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Resumen

Titulo: Experiencia en el reemplazo valvular pulmonar en pacientes operados de

Tetralogia de Fallot en el Hospital Infantil de México, “Federico Gémez”, en el periodo

comprendido de enero de 2013 a enero de 2019.

Introduccion: La insuficiencia de la valvula pulmonar ha sido reconocida como

un factor de riesgo importante para el desempefo del ventriculo derecho (VD) lo que
modifica la interdependencia ventricular después de la correccién de la Tetralogia de
Fallot, puede ser bien tolerada durante varios afios pero dependiendo de su gravedad da
como resultado una dilatacion y disfuncion progresivas del VD'. La sobrecarga cronica de
volumen del VD provoca la dilatacion del anillo tricuspideo que produce algunos grados
de insuficiencia tricuspidea. Ambos son factores de riesgo importantes para el desarrollo
de arritmias y muerte subita. Por ello, el reemplazo de la valvula pulmonar se emplea
para prevenir los efectos clinicos adversos de la insuficiencia valvular pulmonar. El
manejo oportuno en estos pacientes es esencial para obtener resultados hemodinamicos
y funcionales 6ptimos a largo plazo pero sigue sin determinarse de forma adecuada el
momento ideal para el reemplazo valvular pulmonar ya que la mayoria de los pacientes se

encuentran asintomaticos.

Objetivos: Describir la experiencia en el reemplazo valvular pulmonar en

pacientes operados de correccion total de Tetralogia de Fallot en el Hospital Infantil de
México “Federico Gomez, en el periodo comprendido de enero de 2013 a enero de 2019.
Describir la evolucién clinica y funcion ventricular derecha en relacion a la insuficiencia

valvular pulmonar.

Material y Método: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y

transversal. Se realiz6 analisis univariado de los datos para obtener medidas de tendencia
central y dispersion, rango, media, mediana, moda, desviacion estandar, proporciones y
porcentajes. Se analizaron los expedientes clinicos, de pacientes, operados de
correccion total de Tetralogia de Fallot que desarrollaron insuficiencia valvular pulmonar y
gue posteriormente se les realizé reemplazo valvular pulmonar, en el servicio de cirugia
cardiovascular del Hospital Infantii de México, “Federico Gémez’, en el periodo

comprendido de enero de 2013 a enero de 2019.
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Resu[tclc[os: Se incluyd a 17 pacientes. La insuficiencia valvular pulmonar se describié

en 3 formas, leve, moderada y severa; se catalogdé como severa en 12 casos (70.59%), y
moderada en 4 casos (23.53%) y hubo un caso de estenosis de la valvula pulmonar sin
insuficiencia significativa (5.88%). 2 pacientes (17.65%) presentaron doble lesiéon
valvular, uno con estenosis severa (gradiente residual >130mmHg) e insuficiencia
moderada y otro con estenosis moderada (gradiente residual de 60 mmHg) e
insuficiencia severa. Cabe mencionar que el paciente que present6 estenosis severa con
gradiente de > 130mmHg fue el paciente al que se le coloco homoinjerto y la estenosis se
relaciond con calcificacién del mismo. Se presentaron 2 defunciones, una transquirtrgica
y la segunda durante el postquirtrgico tardio, en el seguimiento por consulta externa a los
6 y 12 meses. De los 15 pacientes vivos se document0 a los 6 meses mejoria de la clase
funcional, reportando 13 pacientes (81.25%) con clase funcional |, 2 pacientes con clase
funcional 1l (12.5%), en el control ecocardiografico a los 12 meses se incremento el valor
de la media de los siguientes parametros FEVI de 58.41% a 68.53%, por disminucion en
el diametro ventricular derecho, FA de 34.64 a 35.13%, no hubo cambios significativos en
cuanto al TAPSE permaneciendo la media en 15.52 vs 15.25, y finalmente en el los datos
electrofisiologicos el valor de QRS postquirargico disminuyo a 142.86ms de 163.17 ms

prequirdrgico.

Conclusiones: Todos los pacientes operados de correccion de Tetralogia de

Fallot que desarrollaron insuficiencia valvular pulmonar, se beneficiaron con el reemplazo
valvular pulmonar a pesar de encontrarse asintomaticos mejorando la clase funcional,
disminuyendo los voliumenes ventriculares derechos, el valor de QRS e incrementando la

funcién ventricular izquierda.
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Introduccion

La técnica de correccion quirtrgica en la patologia de Tetralogia de Fallot (TF) se
introdujo por primera vez en 1955% se han realizado diferentes modificaciones y

actualmente se utiliza en todo el mundo.

En los ultimos afos, el manejo quirdrgico ha permitido disminuir sus riesgos, mejorar las
condiciones del paciente y en el mejor de los escenarios tener solo un tiempo quirdrgico
de correcciéon a edades mas tempranas, lo que se documenta en algunas series de
pacientes en etapa neonatal'®, sin embargo se trata de una patologia que involucra
diferentes alteraciones anatdmicas lo que la hace ser una cardiopatia compleja que
demanda centros hospitalarias con un nivel adecuado de entrenamiento médico; debido a
las diferentes variantes anatémicas, este tipo de cardiopatia generalmente es
diagnosticado por la presencia de una crisis de hipoxia al nacimiento en los casos mas
extremos, sin embargo hay otros pacientes con adecuado flujo pulmonar por la
persistencia de un conducto arterioso y flujo anterégrado pulmonar que permite la
sobrevida hasta varios meses posterior al nacimiento y previos al primer tiempo
quirargico, y los casos que finalmente presentan agenesia de valvula pulmonar que en la

mayoria de los casos, permite al paciente una grado leve de cianosis.?®

Actualmente el manejo se realiza con diferentes enfoques adaptados a la anatomia del
paciente y a la presentacion clinica desde el nacimiento, en el manejo quirdrgico de estos
pacientes tiene un particular interés el grado de obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho (TSVD) a nivel infundibular, el grado de cabalgamiento aértico vy la
presencia de la estenosis asociada a la hipoplasia de la valvula pulmonar, en los casos

mas extremos™®.

