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RESUMEN

ANTECEDENTES. La reparacion quirurgica de tetralogia de Fallot (TF) se ha realizado
exitosamente los ultimos 45afios (mortalidad perioperatoria <56%), con buenos resultados a
largo plazo. Sin embargo, existen efectos adversos tardios: disfuncion/dilatacion progresiva
ventricular derecha (VD); necesidad de reoperacion (5-15% de los casos); arritmias y muerte
subita. No obstante, los factores de mortalidad-morbilidad descritos: anatomia compleja
(hipoplasia anular), edad de correccion y paliacion previa, el debate sobre el tipo de reparacion,
incluyendo el uso de parche transanular (PTA) aun persiste. En nuestro centro el 7.5% de la
cirugia cardiaca corresponde a correccion total de TF, incluido el PTA, sin documentarse los
resultados quirurgicos con dicha técnica.

OBJETIVO. Describir los resultados de correccion total de TF con PTA en diez afios en nuestro
centro hospitalario.

METODO. Estudio descriptivo. Se incluyeron 52 pacientes operados de correccion total de TF
con PTA, entre enero 2000 a noviembre 2009. La informacién fue obtenida de expedientes
clinicos. Se realiz6 estadistica descriptiva.

RESULTADOS. Poblacién: 52 pacientes. Edad media de correccion 4 anos (DE+2.4). Paliacion
inicial 13(25%) casos. Indicacion de PTA: hipoplasia anular (valor z promedio -2.9).
Procedimientos concomitantes realizados en 14(27%) casos: correccion canal
auriculoventricular(1), plastia ramas pulmonares(10), valvula monocuspide(3). Mortalidad
perioperatoria 11%(6), asociada a estenosis de ramas pulmonares preoperatorias. Seguimiento
37meses (DE+27.8). Sobrevida 100%. Seguimiento ecocardiografico: insuficiencia pulmonar
severa 25(54%) casos; gradiente VD promedio 43 mmHg; comunicacion interventricular residual
(CIV) 17, un caso con repercusion hemodinamica; estenosis rama izquierda, 5; disfuncion VD
severa, 10 casos, por insuficiencia pulmonar grave y estenosis pulmonar, evaluandose para
reemplazo valvular pulmonar (RVP). Reoperaciones (2%): RVP con homoinjerto(1) y cierre
CIiv(1).

CONCLUSIONES. No obstante, la sobrevida a largo plazo y calidad de vida excelente posterior
a la correccion total de TF, la disfuncion progresiva VD obliga a un continuo seguimiento y la
eleccion del momento 6ptimo de RVP.
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INTRODUCCION

La correccidén quirurgica de la tetralogia de Fallot es una de las historias exitosas de la era
inicial de la cirugia cardiaca. En los ultimos 45 afios, se ha realizado con buenos resultados a
corto y mediano plazo, con una mortalidad perioperatoria <5% (aun en neonatos) y una
sobrevida actual de 97% a los 14 afos de la correccion inicial. Los multiples avances
alcanzados en las nuevas técnicas de imagen, la extension de la reparacion quirdrgica en el
periodo neonatal y el mejor manejo en las unidades de cuidados intensivos, han contribuido a la
mejoria de tales resultados.

Sin embargo, se han reportado diversas complicaciones en los pacientes con correccion
total de tetralogia de Fallot, subrayando la importancia del seguimiento a largo plazo, aun si
permanecen asintomaticos. Dichos efectos adversos tardios incluyen: la disfuncion/dilatacion
progresiva del ventriculo derecho, ya sea por obstruccion residual del tracto de salida, por
insuficiencia valvular pulmonar grave y/o por otras lesiones residuales; la necesidad de
reoperacion (en 5% - 15% de los casos a los 5 — 20 afos después de la correccion inicial);
arritmias y muerte subita.

La reconstruccion quirurgica del tracto de salida de ventriculo derecho a menudo resulta
en insuficiencia pulmonar, especialmente con el uso de parche transanular, que genera
sobrecarga de volumen y, eventualmente disfuncion ventricular. Existe aun controversia sobre
el significado clinico de la insuficiencia pulmonar; ya que no hay una técnica quirurgica ideal ni
un método estandar que permita la valoracién de la funcion ventricular derecha, persistiendo
considerables desacuerdos acerca del momento éptimo de la reintervencion para el reemplazo
valvular pulmonar.

En nuestro hospital la correccion total de tetralogia de Fallot con parche transanular es
una de las técnicas empleadas, la cual se ha asociado con mayor incidencia de efectos
adversos a largo plazo, por lo que consideramos necesario evaluar nuestros resultados,
iniciando con la identificacion de la mortalidad y morbilidad perioperatorias y tardias de los
pacientes operados en un periodo de diez anos vy, finalmente, comparar los resultados
obtenidos con lo reportado en la literatura mundial.
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I. MARCO TEORICO

ANTECEDENTES

ASPECTOS HISTORICOS

La primera descripcion anatomica de la tetralogia de Fallot (TF) fue realizada por Niels Stensen
(anatomista danés) en 1962. Sin embargo, Louis Arthur Etienn Fallot, en 1888, correlacioné las
manifestaciones patolégicas y clinicas, denominandola “/a maladie bleue”. El encontré las
caracteristicas anatémicas en la autopsia de dos pacientes con cianosis de larga evolucion."??
Posteriormente Van Praagh introdujo el término tetralogia para describir el desarrollo incompleto
y la hipoplasia del infundibulo, conocido como tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD).?

La evolucion de la cirugia en el tratamiento de las cardiopatias congénitas ciandgenas esta
estrechamente ligada a la TF. En 1944, Alfred Blalock, Vivien Thomas y Helen Taussig
implementaron la primera paliacion en una nifia con cianosis por TF mediante la realizacion de
una fistula sistémico pulmonar (anastomosis de la arteria subclavia a la arteria pulmonar). En
1946, Potts introdujo la anastomosis entre la aorta descendente y la rama izquierda de la arteria
pulmonar (RIAP) y, en 1962, Waterston realizé una anastomosis de la aorta ascendente a la
rama derecha de la arteria pulmonar (RDAP). La modificacion de la fistula de Blalock Taussig
con material protésico (politetrafluoroetileno) fue introducida en 1962 por Klinner y Leval. Este
método es el mas utilizado en la actualidad, con ello se evita la deformacion de las ramas
pulmonares en los sitios de anastomosis y permite el paso de un flujo controlado hacia la
circulacion pulmonar.?

Diez afios después de la primera paliacion, abril de 1954, Lillihei realizé la primera
reparacion intracardiaca de TF, utilizando circulacién cruzada en un nifio de 10 meses de edad,
y subsecuentemente en otros diez pacientes, seis menores de 2 afios. La primera correccion
exitosa de TF utilizando la circulacién extracorpérea la realizé Kirklin en 1955. A pesar de los
primeros éxitos, la mortalidad quirurgica inicial de la correccion de TF era inaceptable, por lo
que se prefirié la reparacion en dos etapas (paliacion inicial y correccioén total a edad mayor) con
mejores resultados. Sin embargo, durante los anos 90’s, Barratt-Boyes (1969) y Castaneda
(1972) replantearon la correccion total de tetralogia de Fallot (CTTF) en una etapa y a edad
temprana, documentando buenos resultados y sugiriendo que la reparacion primaria es mejor
que el manejo en dos etapas (figura 1)."%34%¢7

Al mismo tiempo de la propuesta de correccion temprana de TF, se determin6 que la técnica
clasica transanular o transjuncional (en la cual la ventriculotomia derecha se extiende a través
del anillo pulmonar hasta el tronco arterial pulmonar) origina insuficiencia valvular pulmonar
significativa que, a menudo, se acompafna de incremento en la mortalidad y complicaciones
perioperatorias, generando la introduccion de técnicas alternativas (transatrial/transpulmonar)
que han contribuido a la mejoria de los resultados.’**%%7
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Figura 1. Experiencia quirdrgica del
Texas Children’s Hospital de 1954 a
1955 en mas de 2 175 pacientes.

All shunts =  Todos con paliacién

Complete primary  Correccion total

repair proceder =  primaria
Repair staged =  Reparacion por
etapas

BASES ANATOMICAS Y PATOLOGICAS DE LA TETRALOGIA DE FALLOT

La TF comprende una combinacion de alteraciones anatdomicas que consisten en un defecto
septal ventricular o comunicacion interventricular (CIV); una conexién biventricular de la raiz
aortica, la cual cabalga sobre el tabique ventricular muscular; obstruccién del tracto de salida
del ventriculo derecho (OTSVD) e hipertrofia ventricular derecha (VD). Existe un amplio rango
de fenotipos dentro de la TF, de tal forma que el nivel de OTSVD es variable y puede incluir
desde la hipoplasia y displasia de la valvula pulmonar, hasta la obstruccién a nivel subvalvular y
arterial pulmonar. La OTSVD es progresiva, asi que la hipertrofia ventricular derecha
compensatoria agrava la obstruccién. Cada componente puede variar en severidad la cual
afecta directamente la manifestacion y manejo de la enfermedad (fig. 2)."*%89

Figura 2. Autopsia de especimen abierto a través de la
pared anterior del ventriculo derecho mostrando las
caracteristicas principales de la tetralogia de Fallot.

Overriding aorta=  Cabalgamiento adrtico
Subpulmonary stenosis=  Estenosis subpulmonar
Ventricular septal defect= Comunicacion interventricular
Right ventricular hypertrophy= Hipertrofia ventricular derecha
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ANOMALIAS ASOCIADAS

Las anomalias asociadas incluyen arco aoértico derecho en el 25% de los pacientes, asi como
origen anémalo de la arteria subclavia, estas alteraciones del arco aértico son particularmente
comunes en nifios con delecién 22q11. Es importante establecer el lado y patron de arco adrtico
previo a cualquier procedimiento paliativo. Las alteraciones de las arterias coronarias son
frecuentes en 3% - 5%, siendo la mas comun el origen de la arteria descendente anterior a
partir de la coronaria derecha, cursando anterior al tracto de salida subpulmonar, lo cual
contraindica las incisiones infundibulares, complicando la reconstrucciéon quirurgica. El canal
auriculoventricular ocurre especialmente en nifios con sindrome de Down, lo cual puede afectar
el momento de la reparacion, asi que la mayoria de los cirujanos prefiere repararlo después de
los 3 meses de edad, condicionando la necesidad de paliacion quirdrgica con una fistula si se
desarrolla cianosis significativa antes de dicha edad."*

EPIDEMIOLOGIA

La TF ocurre en 3 de cada 10,000 nacidos vivos. Es la cardiopatia congénita cianégena mas
comun en los pacientes mas alla de la edad neonatal, y ocurre en el 7% — 10% de todas las
cardiopatias congénitas. En general, su prevalencia es igual en las diferentes razas. El estudio
de nifios de Baltimore-Washington (BWIS), realizado entre 1981 y 1989, demostré un
predominio en el sexo masculino (56.4%)."*>%91

ETIOLOGIA

La etiologia es multifactorial pero se han reportado asociaciones que incluyen diabetes o
fenilcetonuria maternas no tratadas, asi como la ingesta de acido retinoico. Las anomalias
cromosomicas asociadas son las trisomias 21, 18 y 13, pero la experiencia actual puntualiza
que mas frecuentemente se asocia a microdeleciones del cromosoma 22. El riesgo de
recurrencia familiar es de 3%."*

DIAGNOSTICO

El estudio diagndstico incluye radiografia de térax, electrocardiograma (ECG) y ecocardiograma
(ECO). La valoracién anatémica precisa es crucial antes de considerar cualquier intervencién
quirurgica. La ecocardiografia con el uso de Doppler color y sus modalidades proporciona la
evaluacion no invasiva del estado anatomico y funcional. EI ECO puede definir la anatomia
intracardiaca y sus variaciones, defectos cardiacos asociados, funcion biventricular. Este ultimo
establece el diagnéstico definitivo, y usualmente proporciona la suficiente informacion para
planear el tratamiento, el cual siempre es quirdrgico. Aproximadamente la mitad de los
pacientes son ahora diagnosticados en la etapa prenatal. El diagndstico diferencial incluye las
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causas de cianosis por enfermedad pulmonar primaria y lesiones cardiacas como estenosis
pulmonar critica y transposicion de grandes arterias.">*

HISTORIA NATURAL DE LA TETRALOGIA DE FALLOT

La historia natural de la TF es hacia la progresion de la obstruccion del TSVD con la
consecuente hipertrofia ventricular derecha compensatoria, que a largo plazo genera
hipertensién ventricular derecha y la presencia de cambios estructurales miocardicos
permanentes, tales como fibrosis, la cual deteriora la funcion sistélica-diastélica y predispone a
la presencia de arritmias ventriculares. Ademas, de otras co-morbilidades del tipo abscesos o
trombos cerebrales. Sin intervencién quirurgica, la mayoria de los pacientes mueren en la
infancia, con una sobrevida del 66% al afio de edad, 40% a los 3 afos, 11% a los 20 afios y 3%
a los 40 afios. Por lo que esta evolucion natural adversa, hace a la intervencién quirurgica
necesaria para modificar tales resultados.>*®

CONSIDERACIONES TERAPEUTICAS

La terapeutica de la TF estd determinada por el grado y tipo de obstruccion del TSVD, en
combinacion con la preferencia del centro hospitalario con respecto al momento de intervencién
quirurgica. Dependiendo de la severidad de la OTSVD, especialmente en los neonatos, una
infusion de prostaglandinas puede iniciarse para preservar la permeabilidad ductal, y
proporcionar una fuente adecuada de flujo sanguineo a los pulmones. Los pacientes que
requieran dicha infusion muy probablemente requeriran cirugia antes de que el egreso
hospitalario ocurra. Para aquellos pacientes con adecuado flujo a través del TSVD después del
cierre ductal, el manejo consistira en seguimiento hasta que la reparacién completa sea
realizada."®"°

TRATAMIENTO QUIRURGICO

En la época actual, el tratamiento definitivo de la TF es quirurgico, desde que la cirugia a
corazén abierto ha sido posible en neonatos y lactantes, la CTTF se ha realizado a edades
tempranas. La razén de esta tendencia se basa en la creencia de que la reparacion completa
puede realizarse en forma segura, evitando las complicaciones secundarias a procedimientos
paliativos, la cianosis e hipoxia cronicas y otras co-morbilidades, como abscesos o trombosis
cerebrales. Se ha considerado que la hipertrofia e hipertension de larga evolucion del VD en los
casos no corregidos de TF, origina cambios miocardicos significativos y permanentes, tales
como fibrosis, con la consecuente disfuncion sisto-diastdlica y/o arritmias ventriculares. Estos
argumentos aunados al continuo refinamiento de las técnicas quirurgicas y de circulacion
extracorpértea, la tendencia es hacia la correccion total temprana en la infancia para pacientes
apropiados.™"!

