteria pulmonar, menor
diametro diastdlico del ventriculo derecho, la presencia de una comunicacién interatrial,
una FEVI mayor al 50% y una fracciéon de acortamiento menor de 35% se asocian a

desenlace grave.

En relacion a los parametros clinicos, se encontré que una mayor edad de diagndstico,
una menor saturacién de oxigeno y un menor indice de masa corporal se asocian con

peor prondstico y desenlaces graves.
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Modelo Parametro Coeficiente HR IC 95% P value
Diametro de valvula -0.493 0.610 0.425-0.875 <0.001
pulmonar
FEVI 0.278 1.321 1.130-1.544 <0.001
Saturacion de Oxigeno -0.131 0.876 0.812-0.946 <0.001

Desenlace | indice de Masa Corporal -0.494 0.610 0.403-0.923 0.019
grave Fraccion de 0.494 1.158 1.032-1.300 0.012
Estadistico C: | Acortamiento del
0.894 (SE= | ventriculo derecho
0.044) Diametro diastdlico del -0.960 0.382 0.186-0.784 0.009
Wald-test: ventriculo derecho
17.45; Comunicacion interatrial 1.284 3.611 | 0.996-13.093 0.050

p<0.001 Diametro de la rama -0.466 0.627 0.397-0.989 0.044
derecha de la arteria
pulmonar
Edad de diagndstico (en 0.216 1.241 1.014-1.518 0.035

meses)

Tabla 7. Factores asociados a desenlaces graves
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DISCUSION

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cianética mas frecuente en el mundo.
En la actualidad, en paises desarrollados, se realiza la cirugia correctiva entre los 3 a
11 meses edad; sin embargo, en paises en vias de desarrollo o subdesarrollados el
diagnéstico y tratamiento se retrasa debido al pobre acceso al sistema de salud. En
este estudio se intent6 analizar los resultados tempranos de la correccidn quirdrgica en

pacientes mayores de 5 afos sin procedimientos paliativos previos.

La edad de diagndstico mas frecuente fue de 5,7 afios con una edad de correccion de
8,7 anos, con una edad maxima de 18 afos, datos similares a los expuestos por Wagar
en Pakistan™, en los que reportan edades promedio de 9,6 afios, sin embargo en
contraste con lo reportado en Suiza por Vincent, donde la edad promedio de correccion
de manera tardia es de 5 a 6 afos, siendo el paciente mayor llevado a correccién a los
10 afios de edad' Se reporta que a mayor edad de diagnostico y por consiguiente de
tratamiento se encuentra un mayor riesgo de desenlaces graves con un HR de 1,2 con

una significancia de 0,035.

La mortalidad identificada en este estudio fue del 4% (2 pacientes), dato que se
compara con los estudios mencionados, Vincent reporté también 2 pacientes fallecidos
en una cohorte de 47 pacientes15 y Wagqgar reportd una mortalidad del 1 al 9%,
mientras que en el estudio de Alireza et al, quienes realizaron el reporte de mayor edad
a nivel mundial, se identifico una mortalidad del 1.9%, baja en relacién a los reportes

previos'®.

El 88% de los pacientes presentaron desnutricion, teniendo el 64% una desnutricion
severa, que a su vez se asocid con desenlaces graves con un HR de 0.61 y
significancia de 0.019; datos similares se encontraron en Indonesia por Saputri, quien
reportd un 42,9% de desnutricion en una cohorte de 84 pacientes con tetralogia de
Fallot ',

En relacién al abordaje quirdrgico, el 57,5% de los pacientes fue sometido a un
abordaje transanular, el 24,5% a un abordaje con preservacion de la valvula pulmonar y

el 18% requirié colocacion de proétesis valvular pulmonar. Datos que contrastan con lo
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expuesto por Vincent, quien refiere que el 66% de su cohorte es sometido a
preservacion de valvula pulmonar, ademas de Heinisch et al, quienes refieren

preservacion de la valvula en un 96% .

La mediana de estancia en la terapia intensiva fue de 4 dias, con 1 dia de ventilacion
mecanica como mediana, ademas de una estancia intrahospitalaria posquirurgica de 11
dias. Datos similares fueron presentados por Alireza et al en su poblacién de adultos,
quienes reportaron un rango maximo de ventilacion mecanica de 27 horas y un rango

de estancia en terapia intensiva de 2 a 9 dias'®.

Entre las lesiones residuales posquirurgicas se encontré que el 77,7% persistié con un
gradiente residual al tracto de salida del ventriculo derecho, presentando el 8,8% un
gradiente importante (mayor a 40mmHg), similar a lo publicado por Vincent en Suiza

reportando un 7,2% de gradiente residual importante.

El 33,3% de los pacientes presenté algun tipo de arritmia durante o posterior al
procedimiento quirurgico, la misma que remitid, sin requerir manejo clinico o con
dispositivos, lo que es favorable para la poblacion estudiada, ya que se encuentra

descrito que a mayor edad se presenta un mayor riesgo de arritmias mortales'®.

Finalmente, como datos agregados, se encontré6 que un menor tamafio de la valvula
pulmonar, un menor tamafno del diametro diastdlico del ventriculo derecho y una
fraccion de acortamiento menor se asocia a desenlaces como mayor tiempo de
ventilacion mecanica, mas dias de estancia en terapia intensiva y hospitalizacion
prolongada. El prondstico posterior a una correccion total tardia de la tetralogia de
Fallot depende de varios factores, siendo la funcién del ventriculo derecho, el mas
importante de ellos. Se conoce que debido a la hipertrofia ventricular derecha en
pacientes corregidos de manera tardia, lo mas comun es encontrar una falla ventricular

diastdlica’®.
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CONCLUSION

La correccion tardia de la tetralogia de Fallot, similar a lo expuesto en otros estudios,
tiene una mortalidad baja ademas de un bajo indice de complicaciones. En este estudio
descriptivo se mostraron las caracteristicas clinicas y ecocardiograficas mas
relevantes, encontrando que el tamafio de la valvula pulmonar, el diametro diastélico
del ventriculo derecho y la fraccion de acortamiento se asocian con mayor estancia
hospitalaria y dias de ventilacion mecanica, por lo que deben considerarse previo a la
cirugia para una anticipacion a las complicaciones a presentarse. En la poblacion
estudiada fue muy baja la necesidad de reintervencion, sin embargo no se descarta
que la edad sea una condicion para la reintervencion. Las lesiones residuales, entre
ellas el gradiente obstructivo al tracto de salida del ventriculo derecho debe ser vigilado
y requiere seguimiento, ya que en nuestra poblacion un bajo porcentaje de pacientes
presentd un gradiente importante, sin embargo persistio un gradiente moderado en la

mayoria de pacientes, que pueden ser sustrato para una reintervencion a largo plazo.

Este estudio da oportunidad para mayores investigaciones como definir el contraste de
los pacientes mayores y menores de 5 afos, con la finalidad de poder identificar
factores de riesgo para desenlaces desfavorables, asi como un seguimiento en otros
aspectos de calidad de vida en aquellos pacientes que son llevados a correccion tardia,
debido a que aunque no condicione un incremento importante en la morbilidad y
mortalidad quirurgica la edad tardia de correccion, la exposicion prolongada a
hipoxemia que presentan los pacientes no corregidos de tetralogia de Fallot podria
tener repercusion en el desarrollo neurologico de los nifios y finalmente en su calidad

de vida.
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