Las intervenciones quirargicas iniciales en el manejo del paciente con TF se basan
principalmente en dos opciones técnicas, la primera es conservar la integridad del anillo
pulmonar y solo realizar comisurotomia con reseccién de la hipertrofia infundibular,
generalmente por abordaje auricular derecho; la segunda eleccion de acuerdo a la
anatomia se encuentra muy relacionada a la presencia de cianosis severa e hipoplasia del
anillo pulmonar, en esta es colocado un parche transanular en el TSVD para asi asegurar

un adecuado flujo pulmonar y evitar gradientes residuales postoperatorios®”#.

Con respecto a evitar parches transanulares tiene la ventaja descrita de evitar

insuficiencias valvulares residuales y permite un crecimiento adecuado del componente
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valvular pulmonar en la mayoria de los casos, su posible desventaja es que hay un
porcentaje de pacientes que pueden evolucionan a gradientes residuales

postoperatorios”®.

En relacion a la segunda eleccién de colocar parches transanulares y asociados a
hipoplasia importante valvular pulmonar, este es un grupo de pacientes a tomar en
consideracién ya que son los que se reportan a veces con doble lesién pulmonar,
estenosis pulmonar (EP) residual con gradientes mayores a 35mmHg y con una
incidencia de insuficiencia pulmonar (IP) moderada a severa causada por el injerto de
parche transanular, lo anterior encamina en la evoluciéon de la enfermedad a cambios
importantes en la funciéon y morfologia del ventriculo derecho (VD), manifestado por
persistencia y mayor desarrollo de hipertrofia con posterior dilatacion del VD en etapas

tardias que ponen en riesgo la sobrevida de estos pacientes?.

Es ahora cuando se le otorga mayor importancia a los defectos residuales que se
presentan en los pacientes con el antecedente quirdrgico de una correccién de TF y a la
técnica utilizada, ya que anteriormente solo se daba interés al estado clinico del paciente
y su clase funcional, pero se ha notado casos graves de compromiso ventricular en

pacientes aparentemente asintomaticos®.

La insuficiencia de la valvula pulmonar ha sido reconocida como un factor de riesgo
importante para el desempefio del VD lo que modifica la interdependencia ventricular
después de la correccién de la TF, esta puede ser bien tolerada durante varios afios pero,
dependiendo de su gravedad da como resultado una dilatacién y disfuncién progresivas
del VD". La sobrecarga cronica de volumen del VD provoca la dilatacién del anillo
tricuspideo que produce algunos grados de insuficiencia tricuspidea (IT), ambos son
factores de riesgo importantes para el desarrollo de arritmias y muerte subita. También se
ha demostrado, que los cambios en el VD como la remodelacién secundaria a la
sobrecarga de volumen y presion, reducen secundariamente la funcion del ventriculo
izquierdo (FEVI). Es mas probable que esto se deba a la alteracion en la geometria
ventricular izquierda y septal secundaria a la dilatacion del VD, y a que el movimiento
postquirdrgico sistélico del tabique se vuelve paraddjico ocasionando  disincronia

ventriculart’.

El examen de imagen en pacientes con insuficiencia pulmonar debe centrarse en la

evaluacion de los marcadores de la funcion del VD para identificar el momento mas
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adecuado para el reemplazo de la valvula pulmonar que sigue siendo controvertido y es

uno de los temas mas debatidos en la actualidad *’.

Entre los indicadores mas fiables para el reemplazo valvular pulmonar, se ha propuesto a
la resonancia magnética cardiaca (RMC)?*?3, determinando como limite un volumen
telediastdlico del VD de 150 ml/m? de superficie corporal y un volumen telesistdlico del VD
de 80 ml/m%SC. Dentro de las mediciones de ecocardiografia se continua considerando
importante la fraccion de eyeccion del VD (FEVD) menor a 47%, ademas del valor
electrofisiolégico de QRS mayor a 140ms®, estos con el fin de obtener una "normalizacién"

sustancial del VD después de la cirugia del reemplazo valvular.

Mas recientemente se han establecido ademas de los criterios de imagen, criterios en
base a la sintomatologia, la disfuncién y/o deterioro de la tolerancia al ejercicio,

determinados por las pruebas de esfuerzo.

Palabras Clave: Tetralogia de Fallot, recambio valvular, volumen telediastélico,
telesistolico, insuficiencia valvular pulmonar, QRS, Resonancia Magnética

Cardiaca.
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Antecedentes

La Tetralogia de Fallot (TF), Es el conjunto de defectos de origen tronco-conal,

gque se caracteriza por cuatro elementos: hipoplasia infundibular, comunicacion
interventricular, cabalgamiento adrtico e hipertrofia ventricular derecha. Se origina por la
formacion de un tabique ectépico con desviacion del tabique infundibular en sentido
anterior e izquierdo, esta insercion anormal es la causante de la comunicacién

interventricular (CIV) y de cierto grado de dextro posiciéon de la aorta %",

La TF, fue descrita inicialmente por el danés Nicholas Stensen, en 1673; sin embargo,
fue en 1888 cuando el francés Etienne Louis Arthur Fallot, hizo wuna fina y precisa
descripcién, de las cuatro caracteristicas morfolégicas basicas, unificandolas en una
misma entidad que llamé la “maladie bleue”, enfermedad azul, sin embargo la utilizacién
del eponimo Fallot, se atribuye a Maude Abbot en 1924, canadiense, autora también de

un atlas sobre cardiopatias congénitas comparadas *°.

En los afios 1940°s la Dra. Helen Taussig describe que “la cianosis progresiva” observada
en los “bebes azules” con TF, se debia a un inadecuado flujo sanguineo pulmonar, el
Dr. Alfred Blalock, su asistente quirtrgico Vivien Thomas y el estudiante Denton Cooley,
realizan en humanos la primera fistula que después seria conocida como de Blalock-
Taussig, el 29 de noviembre de 1945 en Eileen Saxon, una nifia de 18 meses con
diagnostico de TF >, La primera correccion de esta patologia fue hecha por Lillehei en
1954° .

Actualmente la TF, se ha considerado como la cardiopatia ciandgena mas frecuente:
segun el New England Regional Infant Cardiac Program y el Baltimore Washington Infat
Study®?, su incidencia es de aproximadamente 0.19 a 0.26 por 1 000 nacidos vivos y
representa de 7 a 10% de todas las malformaciones cardiacas, sin existir diferencias en

cuanto al género.

Un estudio demostré6 que la microdelecion de la region gll del cromosoma 22 se
presenta hasta en el 16% de los casos y la TF también se asocia a aproximadamente

8% de los casos a Sindrome de Down*.