El abordaje quirdrgico puede ser tan variado como el espectro de la enfermedad y de
las alteraciones co-existentes. La preferencia del cirujano, la edad y peso del paciente, la
experiencia de la institucion y los recursos hospitalarios son factores importantes en la
planeacion prequirtrgica.? Los principios de la correccién quirtrgica incluyen: 1) establecer un
adecuado flujo sanguineo a los pulmones mediante la liberacion de la OTSVD y la

13



Evolucién de los pacientes con correccion total
de tetralogia de Fallot con parche transanular

reconstruccion, si es necesario, de las ramas pulmonares; 2) la limitacion del grado de
insuficiencia pulmonar mediante la preservacién de la funcion valvular pulmonar si la anatomia
es favorable vy, 3) el cierre de la CIV (con un parche que forme un tunel del ventriculo izquierdo
a la raiz aértica), con apoyo de circulacién extracorpérea (CEC). De tal forma que, para crear
una via de salida del VD no obstruida se requiere de la valvotomia pulmonar, la insercion de un
parche infundibular o transanular (transjuncional).’**#

La intervencion inicial puede ser paliativa, especialmente en neonatos sintomaticos, y
posteriormente la reparacion completa a la edad de 4 a 20 meses bajo mejores circunstancias.
Aunque la tendencia en centros experimentados es hacia la correccion total neonatal. La
paliacion establece una fuente segura de flujo sanguineo a los pulmones mediante la
colocacion de un tubo protésico entre la arteria sistémica y la arteria pulmonar. El tipo mas
comun de fistula pulmonar es conocida como Blalock-Taussig."*'" Sin embargo, existen
potenciales riesgos con la cirugia paliativa, incluyendo la distorsién de las ramas pulmonares,
sobrecarga de volumen ventricular por cortocircuito y, el riesgo propio de la toracotomia y de
dos procedimientos quirdrgicos.”'! Por lo que la cirugia paliativa se recomienda en neonatos
<28 dias, de bajo peso, sintomaticos, con anatomia desfavorable (hipoplasia anular y de ramas
pulmonares; anomalias coronarias), portadores de otras anomalias complejas (atresia
esofagica) y/o poca expectativa de vida (secuelas neuroldgicas).'* 7101213

La reparacion completa en la edad neonatal proporciona una pronta liberaciéon del volumen
y de la sobrecarga de presién a nivel del VD, minimiza la cianosis y elimina el riesgo teodrico de
estenosis en las arterias pulmonares debido a procedimientos paliativos. Los neonatos con
correccion total exitosa no requeriran de reintervenciones en el primer afio de vida, pero no
estaran libres de reoperacion a largo plazo (10% - 15% de los casos, 5 - 10 afos después de la
operacion inicial).™™

Los riesgos de la reparacion total incluyen la exposicion del cerebro neonatal a la circulacion
extracorpérea, y el incremento de la necesidad de colocar un parche a través de la unién
ventriculo-pulmonar comparado con nifios corregidos a edad mayor. Los parches colocados en
la union ventriculo-pulmonar, también llamado parche transanular (PTA), ocasionan un estado
cronico de insuficiencia pulmonar, lo cual incrementa el riesgo de reoperacién y la morbilidad en
el adu1lt8011j1(§ven, produciendo intolerancia al ejercicio y arritmias ventriculares, y muerte
subita. ™"

El efecto de la CEC sobre el cerebro neonatal y el riesgo asociado a mayor estancia
intrahospitalaria y en cuidados intensivos es importante, ya que los resultados de estudios de
desarrollo neurolégico han demostrado disminucion en el coeficiente intelectual con respecto a
ninos mayores expuestos a CEC. El tiempo prolongado de CEC y de estancia en cuidados
intensivos se han asociado con aumento del riesgo de eventos neurologicas y hallazgos
anormales durante el seguimiento. Aunque la cianosis cronica ha sido implicada como factor
contribuyente al deterioro de la habilidad motora, disminucién del aprovechamiento académico y
comportamiento negativo.™'" En ausencia de estudios aleatorios, la valoracién del riesgo y los
beneficios de ambas estrategia quirdrgicas ha sido notoriamente dificil (figura 3)."2
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Classic Tetralogy _ o B
Symptomatic Presentation Figura 3. Estrategia quirurgica clasica
| " en  pacientes  sintomaticos  con
| tetralogia de Fallot.
| \ Classic Tetralogy =~ Presentacion
'* Syntomatic  clinica de la
v Presentation =  Tetralogia clasica
Neonate >6 Months Neonate (duct  Neonato (conducto
1-6 Months dependent) = dependiente)
(DUCt Dependent) Shunt right sided=  Fistula derecha
/ \\ Complete repair= Correccion total
Shunt Complete Complete
Shunt Repair Repair
Right-sided

MORTALIDAD QUIRURGICA

La mortalidad perioperatoria es menor del 5% (3% - 11%) y la sobrevida quirdrgica actual, aun
en menores de 3 meses de edad, es excelente. No obstante el incremento de la morbilidad en
cuidados intensivos, se ha reportado una sobrevida perioperatoria del 100% en esta poblacién.
Sin embargo, este grupo ha requerido reoperacion en el 25% de los casos por varias
indicaciones, incluyendo obstruccion residual pulmonar y ventricular derecha. Estas
indicaciones de reoperacion varian sustancialmente de los nifios mayores, para quienes la
indicacion mas comun es un defecto interventricular residual. '

El analisis de resultados a largo plazo para la CTTF en una y dos etapas documenta
resultados relativamente favorables para la correccidén en una etapa y con abordaje transatrial.
No se han reportados diferencias estadisticas en la necesidad de reintervencion por defectos
residuales para pacientes con reparacion primaria o estadificada. A partir de que ninguna
estrategia ha mostrado resultados superiores, el manejo quirdrgico seguird dependiendo de los
protocolos establecidos en cada centro hospitalario.*'*

Los factores de riesgo asociados con mortalidad temprana (a los 30 dias postoperatorios)
son: neonatos, edad mayor; hematocrito >50%; hipoplasia anular severa, hipoplasia de ramas
pulmonares, relacién de presion entre ventriculo derecho e izquierdo alta, defectos
interventriculares multiples, co-existencia de otras anomalias cardiacas; correccion con PTA,
cirugia paliativa previa; tiempo de circulacién extracorporea >120 minutos, tiempo de
pinzamiento adrtico >90 minutos; procedimientos correctivos concomitantes.’**"
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PRONOSTICO

Los estudios de resultados a corto y largo plazo en los pacientes corregidos de TF son
excelentes. El seguimiento en pacientes nacidos hace 30 afos reporta una sobrevida mayor del
85%, y en ausencia de lesiones residuales graves son capaces de realizar una vida normal,
prueba de ello es la capacidad de cursar con embarazos normoevolutivos. Los problemas
crénicos que ahora enfrenta la poblacion de adultos corregidos de TF incluyen las
manifestaciones hemodinamicas de la insuficiencia pulmonar crénica (IP), estenosis recurrente
o residual pulmonar y arritmias ventriculares."**®

El prondstico de los pacientes nacidos en la era actual se espera substancialmente
mejor debido a los avances en el manejo quirdrgico y médico que han ocurridos en las ultimas
dos décadas. Como en todos los pacientes con cardiopatias congénitas, el manejo del paciente
con TF no termina al momento de la correccion total. El seguimiento por cardiélogos entrenados
en cardiopatias congénitas sera durante toda la vida.* Los parametros de vigilancia a largo
plazo incluyen la presencia de insuficiencia pulmonar progresiva, la estenosis residual de ramas
pulmonares o infundibular, insuficiencia tricuspidea, dilatacién y/o disfuncién VD, CIV residual,
insuficiencia adrtica y arritmias."?*"®

Muchos pacientes eventualmente requeriran reemplazo de la valvula pulmonar (RVP)
debido a IP cronica, mediante el uso de homoinjertos o valvulas porcinas. Ademas, las valvulas
bovinas pulmonares con soporte transcatéter son ahora posibles, aunque sus resultados a largo
plazo aln estan siendo evaluados.®"

SEGUIMIENTO

A pesar del rapido mejoramiento en los métodos diagndsticos y terapeuticos, la prediccion
respecto a los resultados a largo plazo aun se dificulta debido a la heterogeneidad de los
pacientes con TF y las diversas estrategias de manejo. Por lo que, aun hay poco conocimiento
de los riesgos de morbilidad y mortalidad a largo plazo en cualquier grupo de pacientes con TF.

Anteriormente la rutina consistia en manejo paliativo y posteriormente correccion total, la
mortalidad en el primer afio de vida era elevada, y la sobrevida mas alla de la tercera década
era minima. Actualmente la sobrevida a largo plazo para pacientes con CTTF es buena. Las
estrategias se han dirigido hacia la reparacién primaria temprana (menores de 1 afo) con
resultados preliminares que impactan positivamente a tales pacientes, ya que se ha evidenciado
mejoria en1 2e3su|tados cognitivos, disminucion de arritmias, rendimiento ventricular y disminucion
de costos. "~

COMPLICACIONES TARDIAS DESPUES DE LA CORRECCION TOTAL

No obstante los resultados quirlrgicos excelentes, diversas complicaciones potenciales han
sido reportadas en pacientes corregidos de TF, subrayando la importancia del seguimiento a
largo plazo después de la cirugia aun en los casos asintomaticos, por lo que ninguno de estos
pacientes pueden considerase curados. Estas complicaciones incluyen: trastornos del ritmo y la
conduccion, muerte subita, IP con dilatacion y disfuncion de VD, formacion de aneurismas y

16



Evolucién de los pacientes con correccion total
de tetralogia de Fallot con parche transanular

rotura a nivel del sitio de reparacion del TSVD, obstruccion residual o recurrente del TSVD, CIV
residual e insuficiencia adrtica.*®

FACTORES DE RIESGO QUE AFECTAN LOS RESULTADOS A LARGO PLAZO

La correccion quirargica de TF ha sido realizada exitosamente en los ultimos 45 afios
(mortalidad perioperatoria <5%) en una o dos etapas, y la mayoria de los pacientes tienen
resultados tempranos y tardios favorables. Sin embargo, durante el seguimiento a largo plazo,
se ha reportado considerable mortalidad y morbilidad (incluyendo la necesidad de reoperacion).
Dichos efectos adversos son relacionados con disfuncion ventricular la cual puede deberse a
insuficiencia pulmonar severa o a estenosis residual del TSVD, solas 0 en combinacion con
otras lesiones residuales. Por tanto, la técnica quirdrgica debe adecuarse con la estructura y
funcion del VD con el objeto de minimizar las complicaciones a largo plazo.™

Es de gran importancia identificar los factores de riesgo independientes y especificos
que afectan de forma adversa los resultados después de la CTTF los cuales estan
determinados por factores relacionados con el paciente y/o con la estrategia quirirgica o con la
técnica especifica.

Factores de riesgo relacionados con el paciente: """

1. Anatomia (grado y nivel de OTSVD)

2. Hipoplasia anular pulmonar

3. Estenosis periférica de arteria pulmonar
4. Edad de correccion

Factores de riesgo relacionados con la estrategia/técnica quirurgica: '*'>%1"18

1. Insuficiencia pulmonar severa con o sin obstruccion residual

2. Excesiva longitud de la ventriculotomia en combinacién con miectomia extensa del TSVD
y/o con la colocacion de un PTA, resultan en formacion de aneurismas y aquinesia del
TSVD. La mortalidad temprana en pacientes corregidos con técnica transventricular varia
entre 1% y 30% (registrandose las tasas de mortalidad mas alta en los primeros estudios
realizados entre 1955-1965), con una tasa de reoperacion de 10% - 20%.

3. Correccion con PTA en casos de hipoplasia anular pulmonar (valor z -3) o bien, un PTA
amplio, particularmente en presencia de estenosis periférica de ramas pulmonares. Es
importante notar que las diferencias en sobrevida después de la correccion con PTA
puede no reflejar los efectos de dicha técnica per se, ya que diversas caracteristicas del
paciente hacen necesaria su colocacion. No hay evidencia estadisticamente significativa
que el PTA sea un factor de riesgo independiente para muerte tardia, pero se asocia con
incremento en el indice de reoperacion a largo plazo.

4. Estenosis/distorsion residual del tronco de la arteria pulmonar y/o de las ramas

pulmonares

Resistencia vascular pulmonar elevada debida a cortocircuito previos

Gradiente alto entre VD y la arteria pulmonar, debido a obstruccion residua

Edad de reparacion. Los neonatos con correccién total exitosa no requeriran de

reintervenciones en el primer afio de vida, pero no estaran libres de reoperacién, ya que

existe un incremento de la necesidad de colocar un PTA comparado con nifios corregidos

a edad mayor. El PTA ocasiona un estado crénico de IP, lo cual incrementa la morbilidad

|12,19

No o

17



Evolucién de los pacientes con correccion total
de tetralogia de Fallot con parche transanular

en el adulto joven, produciendo intolerancia al ejercicio y arritmias ventriculares, y muerte
subita. Ademas, el tiempo prolongado de CEC y de estancia en cuidados intensivos se
han asociado con aumento del riesgo de eventos neurologicos y hallazgos anormales
durante el seguimiento."®'"1314

Mecanismos que deterioran la funcién VD y los resultados clinicos
Los resultados clinicos tardios (ya sea sintomas o reoperacion) posteriores a la
reconstruccion del TSVD se deben principalmente a disfuncion ventricular derecha, la cual
esta originada por;*'*+1°16.17.18.19

1. Insuficiencia valvular pulmonar grave que resulta en dilatacion y disfunciéon VD con o
sin insuficiencia de la valvula tricuspide

2. Obstruccion del TSVD residual o recurrente

3. Formacién de aneurisma a nivel del parche en el TSVD que resulta en dilatacion y
disfuncion VD con o sin insuficiencia de la valvula tricuspide.