La presentacion de la TF no es uniforme, y clasicamente se han distinguido dos

grandes grupos: TF asociada a estenosis pulmonar (93%) y aquella relacionada con
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atresia pulmonar (7%). Otros autores también han descrito TF asociada a ausencia de

véalvula pulmonar.*

Los sintomas dependeran principalmente de la severidad de obstruccién existente entre
el TSVD vy la arteria pulmonar (AP), esto dado por la estenosis pulmonar mixta, tanto
valvular como infundibular, asi como las resistencias pulmonares y periféricas vy el

tamafio de la comunicacion interventricular.

La crisis de hipoxia es la complicacion més grave, generalmente las reacciones
adrenérgicas son responsables del cuadro de hipoxia al producir espasmo del infundibulo
del ventriculo derecho, dando como resultado una severa disminucién del flujo sanguineo

pulmonar, aumentando la cianosis.>®

La correccion se lleva acabo con la plastia del TSVD y en general se observa una
adecuada evolucién posterior a la correccién total de la TF, sin embargo, la mayoria
de los pacientes quedan con insuficiencia valvular pulmonar tras la ampliacion del

anillo de la valvula pulmonar™.

Hasta hace unos afios se creia que las cavidades derechas del corazdn tenian tolerancia
a cualquier sobrecarga de volumen. No obstante, algunos paciente operados de
correccion de TF presentaron muerte subita durante el seguimiento generando un nuevo
campo de investigacion respecto a dicha situacion. Con la llegada de la RMC (1996) y
el estudio de la funcidon ventricular derecha por ecocardiografia se llegé a la
conclusion de que el VD no es capaz de tolerar el exceso de volumen como anteriormente
se pensaba y se demostré6 que con el tiempo, la insuficiencia pulmonar, repercute
hemodinamicamente sobre el VD propiciando dilatacién, presencia de fibrosis y
disminucion en la fraccion de expulsion, aumentando asi la posibilidad de generar
arritmias ventriculares, aumento en la duracion del complejo QRS y riesgo de muerte
subita, por lo que los pacientes antes de presentar estos cambios, deberan ser
intervenidos quirdrgicamente para un reemplazo valvular pulmonar y prevenir estas

complicaciones asociadas a la sobrecarga de volumen. **
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Marco teorico

La sobrevida de la TF, sin intervencion quirdrgica es pobre y esta inversamente
relacionada al grado de obstruccion pulmonar, aproximadamente el 50% de los pacientes
con TF sin tratamiento mueren en los primeros meses o afios de vida y dificilmente alguno
sobrevivira a la edad de 30 afios. En contraste, en la actualidad puede esperarse que el
90% de los nifios operados de correccion total de TF sobrevivan hasta la quinta década

de la vida®

Como regla general, cualquier paciente sintomatico con TF se debe llevar a una
reparacion total, siempre que la anatomia sea clara y no haya contraindicaciones para el

bypass cardiopulmonar™.

Los métodos de reconstruccién del TSVD incluyen parche transanular (puede ser de
pericardio aut6logo, bovino o sintético), parche transanular con presencia de valvula
monocuspide (realizada con politetrafluoroetileno PTFE) y el uso de conductos biol6gicos
como homoinjertos aérticos y pulmonares o injertos de vena yugular bovina, también se
han ocupado protesis bioldégicas pulmonares, xenoinjertos y protesis tubulares

valvuladas (tubo de Woven, Dacron o PTFE)™ .

El papel de las derivaciones aorto-pulmonares paliativas o Fistula Sistémico Pulmonar
Blalock Taussig Modificada (FSP BTM) en TF se ha limitado a un pequefio subconjunto
de neonatos y lactantes, como aquellos que tienen una coronaria descendente anterior

izquierda andmala que atraviesa el TSVD, anomalias extra cardiacas significativas, etc.

Se debe tomar en cuenta que una FSP, tiene tanta morbilidad asociada a ella como la
reparacion primaria. Se ha identificado que los recién nacidos se benefician de la
reparacion completa por la restauracion de la fisiologia biventricular después de la
operacion, evitando el desarrollo de hipertrofia muscular del VD, lo que podria originar un
foco arritmogénico; también se previene la distorsion de las ramas de la AP que
requeriran mas adelante procedimientos adicionales y obviamente se evita la presencia

de morbimortalidad asociada a la reparacion por etapas®®.

Debido a los avances en las técnicas quirargicas y el cuidado postoperatorio, los
resultados tempranos de la reparacion primaria en los lactantes con TF son excelentes,

con una tasa de mortalidad temprana de menos del 3%."
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En las series contemporaneas, se promueve la reparacion primaria independientemente
de los sintomas si los pacientes son mayores de 3 meses de edad (entre los 3y 6 meses
de edad). Sin embargo, la informacién relativa a los beneficios reales de reparacion
primaria sobre FSP para neonatos es escasa. Dado que la incidencia de parche
transanular en la reparacion primaria es consistentemente alta (71% a 100%) en las
series reportadas de reparacion primaria para TF en recién nacidos y bebés pequefios, se
puede argumentar que las desventajas a largo plazo del parche transanular, en el tamafio
y la funcion del ventriculo derecho disminuyen los beneficios potenciales de la reparacion
temprana en este subconjunto de pacientes, en general se acepta que evitar el parche
transanular es deseable, para prevenir la dilatacion del ventriculo derecho que requiere la

implantacion de la valvula pulmonar en etapas posteriores.**

Durante la reparacion se debe inspeccionar la valvula pulmonar y medir el orificio
efectivo. Es importante darse cuenta de que el orificio efectivo y la anatomia valvular

estan muy poco relacionados con la puntuacion z, que solo describe el diametro anular.

La decision de preservar el anillo o ampliarlo y colocar un parche transanular se toma
sobre la base del diametro del anillo pulmonar y la anatomia de la valvula, (la puntuacién

z de -2 se utiliza en ocasiones como corte).

La regla de Carpentier de estudiar una valvula mitral durante al menos 5 minutos antes de
comenzar la reparacién también debe usarse aqui en la valvula pulmonar. EI nUmero de
cuspides, su grosor y longitud, la orientacion de las comisuras, la diferencia entre el
orificio efectivo en el borde de la cuspide y el anillo son elementos importantes. Siempre
se debe hacer referencia a un cuadro normalizado de tamafos anulares pulmonares en

relacion con el area de superficie corporal del paciente.