4. Otros defectos residuales como comunicacion interventricular o interatrial y estenosis

de arteria pulmonar (a nivel de tronco o de ramas)

Disfuncién de un tubo valvulado resultando en estenosis y/o insuficiencia

6. Insuficiencia mitral o adrtica

4

Bases fisiopatolégicas de la insuficiencia pulmonar

La IP libre o grave se considera el mecanismo mas importante de efectos adversos
tardios (75% de los casos). En la insuficiencia valvular, el corazon tiene que hacer frente al
incremento de volumen sanguineo, la respuesta adaptativa del VD a dicha sobrecarga de
volumen depende del grado y duracién del flujo regurgitante. La IP crénica produce el
incremento del volumen telediastoélico (VTD), seguido por un aumento del volumen telesistdlico
(VTS) v, el deterioro progresivo de la fraccion de acortamiento y de eyeccion. Finalmente la
disfuncion VD también impactara la funcion del ventriculo izquierdo (V1).*'%16:18.19

La IP postoperatoria inmediata es bien tolerada cuando la reparacién se realiza en la
infancia, contrario a la IP tolerada pobremente por los adultos, debido a la pobre adaptacién de
un VD hipertrofico y poco elastico. Por tanto, los adultos usualmente requieren implantacion de
una valvula pulmonar al momento de la correccion total. Diferentes condiciones generan
hipertensién arterial pulmonar, tales como estenosis distal pulmonar, enfermedad vascular
pulmonar, enfermedad broncopulmonar adquirida o disfuncién de VI, que ademas
incrementaran el grado de IP.">"%"°

La dilatacion severa del VD puede ocasionar el desarrollo de insuficiencia tricuspidea
(IT) secundaria por dilatacion anular (en el 32% de los pacientes adultos con CTTF) la cual
contribuye a mayor dilatacion ventricular y auricular derechos. La dilatacion y el estiramiento del
VD enlentecen la conduccién interventricular y creando un substrato mecanico-eléctrico para
circuitos de re-entrada, lo cual puede desencadenar taquicardia ventricular sostenida (TVS).
Existe correlacion entre la prolongacion del complejo QRS y la dilatacion del VD, una duracion
de 180 milisegundo 0 mas se ha demostrado como un predictor altamente sensible de arritmias
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ventriculares letales y muerte subita en pacientes quienes han sido corregidos de TF. El
alargamiento del complejo QRS en etapa perioperatoria refleja lesidén quirdrgica del miocardio o
la presencia de un bloqueo de rama derecha, sin embargo, la prolongacion progresiva y tardia
se relaciona a dilatacion VD, usualmente debida a IP.'>¢1819

La funcién sistélica de VD se mantiene por largo tiempo, a menos que se agregue una
alteracion hemodinamica tal como estenosis pulmonar periférica que impide el flujo anterégrado
o bien otras lesiones como la CIV residual que condiciona sobrecarga de volumen; la presencia
de taquicardia o fibrilacién auricular también acelera la disfuncién VD.* 5161819

Un significativo numero de pacientes postoperados tienen disfuncién diastélica con un
VD “restrictivo” y disminucion de la compliance del VD. La fisiologia diastélica del VD es definida
con Doppler como un flujo anterégrado diastélico laminar en el tronco de la arteria pulmonar
durante la sistole atrial, lo cual se presenta durante todo el ciclo respiratorio. En estos pacientes
un VD rigido actua como un conducto entre la auricula derecha y el arbol pulmonar arterial al
final de la diastole, y el flujo anterégrado a los pulmones durante la diastole contribuye al gasto
cardiaco por acortamiento en la duracién de la IP. Por tanto, estos pacientes tienen un VD
pequefio y mejor tolerancia al ejercicio.'*'*161?

Consideraciones anatémicas

Las diversas técnicas quirurgicas empleadas para la reconstruccion del TSVD, condicionan
la presencia de IP cronica, usualmente bien tolerada por muchos afios. Los esfuerzos por evitar
estenosis residual del TSVD incluyen la colocaciéon de parches amplios a nivel transanular e
infundibular, asi como la reseccidon extensa de masas musculares, incrementando la incidencia
de IP grave postoperatoria y condicionando la formacién de regiones aneurismaticas o
acinéticas en el TSV, la combinacion de ambas condiciones contribuyen al desarrollo de
disfuncion VD. Es claro que la IP y la dilatacion VD son de mayor prevalencia en los casos con
correccion con PTA, de tal forma que su uso rutinario y muy amplio ha sido abandonado,
promoviéndose su uso a un parche limitado y combinado con la preservacion de funcion
valvular pulmonar.'®'#16

La incompetencia valvular pulmonar sola o en combinacién con obstruccion residual del
TSVD u otros defectos residuales es la lesion que mas prevalece después de la CTTF. Por lo
tanto, es necesario que el cirujano establezca el balance entre la obstruccién residual potencial
del TSVD y la IP severa (fig. 4)."

OTSVD IP
Figura 4. Representacion esquematica del
balance ideal requerido después de la
Inadecuada Parche reconstruccion del TSVD: evitar una reseccion
reseccion/ inadecuada (OTSVD residual) y un excesivo
transanular PTA (IP grave)

Valvotomia amplio
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Evaluacion de la insuficiencia pulmonar

No existe un parametro Unico que permita determinar el momento apropiado de
reintervencion, por lo que se han considerado diversos parametros para evaluar la IP libre. Esta
es bien tolerada por muchos afos (asociada usualmente con una fraccion regurgitante del
40%), los pacientes a menudo permanecen libres de sintomas hasta que ocurre dilatacion
importante y disfuncién sistélica del VD. Los casos con disfunciéon temprana se encuentran en
clase funcional | de la New York Heart Association (NYHA), aunque variables grados de
intolerancia al ejercicio pueden ser esperadas. Cuando estos pacientes estan sintomaticos la
disfuncion del VD esta usualmente bien establecida y puede ser irreversible. Los sintomas
comprenden, intolerancia al ejercicio, insuficiencia cardiaca congestiva, incremento de la
presién venosa yugular, hepatomegalia, edema periférico, arritmias atriales y ventriculares.'®'®

El electrocardiograma puede ser normal cuando la IP es leve o moderada. La mayoria de
los pacientes estan en ritmo sinusal. En pacientes con IP grave, la prolongacion del complejo
QRS, con morfologia rSr’ en las derivaciones precordiales, reflejan sobrecarga de volumen del
VD. El bloqueo de rama derecha es muy comun (91%), particularmente en los pacientes
corregidos mediante ventriculotomia.* Si la duracién del complejo QRS se incrementa con el
tiempo, la dilatacion del VD esta presente, con potencial disfuncion. La duracion y los cambios
en dicho complejo tiene implicaciones prondsticas para la presencia de arritmias y muerte
subita.”®'®"18 | os pacientes con IP grave tienen caracteristicamente dilatacién del tronco
pulmonar en la radiografia de térax, la cual puede ser aneurismatica, también se puede
observar dilatacién del VD proporcional al grado de IP.">'5'8

La ecocardiografia permite la evaluacion de la morfologia de la valvula pulmonar y el TSVD,
asi como la presencia y grado de IP. La geometria compleja del VD distorsionada por la cirugia
previa limita la valoracion completa, por lo que se han introducido nuevas modalidades
ecocardiograficas tales como el strain rate, Doppler tisular y 3-D.° La evidencia de IP grave se
sugiere por: indice IP <0.77, tiempo de hemipresion pulmonar (THP) <100ms, jet regurgitante
>50% del diametro del anillo pulmonar; la presencia de flujo retrégrado hasta el TAP distal o en
sus ramas. El incremento del tamafio del VD se estima mediante: indice de dilatacién de VD
>2.0 (cociente entre el diametro tele diastdlico del VD y el diametro tele diastélico del VI) y la
disfuncion del VD con TAPSE <20mm. La funcién sistélica del VD en presencia de IP grave es a
menudo normal, pero se deteriora progresivamente después de la exposicion prolongada a la
sobrecarga de volumen. La movilidad septal es usualmente anormal durante la diastole por
sobrecarga de volumen. La presencia de una fisiologia restrictiva del VD se observa con flujo
hacia los pulmones durante la diastole coincidiendo con la sistole atrial, dicho hallazgo tiene
implicaciones prondsticas.*'°1819:20.21

La prueba de tolerancia al ejercicio es utilizada para evaluar la severidad de la IP y el gardo
de disfuncién de VD, las modificaciones normalmente preceden a los sintomas, lo que permite
ser utilizado para definir el tiempo 6ptimo de reoperacion.'®?
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Se esta incrementando el uso de la resonancia magnética (RM) para medir volumenes y
funcién VD para facilitar la determinacion del momento de RVP, convirtiéndose en el estandar
de oro para el seguimiento de los pacientes con IP. En 2002, Vliegen et al demostraron que
después del RVP los pacientes mejoran su clase funcional de acuerdo con la NYHA y los
volumenes del VD disminuyen, pero la fraccion de eyeccion del VD (FEVD) no mejora,
concluyendo que el RVP debe realizarse tempranamente. En 2004, Geva et al reportaron que
todos los pacientes con CTTF que tuvieron un VTD >95ml/m? tuvieron disfuncién VD, y que los
pacientes con FEVD <35% presentaron deterioro del estado clinico. También reportaron una
interaccion entre ambos ventriculos desfavorable secundaria a la dilatacion severa del VD, de
tal forma que si la FEVD empeoraba, la FEVI también. Therrien et al reportaron que solamente
aquellos con VTD <170 ml/m? y con VTS <85ml/m? normalizaran sus volimenes después del
RVP. Osterhof et al reportaron que audn ventriculos derechos muy dilatados se redujeron
después del RVP, pero la normalizacion del tamafio solo ocurrié cuando el VTD preoperatorio
fue <160 ml/m?. Sin embargo, la FEVD no mejord, y sélo el 17% de los pacientes normalizé sus
volumenes telesistolicos del VD. Mas recientemente el volumen limite ha sido establecido en
<150 ml/m?. En ninguno de estos estudios hubo mejoria en la FEVD. '

Ademas, la IP libre se sugiere con una fraccion regurgitante pulmonar >40%; la dilatacion
ventricular derecha mediante el indice de VTDVD >150 ml/m? (volumen telediastdlico
VD/superficie corporal) y la disfuncién sistélica mediante FEVD <40% y <50% para V|.*1%19%3

La cateterizacidbn hoy dia se reserva para aquellos pacientes que no pueden tener
evaluacion hemodinamica adecuada, como en pacientes con marcapasos, O casos con
intervenciones transcatéter, o previo a reintervenciones.'®'®"?

MOMENTO E INDICACIONES DE REEMPLAZO VALVULAR PULMONAR

Debido al deterioro progresivo de la funcion del VD después de la reconstruccion del TSVD, que
puede anteceder a los sintomas, es crucial que estos pacientes permanezcan bajo seguimiento
regular, con el objeto de detectar de manera temprana la dilatacion/disfunciéon VD antes que la
reintervencion quirdrgica sea de alto riesgo o ineficaz. La siguiente cuestion entonces es:
¢ Cudles son las indicaciones para reoperacién? "'

Las indicaciones precisas de reoperacion después de la CTTF no son claras,
particularmente con respecto a la necesidad de RVP, ya que no existe relacion directa entre la
gravedad de la IP o de la dilatacion VD demostradas por ecocardiografia y el deterioro clinico.
Sin embargo, la indicacion actual de RVP (clase lla) es la presencia de insuficiencia pulmonar
grave y cualquiera de los siguientes hallazgos: deterioro en la clase funcional o intolerancia al
ejercicio (fatiga, disnea), arritmias, disfuncion moderada a grave del VD, dilatacién moderada o
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grave del VD (incremento de la relacién de volumen VD/VI >2:1 por RM), IT moderada a
graVe.14-19, 24-30

Si la normalizacion de los volumenes del VD mejora los resultados a largo plazo permanece
incierto, y aun no hay datos que indiquen que la preservacién de la funcién del VD con cirugia
temprana mejore el prondstico. Aunque un VD deteriorado se asocia con incremento del riesgo
de taquicardia ventricular y muerte subita, no hay evidencia que sustente que el RVP solo
proteja de la arritmia subsecuente. La duracion del complejo QRS puede ser un dato
aproximado de la funcion del VD, pero el RVP solo no siempre resulta en acortamiento de la
duracion del QRS. *'

De tal manera que, aunque la “ventana de oportunidad” para el RVP se torna hacia la
cirugia temprana, aun se requiere evidencia de que ésta “salva” al VD resultando en mejoria de
las sobrevida y disminucién de la incidencia de arritmias. Esto puede ocurrir debido a que la
cirugia aun se realiza de forma tardia, y el objetivo debe ser sobre la preservacion de la FEVD
en vez de los volumenes ventriculares. Aunque la normalizacién del volumen del VD y la FEVD
puede lograrse con la operacidn mas temprana, permanece aun sin pruebas si esto podria
resultar en mejores resultados a largo plazo, especialmente por la limitada vida media de las
bioprétesis pulmonares que implican la necesidad de reoperacion.' '

La mortalidad de RVP es <1%, los beneficios incluyen el incremento de la tolerancia al
ejercicio, disminucién del riesgo de taquicardia supraventricular y ventricular, regresion de la
dilatacion del VD y preservacion de la funcion de VD. La sobrevida del RVP es del 76% a 10
anos, y libres de reoperacion del 93% y del 70% a los 5 y 10 afos, respectivamente. No
obstante, los buenos resultados, aun no existe una proétesis valvular perfecta, con un promedio

de vida de 10 afos (15 a 30 anos), por lo que el RVP debe ajustarse a la historia natural de la
IP.8,15,16,18,24-30