En todos los casos, siempre se debe tratar de liberar completamente las areas
subvalvares y supravalvares mediante la realizacion de una reseccibn muscular
infundibular completa, incluida el area justo debajo del anillo (ya sea mediante
infundibulotomia limitada o mediante un abordaje transatrial y/o transpulmonar)”?,

La mortalidad para la cirugia estandar de TF es muy baja, 1.3% en el analisis de la base

de datos de la Society of Thoracic Surgeons™*2,

Las posibles complicaciones que son
especificas de la cirugia incluyen disfuncién del VD (generalmente limitada), blogueo
auriculoventricular (<3%), taquicardia ectépica de union (JET) (<5%), dehiscencia de

parche con defecto interventricular residual y obstruccién residual del TSVD.
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A pesar de los avances significativos en el tratamiento temprano de la TF, la tasa de
supervivencia a mas de 20 afios supera el 90% , sin embargo las anomalias
hemodinamicas y electrofisiolégicas residuales contribuyen a aumentar las tasas de

morbilidad y mortalidad a partir de la 3ra década de la vida *°.

El problema mas comun que requiere seguimiento posterior a la correccién quirdrgica

es: la patologia residual del tracto de salida del ventriculo derecho™.

Insuficiencia pulmonar

La fisiopatologia por la cual la insuficiencia pulmonar crénica produce disfuncién del
ventriculo derecho puede ser analoga a la historia natural de la insuficiencia aortica. Al
principio, el VD puede compensar el aumento del volumen regurgitante asociado a
insuficiencia pulmonar, esta compensacion se caracteriza por un aumento en el volumen
telediastélico con hipertrofia ventricular, lo que resulta en el mantenimiento de bajas
presiones de llenado del VD. Sin embargo, con el tiempo, la carga cronica de volumen
continla y la relacibn masa-volumen disminuye, lo que lleva a un aumento de las
presiones de llenado y una disminucién de la funcién miocardica. Presumiblemente este
proceso es al principio reversible, pero en algin punto la disfuncion ventricular es

irreversible con la produccién de fibrosis®®.

El estudio retrospectivo internacional y multicéntrico sobre Tetralogia de Fallot
(INDICATOR)* evalu6 los predictores de riesgo en 873 individuos; reportando como el
mejor predictor de taquicardia ventricular sostenida y muerte subita al incremento de la
relacion de la masa ventricular / volumen (hipertrofia ventricular derecha), la disfuncion

ventricular izquierda y/o derecha vy la presencia de taquiarritmia auricular.

Reemplazo de la valvula pulmonar (RVP)

La intervencion quirtrgica para cualquier patologia se considera cuando los beneficios

superan los riesgos y pueden alterar favorablemente la historia natural.

El RVP se puede lograr con un baja mortalidad, de acuerdo a los datos registrados en
The Society of Thoracic Surgeons Congenital Heart Database®®, la cual incluye 1,326
pacientes operados de reemplazo de la valvula pulmonar, con una mortalidad hospitalaria
de 0.7%.
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Cheung y col. ™, realizaron un metaanalisis que incluyd 595 pacientes con una mortalidad
temprana de 2.1% (1.1% a 4%), y encontraron que la mayor parte del riesgo esta

relacionado con la reesternotomia y el estado preoperatorio del paciente.

Las indicaciones para el RVP? incluyen objetivos como la mejora de la tolerancia al
ejercicio y la disminucién de las arritmias. La intolerancia al ejercicio es comun entre los
pacientes operados de correccion total de TF, los estudios han demostrado un beneficio
en términos de clasificacion de NYHA antes y después del RVP.

Eyskkens y col.?!

, evaluaron a 11 pacientes antes y después del RVP con pruebas
formales de ejercicio demostrando una mejora significativa posterior al procedimiento de

recambio valvular.

La duracién prolongada del QRS también se ha asociado a muerte subita y taquicardia
ventricular, en general el RVP da como resultado una reduccion de la duracion de QRS,
en un estudio de Van Huysduyen et al.??, 26 pacientes se sometieron a RVP y la duracion
promedio de QRS disminuyo de 151 +/-30ms a 144 +/- 29ms (6 a 12 meses). La
disminucion en la duracion del QRS se correlaciond con la disminuciéon en el volumen
telediastélico del VD medido por RMC. En contraste en un estudio realizado por Therrier
et al ?*, no hubo cambios en la duracién del QRS en un seguimiento promedio de 4.7
afos, sin embargo el RVP tuvo un efecto estabilizador ya que la duracion del QRS en
aquellos pacientes que NO se realizé recambio valvular continuo prolongandose durante

el tiempo de seguimiento.

Se ha estudiado muchos parametros ecocardiograficos para la cuantificacion de la
funcién sistolica del VD, sin embargo, éste tiene sus limitaciones, especialmente debido
a la forma tripartita del ventriculo derecho. Las técnicas estandar para evaluar el
volumen y la fraccibn de eyeccién del ventriculo derecho incluyen el trazado manual de
los bordes endocardicos al final de la diastole y al final de la sistole en eje corto como
oblicuo en segmentos axiales, el error mas comdn ocurre con los segmentos de la base,
especialmente en aquellos casos después de la cirugia debido a prominentes
trabeculaciones, disincronia interventricular por bloqueo de la rama derecha y dilatacion

del tracto de salida derecho®.

El papel de la Resonancia Magnética Cardiaca en el reemplazo valvular pulmonar ha
evolucionado, estableciéndose como el método de eleccion para evaluar el grado de
insuficiencia pulmonar, el volumen, la funcién sistolica ventricular asi como la viabilidad

miocéardica vy la presencia de fibrosis, esto debido a su capacidad de evaluar al
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ventriculo derecho en su totalidad incluyendo su tracto de salida, el cual, esta dilatado

en la mayoria de los paciente operados de correccion de TF.

Existen 2 métodos para cuantificar el grado de IP, el primero es calculando la diferencia
de volumen sistolico ventricular en ausencia de comunicaciones intracardiacas y el
segundo y mas usado es la cuantificacion directa usando velocidad de fase de
contraste a nivel de la valvula pulmonar, el resultado puede expresarse en un namero
absoluto o en una fraccion de porcentaje (%).

Therriern y col.?*

demostraron que una vez que el volumen telediastélico del VD alcanzé
los 170ml/m2/SC, y el volumen telesistélico del VD alcanzé los 85mi/m2, la remodelacion
a un tamafio normal después del RVP era poco probable. Como se propuso por Bhagra
y col.?* la intervencién debe ser considerada en aquellos pacientes con indices de
volumen telediastélico del VD de 150ml/m2/SC e indices de volumen telesistélico de

80ml/m2/SC.

Los factores predictivos de mal resultado fueron la dilatacion del VD (puntuacion z >7),
disminucion de la FEVI a menos del 45% o del ventriculo derecho a menos de 30% vy
QRS >180ms. Se han encontrado fuertes correlaciones entre en ventriculo izquierdo y la
funcion del ventriculo derecho entre los pacientes operados de TF. La disfuncion del VI
ocurre aproximadamente en 20%, los factores de riesgo para la disfuncion del VI incluyen
la duracién de la paliacion con una fistula, y, lo que es mas importante, la funcién del VD.
La disfuncién de la FEVI, es un predictor fuerte de eventos adversos tanto como la
disfuncién del VD, por lo tanto entre los pacientes con insuficiencia pulmonar grave y
funcion del VD disminuida la adicion de disfuncién del VI seria una indicacion adicional

para un reemplazo valvular pulmonar.

Indicaciones para Reemplazo Valvula Pulmonar (RVP)

De acuerdo a la evidencia descrita en el grupo de trabajo de la American College of
Cardiology y American Heart Association (AHA /ACC) %, las indicaciones para el RVP en
pacientes operados de Tetralogia de Fallot e insuficiencia pulmonar grave pueden incluir

las siguientes.
1.- Pacientes Sintomaticos:

a.- Sintomas de intolerancia al ejercicio asociada a la sobrecarga de volumen del

VD y a la insuficiencia pulmonar moderada a grave.
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b.- Sincope y otras taquiarritmias.
2. Pacientes Asintomaticos:

a.- Dilatacion del Ventriculo derecho, volumen telesistdlico >80ml/m2, volumen

telediastélico >150ml/m2 (Z-score >4)

b.- Decremento de la fraccion de eyeccion del ventriculo derecho o izquierdo.
c.- Tracto de salida del ventriculo derecho aneurismético.

d.- QRS prolongado >140ms

e.- Taquiarritmias atribuibles a sobrecarga del VD.

3.- Otras indicaciones hemodindmicamente importantes que requieren resolverse

asociadas al reemplazo valvular:
a.- Obstruccién del TSVD o estenosis severa de la rama pulmonar.
b.- Insuficiencia tricuspidea moderada
c.- Cortocircuito residual con Qp/Qs >1.5

d.- Requerir cirugia adicional para manejo de la insuficiencia aértica y /o dilatacién
de la raiz aortica.

Se debe tener en cuenta el estado clinico general del paciente, especialmente al

considerar el RVP en un paciente asintomatico.”

Davlouros y colegas?’, establecieron también criterios de referencia para estos pacientes,

continuando vigentes en la actualidad:

a) Pacientes asintomaticos con insuficiencia pulmonar grave, dilataciébn progresiva
de del VD, disfuncion y/o deterioro de la tolerancia al ejercicio.

b) Pacientes sintoméaticos con insuficiencia pulmonar severa establecida y dilatacion
del VD independientemente de la funcion del VD.

¢) Pacientes con insuficiencia pulmonar moderada a grave y lesiones asociadas con
un impacto hemodinamico significativo que requieren intervencién quirdargica.

d) Pacientes con arritmias ventriculares graves, asociadas con insuficiencia
pulmonar severa y dilatacion del VD independientemente de la funcion

ventricular.?’
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Tecnica Quirurgica

La mayor parte del riesgo estd relacionado con la reesternotomia y el estado
preoperatorio del paciente. Una cuidadosa planificacion preoperatoria puede minimizar el

riesgo.

La reesternotomia se realiza con una sierra oscilatoria, en general el periostio posterior se
deja intacto y se divide con tijera para evitar dafios a las estructuras subyacentes, con
cuidado se liberan todas las adherencias epicardio-pericardicas con una meticulosa
diseccion con tijera y electrocauterio, para lograr un campo libre y seco antes de la

heparinizacion.

Si existe un sangrado desde el corazén, durante la esternotomia lo mas comudn es
la auricula derecha o el ventriculo derecho, el esternén se debe volver a aproximar con
pinzas y se procede a una canulacion periférica para el bypass cardiopulmonar antes de
completar la esternotomia. Una vez completada la esternotomia, se inicia la diseccion en
la superficie diafragméatica y se continla a lo largo de la auricula derecha, liberando
la vena cava inferior , la pared libre de la auricula derecha y la vena cava superior. Si es
posible, la aorta se separa de laarteria pulmonar antes de iniciar el bypass

cardiopulmonar, dejando también libre a nivel del infundibulo ventricular.

Se canula aorta y auricula derecha, de forma rutinaria, se inicia el apoyo de la derivaciéon
cardiopulmonar en normotermia o hipotermia leve y se continla la cirugia con el corazén
latiendo. A nivel del infundibulo del VD o sobre el parche antiguo se realiza una incisién
longitudinal misma que se puede continuar hasta la arteria pulmonar. Si existe dilatacion

aneurismatica del TSVD, se reseca’.

En nuestra practica actual utilizamos un heteroinjerto, una valvula pericardica porcina o
bovina con soporte (andamio) para el reemplazo valvular pulmonar. Las ventajas
potenciales de los heteroinjertos incluyen un menor costo y una disponibilidad
inmediata. Ademas de que se ha demostrado una baja incidencia del desarrollo de

insuficiencia pulmonar entre los pacientes que reciben heteroinjertos.