ESTRATEGIAS DE MANEJO A LARGO PLAZO

Tratamiento médico

Los diuréticos son utilizados cuando los pacientes desarrollan sintomas de falla cardiaca
derecha. Hay evidencia de que los pacientes con TF tienen activacion neurohormonal y
emperoamiento de la actividad cardiaca autondmica. Por tanto, la administracién de farmacos
que bloquean la actividad neurohormonal, tales como los IECA y beta bloqueadores, y el
acondicionamiento fisico, pueden tener efectos benéficos sobre los sintomas y el prondstico, y
retrasar asi la necesidad de reoperacion. Sin embargo, los beneficios potenciales de dicha
terapia aun necesitan estudios controlados.'®*
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Opciones quirargicas

Existen procedimientos quirdrgicos necesarios para corregir las complicaciones residuales o
tardias a nivel del TSVD tales como: reseccibn de estenosis del TSVD, RVP,
anuloplastia/reemplazo tricuspideo, plastia del tronco pulmonar, crioablacién en caso de
arritmias y reparcion de otros defectos residuales como: cierre de comunicacion
interventricular/interauricular e insuficiencia aértica.™ '

EN BUSQUEA DE UNA ESTRATEGIA PARA DIMINUIR LOS RESULTADOS ADVERSOS A
LARGO PLAZO

A pesar de la mejoria espectacular en los resultados quirurgicos (mortalidad perioperatoria
<5%) alcanzada en la ultima década, la conciencia sobre la necesidad de seguimiento a largo
plazo de los pacientes con CTTF exitosa se ha incrementado, ya que un porcentaje apreciable
(5% - 25%) muestra problemas significativos, tales como dilatacion y reduccién de la funcién
VD con IP, IT, sintomas de falla cardiaca, arritmias graves, muerte subita y, principalmente, la
necesidad de reoperacion en un 13% - 20% dentro de 5-20 afios posteriores a la correccion
inicial, y de multiples reoperaciones en 1% - 3%.'%18:30:31

El incremento en la frecuencia de estos problemas es un motivo poderoso para buscar la
estrategia mas adecuada que permita la prevencién y tratamiento de tales complicaciones
desfavorables a largo plazo. La creacién de dicha estrategia debe ser individualizada y requiere
que, las respuestas a importantes cuestiones (por ejemplo, el momento éptimo de la correccion
total y de las lesiones residuales) sean encontradas, y establecer sobre ellas un consenso
uniforme, enfocandose principalmente en los resultados a largo plazo, en la mejor calidad de
vida y en la reduccion de la incidencia de reoperacion y otras complicaciones. En este
momento, la cuestion mas importante por resolver es: ;Cual es la estrategia que, en
combinacion del con tiempo y la técnica de correccion, dejara los mejores resultados a largo
plazo? (tabla A)"%*°

Tabla A. Estrategia quirargica hipotéticamente “ideal” para la
correccion total de la tetralogia de Fallot

Evitar el deterioro mientras ocurre la reparacion

Desarrollo apropiado de érganos (Sistema nervioso central)
Promover el crecimiento arterial pulmonar

Evitar el paro circulatorio

Ventriculotomia y parche transanular minimos

Optimizar la funcion de la valvular pulmonar nativa
Minimizar la necesidad de reintervencion

Minimizar la morbilidad tardia
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En el caso de la CTTF con PTA, esta proporciona una excelente liberacion de la OTSVD
pero invariablemente causara IP, por lo que se han propuesto estrategias para limitar dicha
evolucion. Desde un punto de vista practico, es importante definir el balance entre una
adecuada liberacion del TSVD y la IP excesiva. Esto puede lograrse mediante la seleccion de
un PTA de tamafio “razonable” 6 “restrictivo” (didametro del anillo pulmonar postoperatorio con
un valor z mayor de -2), cuando es requerido (diametro del anillo pulmonar con valor z menor de
-3)833343% " |a preservacion de la valvula pulmonar, ya sea monocUpide construida de
xenoinjertos, homoinjertos, de pericardio autdlogo o de PTFE, o mediante la resuspension de la
misma.®'"*¢3 De tal forma que una combinacién de estenosis e IP potencialmente preserva la
contractilidad miocardica VD. Se ha reportado el uso de PTA en mas del 80% de los casos,
pero se ha demostrado que una reconstruccion del TSVD basada en los datos del anillo
pulmonar pueden disminuir el uso de esta técnica. De hecho, en las series contemporaneas se
ha reducido su uso hasta el 27%.%%

Oftra estrategia es la propuesta por Gatzoulis et al, quienes han demostrado que la
presencia de obstruccién residual leve y la consecuente “fisiologia restrictiva” después de la
reconstruccion del TSVD puede proteger al VD en contra del efecto deletéreo de la IP croénica,
ya que se promueve la presencia de hipertrofia ventricular, limitando la dilatacion del VD y
conservando la contractilidad miocardica, lo cual se refleja en menor prolongacion del QRS, y
mejor tolerancia al ejercicio.?'316:18:24.2526:3031

La RM ha progresado significativamente en los ultimos diez afos, ésta proporciona datos
objetivos, en conjunto con el ECO y la prueba de esfuerzo, lo que permite determinar el
momento Optimo de reintervencion. Recientes avances en intervencionismo cardiaco
proporcionan opciones seguras de tratamiento, tales como el implante percutaneo de valvula
pulmonar en pacientes seleccionados con insuficiencia y estenosis pulmonar. Aunque la
mayoria de los reportes muestran considerable mejoria de la tolerancia al ejercicio, remisién de
sintomas, mejoria en la funciéon VD y reduccion de la dilatacion VD, asi como mejor control de
arritmias con buen efecto en la sobrevida a largo plazo después del RVP, otros estudios no
encuentran beneficios significativamente estadisticos en los parametros mencionados. 18303’

Finalmente, desde que la reoperacién es necesaria en muchos pacientes después de la
CTTF, especialmente en presencia de IP significativa u otras lesiones residuales, el seguimiento
estricto es necesario, de manera que la reintervencidn pueda ser realizada antes que la
disfuncion VD y VI sean irreversibles. 192320

La meta del tratamiento quirurgico debe incluir la prevencion de las complicaciones a largo
plazo y disminuir la probabilidad de reoperaciones tempranas y tardias. Un buen desarrollo
neurolégico y un buen estado funcional y calidad de vida deben completar las expectativas.
Afortunadamente el progreso en las estrategias médico-quirurgicas, la morbilidad y mortalidad
de los nacidos con TF en la era actual se espera sea significativamente menor.
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JUSTIFICACION

La tetralogia de Fallot (TF) es la cardiopatia congénita cianégena mas comun (5% - 7% de las
cardiopatias congénitas) con una incidencia aproximada de 0.5/1000 nacidos vivos. En la TF
clasica, el desplazamiento anterior y cefalico del septum infundibular resulta en un defecto
interventricular grande y en el desarrollo de estenosis pulmonar infundibular. La hipertrofia
ventricular derecha esta asociada con la estenosis pulmonar y la comunicacion interventricular.
La obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho es progresiva, con hipertrofia
ventricular derecha compensatoria que, ademas, agrava la obstruccion.

Sin tratamiento quirurgico, la mayoria de los pacientes muere en la infancia con una
tasa de sobrevida del 66% al afio de edad, 40% a los 3 anos, 11% a los 20 afios y 3% a los 40
afios, por lo que la correccion total de TF modifica los resultados de esta historia natural
adversa.

Con el advenimiento de la reparacion quirdrgica, la cual incluye el cierre de la
comunicacién interventricular y la liberacion del tracto de salida del ventriculo derecho, la
sobrevida se ha incrementado para los pacientes con TF (>97% a los 14 anos de la cirugia
correctiva). Sin embargo, el manejo 6ptimo esta aun bajo debate, particularmente con respecto
a la edad de operacion y al abordaje quirurgico.

La evidencia actual apoya la reparacién temprana (en menores de 1 afio de edad) con el
objeto de minimizar los efectos adversos de la hipoxia, prevenir el dafio a 6rgano blanco, reducir
las arritmias ventriculares y optimizar los resultados funcionales del ventriculo derecho.
También se ha dado la tendencia hacia la reparacién en una etapa en pacientes pequefos
incluyendo los neonatos. Este cambio se ha justificado debido a la disminucién significativa del
riesgo operatorio. Sin embargo, muchos centros, continian a favor de un abordaje por etapas
en los pacientes que requieren intervencion en el periodo neonatal.

La reconstruccion del tracto de salida de ventriculo derecho puede realizarse mediante
varias técnicas quirurgicas, algunas resultan en obstruccion residual (comisurotomia) y otras en
completa liberacion de la obstruccion causando insuficiencia pulmonar (correccion con parche
transanular). El uso de un parche transjuncional o transanular, fue lo mas utilizado en la practica
quirurgica inicial para liberar la obstruccion del tracto de salida de ventriculo derecho, lo que se
correlacion6 con el desarrollo de insuficiencia pulmonar residual y/o la formacién de zonas
aneurismaticas o acinéticas que contribuyen al desarrollo posterior de disfuncion ventricular
derecha. Esto ha resultado en la limitacién del uso de parche transanular, con la tendencia
quirurgica actual hacia el uso de parches sdlo en casos requeridos (valor z anular -3); con
parches de tamafo “razonable” (anillo postoperatorio pulmonar con un valor z de -2) y con
preservacion de la funcién valvular pulmonar.
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Por tanto, la técnica quirirgica usualmente determina la evolucion postoperatoria y los
resultados a largo plazo. Sin embargo, la técnica quirdrgica que proporciona los mejores
resultados para los pacientes aun no ha sido definida, y el tipo de correccidon esta
principalmente determinada por la experiencia del equipo quirdrgico en cada centro hospitalario.

A pesar de la larga y exitosa historia de la correccion total de TF, la insuficiencia
pulmonar permanece como un problema en la era moderna, particularmente para los resultados
tardios. La insuficiencia pulmonar libre es bien tolerada por décadas, particularmente con una
fisiologia restrictiva. Pero después de un periodo compensatorio, se origina dilatacion
progresiva y disfuncion del ventriculo derecho, la tolerancia al ejercicio llega a ser limitada, y el
riesgo de arritmia y muerte subita cardiaca se incrementa.

Los recientes avances en los estudios no invasivos de imagen y, en particular la
disponibilidad de la resonancia magnética, han mejorado la valoracion de la insuficiencia
pulmonar y la funcion ventricular derecha en estos pacientes. De tal forma que, la imagenologia
moderna puede influir en el momento de intervenciones posteriores.

No obstante la superioridad de los resultados después de la correccion total de TF sobre
la historia natural de la enfermedad, ninguno de estos pacientes esta curado, y todos requieren
seguimiento de por vida. La necesidad de insertar un parche transanular origina insuficiencia
pulmonar que, asociada a otros defectos residuales, son pobremente tolerados a largo plazo y
requeriran intervenciones posteriores, incluyendo el reemplazo valvular pulmonar. Aunque
recientemente se han demostrado los beneficios del reemplazo valvular pulmonar, que
consisten en la mejoria de la funcidon ventricular y la estabilizacién del ritmo cardiaco, la
presencia de sintomas de falla cardiaca reflejan que la disfuncién ventricular es irreversible, y
los resultados quirurgicos pueden estar comprometidos. Por lo que las indicaciones y el
momento dptimo del reemplazo valvular pulmonar antes que se desarrolle disfuncién ventricular
irreversible son el punto clave que esta por definirse.

Ademas, la meta del tratamiento quirdrgico debe incluir la prevencién de las
complicaciones a largo plazo y disminuir la probabilidad de reoperaciones tempranas y tardias.
Un buen desarrollo neurolégico y un buen estado funcional y calidad de vida deben completar
las expectativas.

En nuestro centro, se registraron 2586 cirugias de corazéon de 2000 a 2009, el 7.5%
correspondi6 a correccion total de TF, incluyendo el uso de parche transanular, sin embargo, no
contamos con informacion a nivel nacional o local que documente los resultados perioperatorios
y tardios, lo que justificod la presente investigacién y el desarrollo de estudios de seguimiento a
largo plazo.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La TF, una forma compleja de malformacién cardiaca, es la cardiopatia cianégena mas comun
(7-10% de todas las cardiopatias congénitas). Sin tratamiento quirdrgico la mortalidad es
elevada (>35% mueren en el primer afo de vida y de 50% a los 3 afos de edad), por tanto, la
correccion total es el tratamiento de eleccion de la TF con elevadas tasas de sobrevida a largo
plazo (>85%). Las ventajas de la correccion temprana incluyen evitar la persistencia de
hipertrofia del ventriculo derecho, la supresion de la cianosis y la preservacion de la funcion
miocardica mecanica-eléctrica del ventriculo derecho. En la actualidad, la mortalidad quirurgica
es baja (<5%), pero el momento optimo de reparacion y la técnica quirdrgica aun permanecen
controversiales.

La necesidad de insertar un parche transanular origina insuficiencia pulmonar que,
asociada a otros defectos residuales, son pobremente tolerados a largo plazo, y requeriran
intervenciones posteriores, incluyendo el reemplazo valvular pulmonar (RVP). Las estrategias
quirargicas modernas sugieren el uso de un parche transanular restrictivo, anuloplastia
pulmonar limitada y preservacién de la funcién valvular pulmonar. Ademas, deben incluir la
prevencion de las complicaciones a largo plazo y disminuir la probabilidad de reoperaciones
tempranas y tardias; un buen desarrollo neurolégico y un buen estado funcional y calidad de
vida deben completar las expectativas. No obstante, la superioridad de los resultados después
de la correccion total de TF sobre la historia natural de la enfermedad, ninguno de estos
pacientes esta curado, y todos requieren seguimiento de por vida.

Aunque recientemente se han demostrado los beneficios del RVP (mejoria de la funcién
ventricular y la estabilizacion del ritmo cardiaco), la presencia de sintomas de falla cardiaca
reflejan que la disfuncion ventricular es irreversible, y los resultados quirdrgicos pueden estar
comprometidos. Por lo que las indicaciones y el momento éptimo del RVP antes de que se
desarrolle dicha disfuncion son el punto clave que esta por definirse.