Si son necesarios procedimientos adicionales por ejemplo, cierre de defectos
intracardiacos residuales o reparacion de la valvula tricaspide, etc., se coloca una canula
de cardioplejia anterograda en la aorta ascendente, se pinza aorta, se administra
cardioplejia (sanguinea o cristaloide) y las cavidades izquierdas se purgan a través de

la raiz adrtica; estos procedimientos se llevan a cabo antes del RVP. Una vez que se
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completa el procedimiento intracardiaco, el paciente se coloca en posicibn de
Trendelenburg, eliminando el aire residual a través de la raiz aortica, y se libera la pinza
aortica. Se continta la colocacién de la valvula pulmonar con el corazén latiendo en
normotermia. En algunas ocasiones se completa la plastia del TSVD con un parche en

domo de membrana de PTFE.
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Planteamiento del Problema

La tetralogia de Fallot es una de las anomalias cardiacas congénitas cianoéticas
mMAas comunes y su tratamiento se considera una de las historias de éxito de la medicina y
la cirugia moderna, sin embargo esto se ve obstaculizado por la morbilidad a largo plazo

debido a una disfuncion del ventriculo derecho secundaria a insuficiencia pulmonar.

Por lo tanto el reemplazo de la valvula pulmonar se emplea para prevenir los efectos

clinicos adversos secundarios a la insuficiencia de la valvula pulmonar.

El manejo oportuno en estos pacientes, aunque es esencial para obtener resultados
hemodinamicos y funcionales éptimos a largo plazo, sigue sin que esté determinado de
forma adecuada el momento ideal para el reemplazo valvular, ya que la mayoria de los

pacientes se encuentran asintomaticos.

Dentro de la experiencia del Hospital Infantil de México Federico Gémez, no existen
estudios que describan la evolucion postquirdrgica de los pacientes operados de
correccion total de Tetralogia de Fallot y que requirieron de un reemplazo valvular

pulmonar posteriormente.

Pregunta de Investigacion

¢, Cual es la experiencia en el reemplazo valvular pulmonar en pacientes operados de
Tetralogia de Fallot, en el Hospital Infantil de México Federico Gbmez en el periodo

comprendido de enero de 2013 a enero de 20197
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Justificacion

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia compleja mas frecuente a nivel mundial. La
insuficiencia valvular pulmonar es la secuela mas frecuente relacionada a la correccion

quirargica (53%).

El reemplazo de la valvula pulmonar es un procedimiento seguro que elimina el riesgo de
insuficiencia pulmonar, sin embargo el tiempo y las indicaciones estan evolucionando. La
Resonancia Magnética Cardiaca se ha convertido en un componente esencial del manejo
del paciente con Tetralogia de Fallot e Insuficiencia pulmonar ya que identifica el potencial
y las limitaciones de la remodelacion del ventriculo derecho antes y después del RVP.
Los pacientes con arritmias o duracién prolongada de QRS son candidatos para el

reemplazo valvular pulmonar.

Es probable que los pacientes con intolerancia sintomatica al ejercicio mejoren los
sintomas y la calidad de vida, por lo que se les debe de ofrecer un reemplazo valvular en

un estado clinico asintomatico.

El Hospital Infantil de México, se considera un pionero en el manejo de estos pacientes,
evolucionando su técnica quirdrgica conforme a la vanguardia internacional, sin embargo
no hay estudios que plasmen su experiencia quirargica, ni la evolucién de estos pacientes

en relacion a la utilidad del recambio valvular pulmonar.
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Objetivos

Objetivo General

Describir la experiencia en el reemplazo valvular pulmonar en pacientes operados de
correccion total de Tetralogia de Fallot, en el Hospital Infantil de México Federico Gomez,

en el periodo comprendido de enero de 2013 a enero de 2019.

Objetivos Especificos

e Describir la funcion ventricular derecha en relacion a la insuficiencia valvular
pulmonar en pacientes operados de correccion total de Tetralogia de Fallot.

e Describir la evolucion clinica de los pacientes a quienes se coloco proétesis
pulmonar posterior a la correccién total de Tetralogia de Fallot.

e Determinar el periodo libre de reoperacion posterior a la reparacion primaria
dependiendo de la técnica utilizada en la correccién de pacientes operados de

correccion de Tetralogia de Fallot.

Hipotesis

e Los pacientes operados de correccidbn de Tetralogia de Fallot que desarrollan
insuficiencia valvular pulmonar, se benefician con el reemplazo valvular pulmonar adn

Si se encuentran asintomaticos.
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Metodologia

Lugar:

Departamento de Cirugia Cardiovascular del Hospital Infantil de México, Federico Gémez,

institucion de tercer nivel de atencién dependiente de la Secretaria de salud.

Tipo de Estudio:

Observacional, descriptivo, retrospectivo y transversal.

Poblacion:

Se analizé los expedientes clinicos de pacientes presentados en sesion clinico-quirdrgica
de los servicios de cardiologia y cirugia cardiovascular, operados de correccion total de
Tetralogia de Fallot y que desarrollaron insuficiencia valvular pulmonar, en el periodo

comprendido de enero de 2013 a enero de 2019.

Muestra y Muestreo:

No se realizd calculo de tamafio de muestra; se incluyd a todos los pacientes que

cumplieron con los criterios de inclusién.

Tipo de muestreo: No probabilistico, por conveniencia y de casos no consecutivos.

Criterios de inclusion

Se incluyé todos los pacientes con diagnéstico de correccion total de Tetralogia de Fallot
y antecedente de reemplazo valvular pulmonar, en el periodo de tiempo previamente

descrito.
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Criterios de Exclusion

Se excluyd aquellos pacientes que presenten condiciones que dificulten la evaluacion

retrospectiva de cada caso en particular como son:
+ Falta de datos en el expediente clinico necesarios para la evaluacion del paciente.

» Pacientes que no cuenten con expediente clinico

Andlisis Estadistico

Estadistica Descriptiva

e Se realiz6 analisis univariado de los datos para obtener medidas de tendencia
central y dispersion.

¢ Rango, media, mediana, moda, desviacion estandar, proporciones o porcentajes

Estadistica Indiferencial

e Medidas de correlacion

Se usoO el programa Stata 13, para el analisis de datos. Se utilizd6 una estadistica
indiferencial con la prueba de T de Student para muestras no pareadas Yy la prueba de
X%, con un intervalo de confianza del 95% con un margen de error de 0.05 (p < 0.05).

Se utilizé coeficiente de correlacion de Pearson, para las variables cuantitativas.
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Descripcion de variables

Variables Independientes:

Sexo, edad a la cirugia, edad al seguimiento, insuficiencia pulmonar, medida del

complejo QRS, volumen telediastdlico y telesistélico del ventriculo derecho por RMC,

fraccion de eyeccion del ventriculo derecho por RMC, colocacion de parche transanular,

colocacion de protesis valvular pulmonar.

Variables Dependientes:

Dias de intubacion, estancia intrahospitalaria, estancia en terapia intensiva.

TIPOY
VARIABLES DEFINICION DEFINICION CATEGORIA ESCALA DE
CONCEPTUAL OPERACIONAL DE MEDICION
VARIABLE
Lapso de tiempo transcurrido Edad desde su nacimiento al momento Cuantitativa Meses
EDAD desde el nacimiento de un de laintervencién quirdrgica. Continua
individuo.
Femenino
Sexo biolégico con el que se Fenotipo de las caracteristicas sexuales Cualitativa
GENERO nace, sea masculino o asi como de los odrganos genitales Dicotémica Masculino
femenino en la especie externos.
humana.
Fuerza con la que el centro de  Cantidad de gramos medida al momento Cuantitativa
PESO la tierra atrae a un cuerpoasu  de la intervencién quirdrgica (obtenido Continua Kg
nicleo. de las hojas de enfermeria quirargicas).
Problema en la frecuencia Problema en la frecuencia cardiaca o del Cualitativa Ausente
cardiaca o del ritmo de los ritmo de los latidos del corazén Nominal Presente
ARRITMIA latidos del corazon. Dicotomica
TETRALOGIA Cardiopatia congénita Descripcion de la enfermedad Cualitativa Ausente
DE FALLOT caracterizada  por cuatro documentada por hallazgos clinicos, Nominal Presente
malformaciones con efectos radiograficos y ecocardiograficos Dicotomica
cianozantes.
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FEVI

ESTENOSIS
PULMONAR

INSUFICIENCIA
PULMONAR

DIAMETRO
DIASTOLICO
DEL
VENTRICULO
DERECHO

FUNCION
SISTOLICA DEL
VENTRICULO
DERECHO

VOLUMEN
FINAL TELE-
SISTOLICO

VOLUMEN
FINAL TELE-
DIASTOLICO

COMPLEJO
QRS

Fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo. Es el
indicador mas utilizado para
expresar la  funciéon del
ventriculo iquierdo.

Defecto congénito secundario
al desarrollo anormal del
corazon. Puede ser
supravalvular, valvular,
infundibular y/o mixto.

Incompetencia de la valvula
pulmonar para evitar el
reflujo de sangre hacia el
ventriculo derecho

Medida del maximo diametro
del ventriculo derecho.

Es la fraccién de eyeccién de
volumen sanguineo del
ventriculo derecho

El residual posterior al final de
la sistole ventricular, previo al
comienzo de la diastole
ventricular o fase de llenado
ventricular.

Capacidad ventricular, durante
la diastole

Representacion grafica de la
despolarizacién de los
ventriculos del corazén
formando una estructura en el
electrocardiograma.

Se expresa en porcentaje

Se mide en milimetros de mercurio

Guia para la evaluacién no invasiva de
insuficiencias valvulares de la sociedad
Americana de Ecocardiografia 2017.

Se mide en milimetros

Se mide en porcentajes

Se mide en mlI/m2SC en IRM

Se mide en mlI/m2SC en IRM

Se mide en milisegundos. Valor normal
60-120
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Cualitativa
Nominal
Politomica

Cualitativa
Nominal
Politbmica

Cualitativa
Nominal
Politdbmica

Cuantitativa
Discreta

Cualitativa
Ordinal

Cualitativa
Discreta

Cuantitativa
Discreta

Cualitativa
Discreta

Normal o
conservada : >
50%
Disfuncién Leve:
45-50%
Moderada: 35-
45%
Severa: <35%

Trivial: <25mmHg

Leve: 25-49mmHg

Moderada: 50-
79mmHg

Severa: >80mmHg

Leve
Moderada
Severa

Normal: <35mm

Dilataci6n: >35mm

Conservada:
>66%
Disfuncion
moderada: 53-
63%
Importante:38-
50%

Norma:
>85%mI7m2SC

Aumentado:
>85ml/m2SC

Normal:
<170ml/m2sc

Aumntado:
>170ml/m2SC

Normal 60-
120mseg

Ensanchado:
>180mseg



FISTULA DE
BLALOCK
TAUSSIG

MODIFICADA

CIRUGIA
CORRECTIVA
CARDIACA

COLOCACION
DE PROTESIS
VALVULAR
PULMONAR

CLASE
FUNCIONAL

Anastomosis que conecta la
arteria subclavia a la arteria
pulmonar, mediante un tubo
potésico para aumentar el
flujo sanguineo pulmonar.

Procedimeinto quirdrgico que
corrige o trata defectos
cardiacos congénitos.

Recambio de valvula
pulmonar nativa por material
protésico.

Categorizacién por grados de
los sintomas referidos por
pacientes en relacion a
insufciencia Cardiaca

Anastomosis que conecta la arteria
subclavia a la arteria pulmonar,
mediante un tubo potésico para

aumentar el flujo sanguineo pulmonar.

Procedimeinto quirdrgico que corrige o
trata defectos cardiacos congénitos.

Recambio de valvula pulmonar nativa
por material protésico.

Dado por la escala de : New York Heart
Association y modificada por Ross para
poblacién pediatrica
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Cualitativa
Nominal
Dicotomica

Cualitativa
Nominal
Dicotomica

Cualitativa
Nominal
Dicotomica

Cualitativa
Cualitativa

Ausente
Presente

Ausente
Presente

Ausente
Presente

I: Asintomatico
II: Ligera
taquipnea o
diaforesis
lll:Marcada disnea
de esfuerzo
IV: Taquinea y
diaforesis en
reposo
incapacidad para
actividad fisica.
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Resultados

Durante el periodo comprendido del 01 de enero de 2013 a 31 de enero de 2019,
en el servicio de cirugia cardiovascular del Hospital Infantil de México Federico Gémez,
se reportd un total de 107 pacientes operados para correccion total de Tetralogia de
Fallot; la técnica quirargica utilizada fue parche de pericardio autdlogo transanular en 40
pacientes, parche de pericardio autdlogo infundibular en 36 pacientes, parche transanular
y membrana monocuspide de politetrafluoroetileno (PTFE /goretex®) en 20 pacientes, 3
con homoinjerto, 3 con tubo valvulado (Contegra ®, Hankock®), finalmente en 5 pacientes
se realiz6 el cierre de la comunicacion interventricular via atrial, asi como la reseccién

de la hipertrofia ventricular, sin necesidad de ventriculotomia.