En nuestro centro, un hospital de tercer nivel de atencién, se registraron 2586 cirugias de
corazon del 01 de enero de 2000 al 30 de noviembre de 2009, de las cuales el 7.5%
correspondi6 a correccion total de TF, incluyendo el uso de parche transanular, sin embargo, no
contamos con informacion a nivel local o nacional que documente los resultados
perioperatorios y tardios, por tanto el proposito de este estudio es conocer la evolucion de los
pacientes con correccion total de tetralogia de Fallot con parche transanular en el Hospital
Infantil de México “Federico Gobmez” en dicho periodo.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢, Cuales son los resultados perioperatorios y tardios en los pacientes con correccién total de
tetralogia de Fallot con parche transanular, del 01 de enero de 2000 al 30 de noviembre de
2009, en el Hospital Infantil de México “Federico Gémez™?
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OBJETIVOS

Objetivo general

Describir los resultados perioperatorios y tardios en los pacientes postoperados de correcciéon
total de TF con parche transanular entre el 01 de enero de 2000 al 30 de noviembre de 2009 en
el Hospital Infantil de México.

Objetivos especificos

1. Describir la frecuencia y causas de mortalidad y morbilidad perioperatoria en pacientes
corregidos de tetralogia de Fallot con parche transanular.

2. Describir la frecuencia y causas de mortalidad y morbilidad tardia en pacientes

corregidos de tetralogia de Fallot con parche transanular.

3. Identificar los posibles factores de riesgo relacionados con la mortalidad y morbilidad
tardia en pacientes corregidos de tetralogia de Fallot con parche transanular.
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Il. MATERIAL Y METODOS
DISENO DEL ESTUDIO

Estudio observacional descriptivo.

UNIVERSO DEL ESTUDIO

Pacientes con tetralogia de Fallot tratados quirdrgicamente con correccion total con parche
transanular en el Hospital Infantil de México “Federico Gémez”, durante el periodo comprendido
entre el 01 de enero de 2000 y 30 de noviembre de 2009.

CRITERIOS DE INCLUSION

e Pacientes con tetralogia de Fallot corregidos con parche transanular

e Pacientes con tetralogia de Fallot corregidos con parche transanular y con algun otro
procedimiento de cirugia cardiaca por otra cardiopatia asociada.

¢ Individuos de cualquier género, con edad igual 0 menor de 17 afios.
CRITERIOS DE EXCLUSION

e Pacientes con tetralogia de Fallot con atresia pulmonar

e Pacientes con tetralogia de Fallot con doble via de salida de ventriculo derecho

e Pacientes con tetralogia de Fallot corregidos con otra técnica quirurgica

CRITERIOS DE ELIMINACION

e Pacientes con expediente clinico incompleto en la informacién necesaria para este
estudio

e Pacientes que no contaban con expediente clinico

VARIABLES

Variable independiente

e Correccion total de tetralogia de Fallot con parche transanular: Consiste en la ampliacion
del tracto de salida de ventriculo derecho (extensiéon de la ventriculotomia derecha a través
del anillo pulmonar hasta el tronco de la arteria pulmonar) mediante la colocacion de un
parche de pericardio o de material protésico en la union ventriculo pulmonar. Anexo 1
Variable dependiente
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Mortalidad perioperatoria: Corresponde a las defunciones ocurridas dentro de los
primeros 30 dias de postoperatorio.

Mortalidad tardia: Corresponde a las defunciones ocurridas después de los 30 dias de
postoperatorio.

Mortalidad perioperatoria relacionada con la correccion total de tetralogia de Fallot con
parche transanular. Corresponde a todas las causas de defuncion que se derivan de la
técnica quirdrgica, tales como: Anexo 2

= Sangrado postoperatorio

= Obstruccion residual distal y proximal

= Comunicacién interventricular residual

= Trastornos de la conduccion y/o ritmo cardiaco

Factores de riesgo de mortalidad perioperatoria. Son aquellas condiciones que se ha
identificado que estan asociadas con riesgo de muerte, tales como: Anexo 3

= Edad neonatal

= Hematocrito >50% preoperatorio

= Anatomia desfavorable: hipoplasia anular y de ramas pulmonares, relacién de

presién VD/VI alta, defectos interventriculares multiples

= Anomalias cardiacas asociadas

= Cirugia paliativa previa

= Tiempo de circulacion extracorpérea >120 minutos

= Tiempo de pinzamiento adértico >90 minutos

= Procedimientos correctivos concomitantes

= Reoperacion

Morbilidad perioperatoria: Corresponde a las complicaciones ocurridas dentro de los
primeros 30 dias de postoperatorio.

Morbilidad tardia: Corresponde a las complicaciones ocurridas después de los primeros
30 dias de postoperatorio.

Variables de seguimiento: Son aquellas condiciones que se han identificado como
factores asociados con riesgo de morbilidad y mortalidad, que deben evaluarse
periddicamente a los 6 meses, 1,2 y 3 afos, tales como: Anexo 4

= Clase funcional lll y IV NYHA

= indice cardiotoracico >0.55

»  Prolongacién del complejo QRS (>180mseg)
= Trastornos del ritmo y la conduccion

= Comunicacién interventricular residual

= Insuficiencia valvular pulmonar grave

= Obstruccion del TSVD recurrente proximal y distal
= Insuficiencia tricuspidea grave

= Dilatacién infundibular

= Disfuncion ventricular derecha

= Disfuncién ventricular izquierda

= Reoperacion
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ESCALA
VARIABLE DEFINICION || NATURALEZA DE INDICADORES || INTERRELACION ANALISIS
MEDICION ESTADISTICO
Defunciones
ocurridas
Mortalidad dentro de los Cualitativa Nominal 0=Ausente
perioperatoria || primeros 30 1=Presente Dependiente Descriptiva
dias de
postoperatorio
Defunciones 0=Ausente
Mortalidad ocurridas Cualitativa Nominal 1=Presente
tardia después de Dependiente Descriptiva
los 30 dias de
postoperatorio
0=Ausente
1=Neonato
2=Hematocrito
>50%
3=Anatomia
desfavorable
4=Anomalias
o . cardiacas
Factores de Son aquellas Cualitativa Nominal asociadas
riesgo de condiciones 5=Cirugia
mortalidad asociadas con paliativa Dependiente Descriptiva
perioperatoria || riesgo de 6=Tiempo de
muerte circulacion
extracorporea
>120 minutos
7=Tiempo de
pinzamiento
adrtico >90
minutos
8=Procedimien-
toscorrectivos

concomitantes
9=Reoperacién
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ESCALA
VARIABLE DEFINICION NATURALEZA DE INDICADORES INTERRELACION ANALISIS
MEDICION ESTADISTICO
Complicacio-
nes ocurridas
. I . 0=Ausente . -
Morbilidad dentro de los Cualitativa Nominal 1=Presente Dependiente Descriptiva
perioperatoria | [ primeros 30
dias de
postoperatoro
Complicacio-
nes ocurridas
. . I . 0=Ausente . -
Morbilidad después de Cualitativa Nominal _ Dependiente Descriptiva
. . 1=Presente
tardia los primeros
30dias de
postoperatoro
0=Ausente
1=Clase
funcional lll y
IV NYHA
2=indice
Cardiotoracico
>0.55
3=QRS>180mseg
4=Arritmias/
Son aquellas Bloqueo
condiciones 5=Comunicacion
que se ha Interventricular
identificado residual
como factores 6=Insuficiencia
asociados Cualitativa Nominal Pulmonar
Variables de con riesgo de grave Dependiente Descriptiva
seguimiento morbilidad vy 7=0Obstruccion
mortalidad, del TSVD
que tienen recurrente
que evaluarse proximal y
periédicament distal
e a los 6 8=Insuficiencia
meses, 1,2 y Tricuspidea
3 afos grave
9=Dilatacién
infundibular
10=Disfuncion
Ventricular
derecha
11=Disfuncién
Ventricular
izquierda

12=Reoperacion
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METODO ESTADISTICO

Se utilizd estadistica descriptiva: Frecuencias, promedios, porcentajes, medianas, desviacion
estandar y rangos.

El analisis se realizd con el programa de analisis estadistico (Statistical Package for
Social Sciences-SPSS) version 17.0 para Windows.

INSTRUMENTOS DE RECOLECCION DE INFORMACION

Se utilizaron formatos disefiados solo para la recoleccion de los datos de cada paciente: Clinico,
radioldgico y ecocardiografico preoperatorio; procedimiento quirdrgico; evolucion perioperatoria:
seguimiento clinico, radiolégico, ecocardiografico y RM a los 6 meses, 1,2 y 3 afos de la cirugia
cardiaca, y posteriormente segun la evolucién clinica de cada paciente. Anexos 5-9

CONSIDERACIONES ETICAS

Se trata de un estudio de observacion en la que no hubo participacion en la toma de decisiones
diagndsticas y terapéuticas por parte del investigador. Este estudio no considera la intervencion
sobre la atencion, ni modificacion del tratamiento regular establecido por el servicio de
Cardiocirugia.

La informacion recabada sélo se utilizé para cumplir con los objetivos de la investigacion,
ademas de ser confidencial y por tal razén se omitieron los nombres propios.

Por otra parte, la salud y la seguridad de los pacientes fueron prioritarias al interés de la
investigacion.

De acuerdo con el reglamento de la Ley General de Salud en materia de investigacion
para la salud en el titulo segundo, capitulo I, articulo 17 y la descripcion de los procedimientos
pretendidos, este proyecto quedd en la categoria | correspondiente a investigacion con riesgo
minimo.
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[1l. ORGANIZACION DE LA INVESTIGACION

DESARROLLO DEL ESTUDIO

Seleccion de pacientes

Se incluyeron los casos con tetralogia de Fallot con correccion total con parche transanular en
el Hospital Infantil de México “Federico Gémez”, durante el periodo comprendido entre enero de
2000 y noviembre de 2009.

Seguimiento

Las observaciones se llevaron a cabo hasta 30 dias después del postoperatorio, a los 6 meses,
1, 2y 3 afos, y posteriormente de acuerdo a la evolucién clinica de cada paciente, orientandose
a identificar datos de complicaciones perioperatorias y tardias relacionadas con la técnica
qururgica: sangrado postoperatorio, insuficiencia pulmonar, lesiones residuales o recurrentes,
trastornos de la conduccion y/o ritmo cardiaco, dilatacion/disfuncion ventricular derecha,
reoperacion.

FLUJOGRAMA DE DESARROLLO DEL ESTUDIO

Cronograma de actividades. (fig. 3)

IV. RECURSOS HUMANOS

Un asesor clinico.
Un asesor en metodologia.
Un asesor estadistico.

Dos investigadores clinicos para toma de datos

V. RECURSOS MATERIALES

Papeleria (formatos de captura de datos).

Computadora portatil personal



Figura 5. Cronograma de actividades
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Actividad

Tiempo

Oct

Nov
2010

Enero
2011

Feb

Marzo

Abril

Mayo

Junio

Julio

Planeacion

Disefo

Autorizacion
Comité de
Investigacion

Recoleccion de
la informacion

Resultados

Analisis

Presentacion de
tesis

Difusién de
resultados
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RESULTADOS

Del total de cirugias de corazén (2 586) realizadas durante 10 afios en nuestro centro, el 7.5%
(194) correspondieron a correccién total de tetralogia de Fallot, de las cuales el 27% (52)
requirioé colocacion de parche transanular. (Grafico 1)

Se incluyeron 52 pacientes, 23 hombres, 29 (55%) mujeres. La edad media al momento
de la correccién fue de 4 afos (DE % 2.49), con un rango de 9 meses a 12 anos. Las genopatias
estuvieron presentes en 4 (7%) pacientes: 3 con trisomia 21 y un caso con sindrome de
Williams. (Tabla 1)

Las cardiopatias asociadas se presentaron en 22 (11%) casos, de las cuales la
cadiopatia compleja correspondié a un caso (2%) con canal auriculo-ventricular completo. Otras
cardiopatias no complejas asociadas (21 casos) fueron: arco aoértico derecho 10 casos, ostium
unico 4 casos, doble vena cava superior 3 casos. (Tabla 2)

Trece (25%) pacientes tuvieron paliacion inicial, 11 (21%) BTM y 2 plastias en valvula
pulmonar con balén; la edad promedio de paliacion fue de 6 meses (DE * 9.4), con un rango de
3 meses a 2 anos. La indicacion de paliacién fue: la sintomatologia en 5 casos (crisis de
hipoxia) y la anatomia desfavorable con hipoplasia de ramas pulmonares 5 casos, hipoplasia
anular 6 casos e hipertrofia infundibular severa 2 casos. El tiempo transcurrido desde la
paliacién y la correccion total fue de 4.4 afos. (Tabla 1)

El hematocrito preoperatorio >50% se documenté en 28 (54%) casos; con un promedio
de 53.6% (DE + 9.4). Con respecto a la anatomia desfavorable, la hipoplasia de ramas
pulmonares se presento en 15 (28%) pacientes (valor z promedio -2). La indicacion principal de
colocacion de PTA fue la hipoplasia anular (valor z promedio -2.9) en el 63% (33 casos). El
gradiente de OTSVD preoperatorio fue >30 mmHg en el 69% (36) de los casos, con un
promedio de 73 mmHg. (Tabla 1)

Los procedimientos concomitantes se realizaron en 14 casos (27%): correccion de canal
auriculo-ventricular 1 caso, valvula monocuspide 3 (6%) casos, plastia de ramas pulmonares 10
(19%) casos. (Grafico 2)

En 59% (31) de casos el tiempo de CEC fue >120 minutos, con un promedio de 136
minutos (DE + 33.6), el tiempo de pinzamiento adrtico >90 minutos ocurrié en el 26% (14) de los
casos, con un promedio de 82 min (DE = 17.3), el paro circulatorio fue requerido en 2 casos,
correspondiendo un caso a la correccion adicional de canal auriculo-ventricular y el otro caso,
una reoperacion por con dos paliaciones previas (fistula BTM derecha e izquierda).

La morbilidad perioperatoria relacionada con la técnica de CTTF con PTA ocurrié en 13
(25%) pacientes y consistié en: a) obstruccién residual 9 (17%) casos, a nivel de TSVD 5 casos
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y en ramas pulmonares 4 casos, de los cuales 7 ameritaron reoperacion con ampliacién del
PTA (5 casos) y plastia de ramas (2 casos); b) isquemia miocardica 2 (4%) casos,
documentando infarto septal en 1 caso; c) trastornos de la conduccion 2 (4%) casos, que
requirieron reoperacion para colocacion de marcapasos epicardico definitivo VVI y DDD. (Tabla
3)

El total de reoperaciones en el periodo perioperatorio fue en 9 (17%) casos, de las
cuales 7 casos fueron re-exploraciones transoperatorias inmediatas por cursar con presién
ventricular derecha mayor de dos terceras partes con respecto a la presion ventricular izquierda.
(Tabla 4)

La mortalidad perioperatoria ocurri6 en el 11% (6 casos), asociada a isquemia
miocardica por coronaria unica infundibular 2% (un caso) y obstruccion residual 9% (5 casos),
uno en TSVD y 4 en ramas pulmonares. (Grafico 3) Las caracteristicas anatémicas relevantes
observadas en estos casos fueron: la obstruccion preoperatoria severa del TSVD (gradiente
medio de 93mmHg), hipoplasia anular y de ramas pulmonares (valor z promedio - 4) y
presencia de un ostium coronario Unico. Los antecedentes: un caso con sindrome de Williams.
Las caracteristicas quirdrgicas fueron: la realizacién de procedimientos concomitantes en 3
casos (plastia de rama pulmonar izquierda), tiempo de CEC >120 min en 5 casos, tiempo de
pinzamiento aértico >90 min en 3 casos y re-exploracién transoperatoria inmediata en 4 casos.
(Tabla 5)

El promedio de seguimiento fue 37 meses (DE + 27.8), con rango de 6 meses a 8 anos,
en los 46 pacientes restantes. Los resultados tardios relevantes se representan en la tabla 6.

Durante el seguimiento se evaluaron: Clinicamente, la CF NYHA la cual se modificé en 5
(10%) casos: 4 con CF Il y uno con CF IV. Por electrocardiografia: el 67% (31) de los pacientes
presentd bloqueo de rama derecha del Haz de His; 2 (4%) casos con bloqueo auriculo-
ventricular adquirido en el postoperatorio inmediato; y 5 (10%) casos con duracién del complejo
QRS >180 ms. Radiolégicamente: el ICT promedio postoperatorio fue 0.60 (DE % 0.05).

El seguimiento ecocardiografico evalu6: 1) Insuficiencia valvular: IVP grave en 25 (54%)
casos, moderada en 16 (35%) casos y leve en 5 (11%) casos; IT grave en 3 (6%) casos,
moderada 5 (11%) casos y leve en los 38 (83%) restantes. 2) Defectos residuales: 17 (37%) con
CIV residual pequefia y un caso con repercusion hemodinamica. 3) Obstruccién recurrente: 24
(52%) casos con gradiente recurrente promedio 43 mmHg (DE £ 13.4) en TSVD, de los cuales
la obstruccién proximal ocurrié en 18 (39%) casos y la obstruccion distal la presentaron 6 (13%)
casos, uno a nivel de rama derecha y 5 en rama izquierda, de estos, 3 casos con plastia de
rama pulmonar durante la correccion total inicial y un caso con reintervencién inmediata para
ampliacion de PTA por obstruccién residual. 4) Funcién y dimensiones de VD: la FEVD
promedio fue de 52% (DE % 8), strain rate promedio -19%; 10 (21%) casos con disfuncién y
dilatacion VD graves, 8 casos por insuficiencia pulmonar grave y 2 casos por obstruccion distal.
5) Funcion de VI: la FEVI promedio fue de 65% (DE + 9.9).
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En lo que respecta a la valoracién por Resonancia magnética, se llevd a cabo en 4
pacientes, reportandose un caso con dilatacion ventricular por estimar un VTD del VD 197ml/m?
y VTS del VD 62ml/m?

La evolucion los 10 pacientes con disfuncion de VD fue: 2 casos en CF Il y un caso en
CF IV que amerit6 RVP; QRS >180 ms 4 casos; ICT promedio 0.65; OTSVD promedio 43
mmHg, FEVI <50% 2 casos; dilatacion de vena cava inferior y suprahepaticas 2 casos; IT grave
3 casos; 8 casos con IP grave; por RM un caso con VTD de VD >197ml/m?. La disfuncion VD
ocurrio en promedio a los 4.4 afios de la correccion inicial. Los 7 casos restantes seran
evaluados para RVP; 2 casos con estenosis de RIAP vy dilatacion infundibular considerados
para colocacién de stent. (Grafico 4)

Se realizaron 2 (4%) reoperaciones: cierre de comunicacion interventricular residual (1) y
reemplazo valvular pulmonar con homoinjerto (1). Este ultimo caso, con buena evolucion, con
gradiente transvalvular pulmonar 33mmHg, sin estenosis de RIAP, FEVI 78%. (Figura 4)

La sobrevida es de 100% a 10 afios después de la CTTF, con una morbilidad tardia
relevante en 11(24%) casos, 8 casos con disfuncién ventricular severa, 2 casos con estenosis
de RIAP vy dilatacién infundibular, 1 caso con CIV residual con repercusion hemodinamica.
(Tabla 6)
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Tabla 1. Caracteristicas preoperatorias de los pacientes con correccidn
total de tetralogia de Fallot con parche transanular

n (%) Media (DE)

Edad

= Correccion total 4 afos (x 2.4)

= Paliacion 6 meses (+ 9.4)
Genopatias 4(7)

= Trisomia 21 3

= Sx Williams 1
Paliacion inicial 13 (25)

»= Fistula BTM 11

= Valvuloplastia balén 02
Tiempo entre paliacion y
correccion total 5 anos 4.4 (£ 2.3)
Hematocrito >50% 28(54) 53.6%
Anatomia desfavorable

= Hipoplasia de RP 15(28) z-2

= Hipoplasia anular 33(63) z-2.9
OTSVD >30 mmHg 36(69) 73mHg

BTM=Blalock Taussig Modificado
RP= Ramas pulmonares
OTSVD=0bstruccién de tracto de salida ventricular derecho

Fuente: Archivo Clinico HIM

Tabla 2. Cardiopatia asociada a la tetralogia de Fallot

n=>52

%

Cardiopatia asociada

Cardiopatia compleja
= Canal AV completo

Cardiopatia no compleja
= Arco aértico derecho
= Ostium coronario unico
= Doble vena cava superior
= Agenesia de valvas
= Situs inversus, Arco aértico derecho
= VCSI, Arco adrtico derecho

22

N
o

= =2 N Wb

11

—_
o

NN WO N

AV=Auriculo-ventricular
VCSI=Vena cava superior izquierda

Fuente: Archivo Clinico HIM
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Tabla 3. Morbilidad perioperatoria en la correccion total de tetralogia
de Fallot con parche transanular

n=>52
n %
Complicaciones 13 25
Obstruccion residual TSVD 9 17
=  Proximal 5
= Distal 4
Trastornos del ritmo cardiaco 2 4
= Bloqueo AV completo 1
= Bloqueo AV segundo grado 1
Isquemia miocardica 2 4
TSVD=Tracto de salida ventricular derecho Fuente: Archivo Clinico HIM

Tabla 4. Reoperacion perioperatoria en la correccion total de tetralogia de Fallot
con parche transanular

Causas Tipo de reoperacion n=>52
n %
Reoperacion perioperatoria 9 17
Obstruccién residual TSVD
= Proximal = Ampliacion de PTA ; s
= Distal = Plastia de RIAP 2
Trastornos del ritmo cardiaco 2
= Bloqueo AV completo = Marcapasos definitivo (VVI) 1 4
= Bloqueo AV 2° = Marcapasos definitivo (DDD) 1
TSVD = tracto de salida de ventriculo derecho Fuente: Archivo Clinico HIM

AV = auriculo-ventricular
PTA = parche transanular
RIAP = rama izquierda de arteria pulmonar
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Tabla 5. Factores asociados con mortalidad perioperatoria en la
correccion total de tetralogia de Fallot con parche transanular

n=6

n %

Factores asociados

Caracteristicas anatémicas

= Hipoplasia de RP (valor z -4) 3 50
= OTSVD grave (gradiente medio 93 mmHg) 2 33
®  Ostium coronario unico infundibular 1 16

Enfermedad asociada
®  Sindrome de Williams 1 16

Caracteristicas quirdrgicas

* Procedimientos concomitantes (plastia RP) 3 50
= TCEC >120 min 5 83
= TPAo > 90 min 3 50
®= Reoperacion 4 66
RP=Ramas pulmonares Fuente: Archivo Clinico HIM

OTSVD=0bstruccion del tracto de salida ventricular derecho
TCEC=Tiempo de Circulacion extracorpoérea
TPAo=Tiempo de Pinzamiento adrtico

Tabla 6. Morbilidad tardia en la correccion total de tetralogia de Fallot con
parche transanular

Complicacién n =46
n %
Insuficiencia pulmonar grave 25 54
Obstruccion recidivante TSVD (>30 mmHg) 24 52
= Obstruccion proximal 18 39
= Obstruccion distal 6 13
CIV residual 17 37
= Con repercusion hemodinamica 1 2
*= Sin repercusién hemodinamica 16 34
Disfuncién grave ventricular derecha 10 21
= Obstruccion de TSVD distal 8 17
= Insuficiencia pulmonar grave 2 4
Reoperacion tardia 2 4
= Cierre de CIV 1 2
= Reemplazo valvular pulmonar (bioprotesis) 1 2
TSVD=Tracto de salida ventricular derecho Fuente: Archivo Clinico HIM

ClV=Comunicacion interventricular
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Grafico 1. Total de cirugias correctivas de tetralogia de Fallot de enero
2000 a noviembre 2009

2586 ) [Total de cirugias
irugi / 52 de corazoén
cirugias de

corazén (27%)
7.5%
194
cirugi H Total de cirugias
gias .
correctivas correctivas de
tetralogia de

Fallot

m Correccion total
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transanular

Fuente: Jefatura de Servicio de Cardiocirugia HIM

42



Evolucién de los pacientes con correccion total

de tetralogia de Fallot con parche transanular

Grafico 2. Procedimientos concomitante
durante la correccion total de tetralogia de F
transanular

s realizados
allot con parche

14 (27%) casos

38
casos

Li1Correccion de CAVC

1 Colocacion de valvula
monocuspide de
pericardio

Plastia de ramas
pulmonares

Fuente: Archivo Clinico HIM

Grafico 3. Mortalidad perioperatoria en la correccion total de tetralogia de

Fallot con parche transanular

(11%) casos
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perioperatoria
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Fuente: Archivo Clinico HIM
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Gréfico 4. Evolucion de los pacientes con disfuncion ventricular derechay
correccién total de tetralogia de Fallot con parche transanular

10
7
1
2
I I I I
CF1I/IVNYHA QRS >180ms ICT (0.65) OTSVD
(43mmHg)

FEVI <50%

IP grave

3
1
I I I
IT grave VTD
197ml/m2

CF NYHA=Clase funcional de la New York Heart Association
ICT=Indice cardiotoracico

OTSVD=0bstruccion del tracto de salida ventricular derecho
FEVI=Fraccién de eyeccion ventricular izquierda
IP=Insuficiencia pulmonar

IT=Insuficiencia tricuspidea

VTD=Volumen telediastélico

Fuente: Archivo Clinico HIM
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DISCUSION

La historia natural de la tetralogia de Fallot ha sido radicalmente modificada con la reparacion
quirurgica. Muchos centros ahora reportan una mortalidad perioperatoria para la CTTF del 5%
(3% - 11%) y la sobrevida quirdrgica actual, aun en menores de 3 meses de edad, es
excelente.”'?'34%4" Cobanoglu et al™ han reportado que la mortalidad total ha sido menor a
partir de 1990, comparados con los pacientes corregidos antes de los 90’s, esto debido al
progreso en las estrategias médico-quirirgicas y los continuos avances en el manejo de la
CEC. En nuestro estudio encontramos que la mortalidad perioperatoria en la CTTF con parche
transanular ocurrié en el 11% de los casos ocasionada principalmente por obstruccién residual
del TSVD, resultados que coinciden con lo reportado en la literatura.

Los factores de riesgo asociados con mortalidad temprana (a los 30 dias
postoperatorios) son: neonatos, edad mayor; hematocrito >50%; hipoplasia anular severa,
hipoplasia de ramas pulmonares, relacion de presién entre ventriculo derecho e izquierdo alta,
defectos interventriculares multiples, co-existencia de otras anomalias cardiacas; correccion con
PTA, cirugia paliativa previa; tiempo de circulacion extracorpérea >120 minutos, tiempo de
pinzamiento aértico >90 minutos; procedimientos correctivos concomitantes.”**" En la
poblacion estudiada los factores observados fueron: la hipoplasia anular y de ramas
pulmonares, la realizacién de procedimientos concomitantes incluyendo la re-exploracion
transoperatoria inmediata, el tiempo de CEC >120 min y el tiempo de pinzamiento adrtico >90
min. Estos tiempos prolongados se atribuyen a la presencia de una anatomia mas compleja o
una reparacién dificil, datos que coinciden con lo reportado por Cobanoglu et al™ y
Hashemzadeh et al ’.

De las complicaciones reportadas en la literatura, en menores de 3 meses de edad con
CTTF, la reoperacion ocurre en el 25% de los casos después de primer afio posterior a la
correccion, siendo las causas principales la obstruccion residual pulmonar y ventricular derecha.
Estas indicaciones de reoperacion varian sustancialmente de los nifios mayores, para quienes
la indicacion mas comun es un defecto interventricular residual.™ En nuestra serie, la
morbilidad perioperatoria relacionada con la técnica de CTTF con PTA ocurri6 en el 25% de los
pacientes y consistid en obstrucciéon residual del TSVD proximal y distal; trastornos de la
conduccion en 4% de los casos; e isquemia miocardica en 4% de los casos, asociada a la
presencia de un ostium coronario unico. Esto traduce la importancia de una valoracion
anatomica precisa antes de considerar cualquier intervencion quirurgica.

Los criterios de reexploracion transoperatoria inmediata, descritos por Fraser et al*°, son:
la relacion presion VD/VI mayor de 2/3 partes del valor de la presion sistémica, CIV residual con
repercusion hemodinamica, obstruccion residual del TSVD (>30 mmHg) e insuficiencia
tricuspidea grave. Las reoperaciones ocurridas en esta etapa ocurrieron en el 17% de nuestra
poblacion, las cuales fueron por obstruccién residual tanto proximal como distal ameritando
ampliacion aun mayor del PTA y plastia de ramas, lo cual se corroboré al momento de la
medicion directa de la presion ventricular derecha que resulté ser mayor de dos terceras partes
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con respecto a la presioén ventricular izquierda. EI PTA proporciona una excelente liberacién del
TSVD en los pacientes con CTTF, pero se requiere lograr el equilibrio entre la obstruccion
residual potencial y la insuficiencia pulmonar libre, por lo que la evaluacion transoperatoria del
didmetro anular, del infundibulo y de las ramas pulmonares es fundamental, por lo que Van
Doorn et al® recomiendan que la reconstruccién del TSVD (incluyendo el anillo pulmonar) debe
ampliarse solamente dos desviaciones estandar por debajo de lo normal para cada paciente,
porque es en este punto donde no se registra aumento del indice de presién sistolica VD/VI.

La necesidad de insertar un parche a través de la union ventriculo-pulmonar (PTA)
invariablemente causara insuficiencia pulmonar.”®?” Previamente el uso de PTA para la CTTF
se empleaba rutinariamente, de tal manera que Seddio et al'? reporta una frecuencia del 70%,
D’'Udekem et al* de 41.5%, Mesquita et al** y Van Dongen et al'' de 35%. Pero la tendencia
actual es hacia la reduccién del uso de PTA por lo que en la serie de Voges et al* y Tirilomis
et'’ ya se ha reportado de un 27%. En el presente estudio el uso de PTA correspondié al 27%
de todas las cirugias correctivas de TF, esto refleja que dicha técnica se limita a casos con
hipoplasia anular grave (valor z < -3, o didmetros anulares <4-5mm) y/o la presencia de una
valvula displasica, o en pacientes con presién sistélica del VD >80% de la presion sistdlica del
VI medidas directamente al final del procedimiento.

Aunque Hashemzadeh et al” y Tirilomis et al'® han identificado el uso de PTA como
factor de riesgo para mortalidad tardia, por IP grave y disfuncién ventricular derecha, los
resultados de los estudios de Cobanoglu , Kirklin, James et al™ sugieren que la respuesta
compensatoria a la sobrecarga de volumen del VD son adecuadas por un periodo de 20 afios,
al menos con respecto a la mortalidad , concluyendo que el uso de PTA no tuvo efecto en la
mortalidad operatoria o0 en el estado funcional a largo plazo. Ademas, D’'Udekem et al’
encontraron que el PTA y el parche ventricular son responsables de un grado similar de IP y
dilatacion ventricular derecha, por lo que hemos realizado una incision limitada del VD vy la
preservacién de la funcidon valvular pulmonar siempre que fue posible.

Las complicaciones de diversa gravedad ocurren casi invariablemente después de la
CTTF  ocasionando considerable morbilidad y mortalidad tardias, aun en pacientes
asintomaticos, tales como: disfuncién/dilatacion progresiva ventricular derecha(VD);
insuficiencia pulmonar(IP) crénica y otros defectos residuales; disminucion de la tolerancia al
ejercicio; arritmias y muerte subita; y el incremento en la posibilidad de reoperacion en 5%-15%
de los casos (5-20 anos después de la correccién inicial). En nuestro estudio , las mas
comunes fueron la insuficiencia pulmonar grave (54%), la obstruccion recurrente (52%) y la CIV
residual (17%).

En lo que respecta a la IP posterior a la CTTF se ha reportado como la complicacion
mas comun 75%, y aproximadamente en el 80% es de grado moderado a grave. Se ha
demostrado su relacién con el uso de PTA (ampliacion anular extensa) durante la
reconstruccion del TSVD y con la infundibulectomia agresiva. Por lo que la técnica se ha
modificado®®, utilizando parches “limitados” y preservando la funcién valvular pulmonar.
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Aunque la IP se reporta como bien tolerada en varios estudios clinicos, el seguimiento a
largo plazo ha demostrado que esto puede ocasionar discapacidad considerable. Los efectos
adversos de la IP incluyen dilatacion progresiva del VD, reduccion de la tolerancia al ejercicio,
arritmias y muerte subita. En nuestra serie de casos se documentaron 10 casos (21%) con
disfuncion y dilatacién VD graves, 8 por insuficiencia pulmonar grave y 2 casos por obstruccién
en rama izquierda de la arteria pulmonar, esto confirma que la IP es exacerbada con
condiciones concomitantes que elevan la presion sistélica pulmonar.

La evaluacién de la IP incluye el uso de ECG, ECO, RM y prueba de esfuerzo. La
prolongacién del segmento QRS con morfologia rSr en las derivaciones precordiales derechas
reflejan sobrecarga de volumen ventricular derecha. Aunque la presencia de BRDHH posterior a
CTTF es extremadamente comun 91%, (en nuestro estudio 67%) y puede enmascarar la
presencia de hipertrofia VD, la prolongacion progresiva del QRS con el tiempo refleja dilatacion
VD y potencial falla ventricular derecha. La comparaciéon entre los casos con IP grave vy
moderada, fue la duracién promedio del QRS de 134 ms y 115ms, respectivamente. Los 5
pacientes con QRS >180 ms cursaron con IP grave y ya con disfuncién VD documentada en 3
casos, y con IP moderada en los otros 2 casos. La duracién del complejo QRS parece ser un
buen indice de resultados adversos y de dilatacion ventricular.

Ecocardiograficamente se pueden detectar y cuantificar la severidad de la IP y el grado
correspondiente de dilatacion VD. La dilatacion grave infundibular fue identificada en 5 casos
con IP grave y disfuncion ventricular, con un promedio de 33mm (DE £ 5.6), de los cuales 2
casos ya de caracteristicas aneurismaticas. La IP grave resulta en sobrecarga de volumen
ventricular derecha y dilatacion progresiva con el tiempo. Las mediciones seriadas pueden
ayudar a identificar los pacientes que pueden requerir RVP.

El reemplazo valvular pulmonar posterior a la CTTF ha demostrado reducir las
dimensiones VD y mejorar la funcion sistélica VD asi como la clase funcional.*'® En nuestro
estudio, a un paciente se le realizé RVP, quien evolucion con CF NYHA IV pero que mejoré
dramaticamente a CF NYHA |, y con resolucion de la dilatacion aneurismatica infundibular. No
obstante, aun existen 7 casos en espera de completar el protocolo de estudio con medicién de
volumenes ventriculares por RM para RVP, este retraso refleja la falta de disponibilidad de
equipo de diagnostico a pesar de tratarse de un hospital de tercer nivel y el retraso en el envio
de pacientes para seguimiento continuo.

El tiempo de RVP es crucial en los pacientes jévenes debido a la vida media limitada de
las bioprétesis. La decision con respecto al tiempo de RVP esta basada en un combinacién de
parametros clinicos y de gabinete. Los factores que determinan la decisién de RVP incluyen el
deterioro de la clase funcional, de la tolerancia al ejercicio; prolongacion de la duracién del QRS
observado en el ECG; evidencia ecocardiografica de IP grave, dilatacion y disfunciéon VD. Para
lo cual se han integrado al protocolo de estudio mediciones tales como el indice de IP <0.77,
tiempo de hemipresion pulmonar <100 ms, el indice de dilatacién VD (la razén del diametro tele
diastolico del VE y el diametro tele diastdlico del VI) >2 , el TAPSE <20mm, el strain rate -20%.
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La evidencia por RM de IP grave o libre se sugiere mediante la medicion de la fraccion
gegurgitante pulmonar >40%, dilatacion VD por el volumen telediastdlico >150 ml/m? vy la
disfuncion sistélica del VD (FEVD <40%).

Nuestras indicaciones de RVP son la IP grave o moderada con uno de los siguientes
hallazgos: clase funcional Ill o IV de la NYHA, dilatacion y/o disfuncién ventricular derecha, y la
presencia de estenosis recurrente del TSVD con disfuncidon ventricular severa. En nuestro
estudio el promedio de tiempo para el RVP fue de 4.8 anos.

La obstruccion recurrente puede persistir después de la CTTF debido a hipertrofia
muscular o estenosis de ramas pulmonares. Mesquita et al* en un reporte de 30 afios de
seguimiento de pacientes con CTTF registra una incidencia de reoperaciones del 40% por
obstruccion residual. La estenosis moderada es usualmente bien tolerada, pero la obstruccion
significativa puede requerir reoperacion o intervencién por cateterismo. La obstruccion tardia se
presentd en 24 casos (52%), de los cuales el 39% es a nivel proximal y 13% a nivel distal,
solamente dos casos con obstruccidén grave de rama izquierda pulmonar requieren colocacién
de stent a nivel pulmonar, y el resto se ha estimado con obstruccion moderada y funcionalmente
asintomaticos, por lo que no ameritan intervencion quirurgica y la conducta sera expectante.

La CIV residual fue detectada en 17 pacientes durante el seguimiento ecocardiografico,
pero solo un caso con repercusion hemodinamica que requirid reoperacion. El resto de los
casos no requieren manejo quirdrgico, lo cual se puede explicar por la mejoria en las técnicas
quirurgicas y los materiales para el cierre de los defectos septales y especialmente al desarrollo
de la CEC y la mas sofisticada aplicacién de la proteccién miocardica que han mejorado la
visién intraoperatoria y mas efectivo cierre del defecto, aun en individuos jovenes.

Los pacientes con fisiologia restrictiva tienen VD mas pequenos, lo cual se ha asociado
con menos prolongaciéon del QRS, con disminucion del riesgo de efectos deletéreos de la IP
crénica, y una mejor tolerancia la ejercié.?** En nuestro estudio, al igual que Mesquita et al * el
gradiente recurrente del TSVD y la presencia de IP moderada a severa no permitieron
diferenciar entre los pacientes asintomaticos y los sintomaticos, lo cual nos hace creer que los
factores, como lesiones residuales, estan asociadas con sintomas solamente en casos de que
la remodelacién o disfuncién significativa del VD estén presentes.

La sobrevida a largo plazo de la CTTF es conocida ser muy buena, aunque no igual con
respecto a la poblacion general. El seguimiento de pacientes a 30 anos muestran tasas de
sobrevida mayores de 91.6% a 5 afios,” 89% a los 10 y 15 afios™. Libres de reoperacion por
cualquier causa en 70% a 5 afios' y 96% a 20 afios™. Nuestro estudio reporta una sobrevida
del 100% a 10 anos, considerando que es una poblacion menor comparada con las series
internacionales, y ademas se trata de casos operados en la ultima década donde las estrategias
para el manejo médico y quirdrgico han progresado, y la morbilidad y mortalidad en la era actual
se espera se significativamente mejor.
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CONCLUSION

= A pesar de la sobrevida a largo plazo y la calidad de vida excelente posterior a la
correccion total de la tetralogia de Fallot, la disfuncién progresiva del ventriculo derecho
ocurre, por lo que ninguno de estos pacientes debe considerarse curado, aun
permaneciendo asintomaticos, lo que obliga a un seguimiento continuo que permita la

eleccion del momento 6ptimo de reemplazo valvular pulmonar.

= La meta del tratamiento quirdrgico también debe incluir la prevencion de las
complicaciones a largo plazo y la disminucion de la probabilidad de reoperaciones
tempranas y tardias. Un buen desarrollo neuroldégico y un buen estado funcional y
calidad de vida deben completar las expectativas. Afortunadamente, con el progreso en
las estrategias médico-quirurgicas, la morbilidad y mortalidad de los nacidos con

tetralogia de Fallot en la era actual se espera sea significativamente menor.
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Anexo 1
EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON CORRECCION TOTAL
DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Técnica quirurgica (Parche transanular)

El corazdn fue expuesto a través de una esternotomia media. (figura A) Se resecé un parche de
pericardio autélogo y fue tratado con gluteraldehido al 0.6% durante 10 minutos y lavado con
solucion salina para reconstruir el TSVD. La circulaciéon extracorporea (CEC) fue establecida
mediante canulacion aodrtica y bicaval. Las fistulas sistémico-pulmonares previas, si estaban
presentes, fueron ligadas después de iniciar la CEC. Se utilizd hipotermia moderada
(temperatura nasofaringea de 28-32°C). El paro circulatorio con hipotermia profunda fue
utilizado en dos pacientes con el objeto de facilitar la visualizacién durante el cierre de la CIV y
la correccion de canal AV. La proteccion miocardica se logré a través de la administracion
intermitente (cada 30 min) de cardioplegia anterograda tipo Benson Roe e hipotermia
Iocal.13’35'39

Se realizé atriotomia derecha con revision del tabique interauricular, en pacientes con
foramen ovale o comunicacion interauricular, generalmente permitimos que permaneciera
abierto hasta terminar el procedimiento para venteo de las cavidades izquierdas.?” A través de
la valvula tricuspide, la CIV y el TSVD fueron revisados, la CIV fue cerrada en todos los casos
con parche de Dacrén, con puntos simples reforzados con teflon. (figura B y C) En algunos
casos el cierre de la CIV se completé a través de una ventriculotomia derecha. Continuando a
través de la valvula tricuspide se resecaron masas musculares de la pared libre infundibular y/o
la banda septal y parietal si fue necesario, asi como el tejido fibroso. (figura D)

A través de una incision longitudinal en el tronco pulmonar, las ramas pulmonares, la
valvula pulmonar y la regiéon subvalvular fueron inspeccionadas. El diametro del anillo valvular
pulmonar y de las ramas pulmonares fue medido con dilatadores graduados de Hegar, una vez
confirmada la hipoplasia de moderada a severa del anillo valvular pulmonar (valor z < -3 o bien,
didametro anular dos desviaciones estandar debajo de lo normal de acuerdo al peso )**, se
amplié el TSVD con un PTA o transjuncional. (figura E)

Nosotros utilizamos la estrategia de un PTA limitado, esto es, el PTA fue confeccionado
para restringir el diametro del anillo pulmonar a un valor z de >-2 utilizando un dilataror Hegar
en el TSVD como guia.* La incisién transanular fue a través de una comisura (usualmente la
anterior) y un parche de pericardio angosto fue utilizado para aumentar el anillo pulmonar.
(figura F)

Si existi6 estenosis de ramas pulmonares, el parche se extendid6 mas alla de la
estrechez, en caso de la rama izquierda fue después del conducto arterioso. El infundibulo fue
ampliado con una extensién del parche de pericardio.*® La ventriculotomia fue lo mas limitada
posible (5mm aproximadamente) justo para que el parche efectivamente aumentara el anillo
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pulmonar. Sin embargo si el TSVD persistia obstruido, se extendiod la ventriculotomia pocos
milimetros mas alla de la longitud del tabique infundibular (10mm aproximadamente). '

Simultaneamente a la ampliacion anular, se preservé la funcién valvular pulmonar tanto
como fue posible. La creacién de una valvula monocuspide fue con parche de pericardio
autélogo de forma triangular, segun el tamafo esperado del tronco pulmonar y del TSVD. El
parche fue colocado con la porcion lisa de cara al flujo pulmonar. La fijacion se realizd con
sutura continua de prolene 5-0 en la parte mas inferior de la ventriculotomia hasta los extremos
de la comisura anterior seccionada, creando un parche moncuspide movil. Se puso especial
atencion en la alineacion correcta de la valvula monocuspide con el remanente de valvula
pulmonar.? Pero cuando la clspide anterior se encontré pequefia o la comisura anterior se
localizo a las 12 hrs, el parche fue suturado al tronco pulmonar.®*“° (fig.G)

Se midi6 directamente la presion sistélica del VD con objeto de encontrarla <80% de la
presion sistélica del VI.*’ Todos los defectos septales auriculares fueron cerrados. Los criterios
de reexploracidon transoperatoria inmediata incluyeron: relacién presion VD/VI mayor de 2/3
partes del valor de la presion sistémica, CIV residual con repercusion hemodinamica,
obstruccién residual del TSVD (>30 mmHg) e insuficiencia tricuspidea grave.*’ La salida de
CEQC, el retiro de canulas y el cierre esternal fueron realizados de la forma convencional.

Figura A. Exposicion cardiaca mediante esternotomia media,
observandose hipoplasia valvular pulmonar e hipertrofia venticular derecha

Figura B. (1) La anatomia de la CIV y (2) la obstruccion del TSVD son
revisadas a través de la valvula tricuspide
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Figura C. Abordaje transatrial para el
cierre de la CIV

Figura D. Reseccion de masas
infundibulares (1) via transatrial y
(2) via ventriculotomia

Figura E. Medicion del diametro del anillo valvular y de las ramas
pulmonares con dilatadores araduados de Heaar
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Figura F. Colocacion de parche
transanular

Figura G. Colocacioén y funcién de la valvula monocuspide: (1) Diastole y
(2) Sistole ventricular derecha
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EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON CORRECCION TOTAL
DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Mortalidad hospitalaria relacionada con el parche transanular

Cddigo
Causa Concepto Diagnéstico
1. Sangrado >10% de su volumen
sanguineo total en una hora
Presencia de sangrado | 2. Sangrado >5% de su volemia total
Sangrado postoperatorio | mediastinal o taponamiento | por hora, durante 3-4 hrs consecutivas
cardiaco que requieren

reexploracion mediastinal.

La volemia total estima
aproximadamente en:

— 85 ml de sangre/kg en nifios <10 kg

— 80 ml de sangre/kg en nifios de 10-20 kg

— 75 ml de sangre/kg en nifios con >20 kg

se

Obstruccion residual del
Tracto de salida
ventricular derecho

Presencia de gradiente en el
TSVD >30 mmHg

-Proximal: a nivel subvalvular y
valvular

-Distal: arteria pulmonar y sus
ramas

Estimado por ecocardiograma

Comunicacion
interventricular residual

Persistencia de cortocircuito
interventricular a pesar del
cierre con parche de Dacron:

-Con repercusion hemodinamica
cuando la relacién Qp/Qs = >1.5
-Sin repercusion hemodinamica
cuando la relacion Qp/Qs = <1.5

Estimado por ecocardiograma

Trastornos de la
conduccion  y/o  ritmo
cardiaco

Alteraciones  derivadas  del
manejo quirdrgico tales como:
bloqueo auriculo ventricular,
bloque de rama derecha del Haz
de His, taquiarritmias
ventriculares o auriculares

Se basa cambios

electrocardiogréficos

en
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Anexo 3

EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON CORRECCION TOTAL
DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Factores de riesgo de mortalidad hospitalaria

Cadigo

Causa

Concepto

Diagndstico

Cirugia paliativa

Procedimiento realizado antes de Ia
correccion total con el objeto de
establecer una fuente segura de flujo
sanguineo a los pulmones mediante la
colocaciéon de un tubo protésico entre la
arteria sistémica y la arteria pulmonar. El
tipo mas comun de fistula pulmonar es
conocida como Blalock-Taussig.

Las indicaciones para su
realizacion y su funcionalidad
son por clinica y

ecocardiograma

Reoperacion

Se refiere a la
transoperatoria
indicaciones son:
-Relacién presion VD/VI mayor de 2/3
partes del valor de la presién sistémica,

reexploracion
inmediata, las

-Clv residual con repercusion
hemodinamica,

-Obstruccion residual del TSVD (>30
mmHg),

-Insuficiencia tricuspidea grave

Medicion directa transoperatoria
de presiones ventriculares y por
ecocardiograma transoperatorio

Anatomia desfavorable

Se refiere a la presencia de hipoplasia
anular y de ramas pulmonares, relacion

Identificados por

Procedimientos
concomitantes

de presibn VD/VI alta, defectos | ecocardiograma y/o cateterismo
interventriculares mudltiples, anomalias

coronarias

Son todas aquellas cardiopatias que

requieren tratamiento quirirgico adicional a la
correccion total de tetralogia de Fallot con
parche transanular

Identificadas
preoperatoriamente
ecocardiografia

por

Tiempo de pinzamiento
aortico prolongado

Cuantificado mayor de 90 minutos

Tiempo de  derivacion
cardiopulmonar prolongado

Cuantificado mayor de 120 minutos
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Anexo 4
EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON CORRECCION TOTAL
DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Variables de seguimiento

Cadigo

Causa

Concepto

Diagnoéstico

Clase funcional
postoperatoria Ill o IV
NYHA

Evalia el nivel de ejercicio fisico
requerido para la produccién de
sintomas. La clase Ill es |la
limitacion marcada de la actividad
fisica, aunque no hay sintomas en
reposo, éstos se manifiestan para
niveles bajos de actividad fisica. La
clase IV es la incapacidad de llevar
a cabo ninguna actividad en
ausencia de sintomas. Estos
pueden estar presentes incluso en
reposo.

Cuadro clinico e interrogatorio

Reoperacion

Se refiere a la reexploracion
transoperatoria inmediata, las
indicaciones son:

-Relacion presion VD/VI mayor de
2/3 partes del valor de la presion
sistémica,

-CIV  residual con
hemodinamica,
-Obstruccion
(>30 mmHg),
-Insuficiencia tricuspidea grave

repercusion

residual del TSVD

Medicién directa transoperatoria
de presiones ventriculares y por
ecocardiograma transoperatorio

Insuficiencia
grave

pulmonar

Originada por la ampliaciéon del
anillo  pulmonar con  parche
transanular, y la falta de valvula
pulmonar

Apoyada en criterios
ecocardiograficos basados en
las recomendaciones de Ila
Sociedad Americana de
Ecocardiografia y por
Resonancia Magnética

Disfuncién y/ dilatacion
ventricular derecha

-Volumen telediastélico >150 ml/m?
-Fraccion de eyeccion de VD <40%

Evaluada por Resonancia
Magnética y por Ecocardiografia
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EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON CORRECCION TOTAL
DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Formato clinico

Codigo
Nombre: Estado/Municipio:
Domicilio: Teléfono casa/celular:
Datos generales
Edad (afios): Sexo: Femenino Masculino
Peso (Kg): Talla (m):
Antecedentes Si | No Tipo Edad de Tratamiento Observaciones
diagndstico actual
Cardiopatia
asociada
Genopatia
asociada
Antecedente de | Si | No Tipo de cirugia Fecha/Edad Numero Hallazgos
cirugia cardiaca
Intervencionismo
Cirugia paliativa
Sintomas Si | No Tiempo de Observaciones
presentacion
Crisis de hipoxia
Clase funcional de Ross I I [l v
Clase funcional NYHA I I [l v
Signos Si | No Localizacion Observaciones
Cianosis Ll v
Soplo
Hiperdinamia
Baja saturacion (%)
Paraclinicos Frecuencia cardiaca Ritmo Observaciones
Electrocardiograma Sinusal FA

Radiografia torax Indice cardiotoracico

Flujo pulmonar

Laboratorio

Observaciones

Biometria hematica Hb (g/dl) Hto (%)

Plaquetas
miles/ml

Tiempos de
coagulacion

TPT seg

TP seg

INR
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Anexo 6
EVOLUCION DE LOS PACIENTES CON CORRECCION TOTAL
DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Formato ecocardiografico

NOMBRE: CAMA: ESTUDIONOo:
CEDULA: FECHA:
PESO: Kg TALLA m SUPERFICIE CORPORAL m?TA mmHg FC Ipm RITMO
Situs abdominal Solitus Inverso Heterotaxia
Posicién del corazon Levocardia Dextrocardia Mesocardia
Retornos venosos sistémicos Normales Anormales
Retornos venosos pulmonares Normales Anormales
Conexion atrio ventricular Concordante Discordante Atresia Doble entrada
Conexion ventriculo arterial Concordante Discordante Doble salida Atresia Tronco arterioso
Lesiones asociadas CIA CIv PCA Otros
V.Derecho mm SIV (D) mm | V.IZQ (D) mm F.Expulsion % INDICES SISTOLICOS
Raiz Adrtica mm SIV (S) mm V.1ZQ (S) mm F.Acortamiento % IDSF
Auricula izq mm PPVI (D) mm Vol.Diast Final ml Masa ventricular g IVSF
AP Adrtica mm PPVI (S) mm | Vol.Sistol Final ml Estrés pared mmHg Estrés sistolico final/
IVSF:
APulmonar mm z RDAP mm z RIAP mm TAP mm z
VALVULA MITRAL
Vel. Onda E m/s Velonda A m/s E/A TRIVI ms TD m/s Movilidad
Gte. Max mmHg | Gte. Medio Area (THP) Area (planimetria) Grosor valvular
mmHg
Insuficiencia o123 ]|4 Apto. subvalvular
Calcio
WILKINS-
ABASCAL =
VALVULA AORTICA
Gte. Max mmHg | Gte. Medio mmHg | Area Adrtica cm2 | Vel. Max m/s
Insuficiencia 0 ‘ 1 ‘ 2 ‘ 3 ‘ 4
VALVULA PULMONAR VALVULA TRICUSPIDE
Vel Max m/s | T. aceleracion ms | Gte. Max. Regurgitante Presion Sistélica Pulmonar
mmHg mmHg
Gte. Max mmHg | Gte. Medio mmHg | Insuficiencia 0 | 1 | 2 | 3 | 4
Insuficiencia 0 | 1 | 2 | 3 | 4
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Formato quirurgico

Cadigo

Nombre

Edad

Fecha de cirugia

Dx preoperatorio

Dx postoperatorio

Qx programada

Qx realizada

Parche transanular

Si

No

Otros procedimientos

Si

No

Tipo

Preservacion valvular

Si

No

Tipo

Plastia de ramas

Si

No

Tipo

Hallazgos

Cardiomegalia

Dilatacion

Dimensiones

Al

AD

W VD

Comunicacion
interventricular

Localizacion

Diametro mm

Coronarias

Normales

Anomalias (tipo)

Hipertrofia ventricular

Si No

Masas infundibulares

Cabalgamiento Adrtico

%

OTSVD

Gradiente mmHg

Nivel de obstruccién

Proximal

Distal

TDCP

min

>140 min

<140 min

TPAO

min

>90 min

<90 min

Complicaciones
transoperatorias

Si No

Tipo

Reoperacioén

Si No

Causa

Tipo de cirugia

Defuncién

Si No

Causa

Lugar y fecha
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Evolucién de los pacientes con correccion total
de tetralogia de Fallot con parche transanular

Anexo 8

Formato de Seguimiento Clinico

Cadigo

Nombre:

Edad (afios):

Sexo:

Femenino

Masculino

Peso (Kg):

Talla (m):

Procedimiento | Si | No
quirdrgico
realizado

Fecha

Procedimientos
concomitantes

Observaciones

Parche
transanular

Hospitalizaciones

Si | No | NUm

Observaciones

Defuncidén

Si No

Complicacion perioperatoria
relacionada con el
procedimiento:

Sangrado postoperatorio

Obstruccion residual
proximal

distal y

Trastornos de la conduccion
y/o ritmo cardiaco

Comunicaciéon interventricular

residual

Paraclinicos

QRS

Ritmo

Observaciones

Electrocardiograma

ms

>180 ms

Sinusal FA

Radiografia de térax

ICT postoperatorio
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Anexo 9

Evolucién de los pacientes con correccion total
de tetralogia de Fallot con parche transanular

DE TETRALOGIA DE FALLOT CON PARCHE TRANSANULAR

Formato de Seguimiento Clinico

Cddigo

Paraclinicos

Observaciones

IP IT
I | | Lo o
CIV residual Con repercusion
Si No hemodinamica
. OTSVD Gradiente mmHg
Ecocardiograma Proximal Distal
Disfuncion VD Causa
FE% | Volumen | Mm | strain
Resonancia Volumen telediastolico VD FEVD %
Magnética
Clase funcional I I [ v
NYHA
Reoperacion Fecha Edad indicacion Tipo de
tardia procedimiento
Numero de Evolucion
reoperacion
Seguimiento Tiempo (afios) Tratamiento
farmacoldgico
postoperatorio
Defuncion Si No Fecha Causa
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