Del total de los 107 pacientes, identificamos 17 casos los cuales cumplieron criterios

para reemplazo valvular pulmonar, que son el interés del presente estudio.

Las caracteristicas generales de la poblacion fueron; sexo masculino 11 pacientes
(64.71%), sexo femenino 6 pacientes (35.29%). La edad media de los casos, fue de 12
afios (minima de 3 afios y maxima de 18), con una media de peso y talla de 37.94 kg y

138.11 cm respectivamente.

Dentro de los diagndsticos asociados de importancia, los 17 pacientes presentaban
bloqueo completo de la rama derecha del Haz de His, cabe mencionar que este bloqueo
es propio del paciente con Tetralogia de Fallot por la dilataciébn de las cavidades
derechas, 3 pacientes (17.65%) previo al RVP presentaban bloqueo AV completo el resto
se encontraban en rito sinusal (82.35%), 3 pacientes (17.65%) contaban con agenesia
de valvas pulmonares y 1 con ventana aorto-pulmonar, solo un paciente presento

sindrome de delecion 22g 11. (Tablaly 2)
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Tabla 1. Andlisis descriptivo de caracteristicas generales, cualitativas del total de pacientes.

VARIABLES CUALITATIVAS N= 17 %
Género
Masculino 11 64.71
Femenino 6 35.29

Diagnosticos Asociados

Blogueo completo rama 17 100
derecha

Haz His

Agenesia de Valvas 3 17.65
Pulmonares

Ventana Aorto pulmonar 1 5.88

Delecion 22q11 1 5.88

Cirugia Paliativa inicial
5 29.41
Fistula Sistémico Pulmonar

Tabla 2. Andlisis descriptivo de caracteristicas generales, cuantitativas al momento de la
cirugia de reemplazo valvular pulmonar, en el total de pacientes.

VARIABLES CUANTITATIVAS Media Minimo — Maximo
Edad

Afos 12 3-18
Peso

Kilogramos (kg) 37.94 14-81
Talla

Centimetros (cm) 138.11 92-170
SC

Metros 1.19 0.61-1.67

cuadrados(m2SC)
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De los 17 pacientes, tomamos en consideracibn sus antecedentes quirargicos
encontrando 5 casos con cianosis extrema, mismos que fueron paliados en etapa
neonatal con implante de fistula sistémico pulmonar (FSP) Blalock Taussig Modificada.

El resto del grupo (12 casos) sin antecedentes de cirugia paliativa.

Finalmente en los 17 casos, se realiz6 correccion quirargica de Tetralogia de Fallot en la
etapa preescolar principalmente con la técnica quirdrgica habitual. En 12 casos (70.59%),
se coloc6 parche de pericardio autdélogo en posicion transanular, en 4 casos parche de
pericardio aut6logo infundibular (23.53%), y solo a 1 paciente se les coloc6 homoinjerto
(5.88%). (Tabla 3)

Tabla 3. Técnica quirargica utilizada, para la correccién Total de Tetralogia de Fallot, en el
total de pacientes.

TECNICA QUIRURGICA CORRECCION N=17 %
TETRALOGIA DE FALLOT
Parche de pericardio autélogo transanular 12 70.59
Parche de pericardio autélogo infundibular 4 23.53
Homoinjerto 1 5.88

En el seguimiento postoperatorio a la correccién de Fallot, los pacientes son valorados por
el servicio de cirugia cardiovascular y cardiologia de forma conjunta en la consulta
externa, cada paciente es evaluado en su situacion clinica, con clase funcional (NYHA) y
en caso necesarios se realizan estudios complementarios de acuerdo a la evoluciéon y a

la gravedad de los defectos residuales encontrados (Ecocardiograma, EKG o RMC).

Del grupo de 17 pacientes, del presente estudio se encontraron como defectos
residuales de importancia, comunicacion interventricular en 5 de ellos (29.41%).
(Gréfical)
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Gréfica 1: Defectos residuales posterior a la correccion de Tetralogia de Fallot.

M Sin defectos residuales @ CIV residual

Insuficiencia valvular tricuspidea en los 17 pacientes, clasificandose en severa en 7
pacientes (41.17%), moderada en 4 (23.52%) y leve en 6 casos (35.29%), y finalmente

lesion valvular pulmonar en todos los casos. (Grafica 2)

Grafica 2: Clasificacién de la Insuficiencia valvular tricuspidea, al momento de la cirugia de
reemplazo valvular pulmonar.

M Leve

Moderada

W Severa

Moderada 4

La insuficiencia valvular pulmonar se describid en 3 formas, insuficiencia moderada,
severa y estenosis; se catalogé como severa en 12 casos (70.59%), moderada en 4
casos (23.53%) y hubo un caso de estenosis de la valvula pulmonar sin insuficiencia
significativa (5.88%). 2 pacientes (17.65%) presentaron doble lesién valvular, uno con
estenosis severa (gradiente residual >130mmHg) e insuficiencia moderada y otro con
estenosis moderada (gradiente residual de 60 mmHg) e insuficiencia severa. Cabe

mencionar que el paciente que presentd estenosis severa con gradiente de > 130mmHg
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fue el paciente al que se le coloco homoinjerto y la estenaosis se relaciond con calcificacion

del mismo. (Gréfica 3)

Grafica 3: Clasificacion de la lesién valvular pulmonar, al momento de la cirugia de
reemplazo valvular pulmonar.
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Como hallazgos ecocardiograficos complementarios se reportaron dilatacién del ventriculo
derecho en 9 pacientes (52.94%), (Tabla 4).

Tabla 4. Andlisis Ecocardiografico; lesiones asociadas, en el total de pacientes del estudio
al momento del reemplazo valvular pulmonar.

ANALISIS ECOCARDIOGRAFICO

Insuficiencia valvular Dilatacion
N° CIv tricuspidea del VD
Pacientes residual Severa Moderada
N=7 N=4 N=9
N=5 41.17% 23.52% 52.94%
29.41%
1 Si
2 Si Si
3
4 Si Si
5 Si
6 Si Si
7
8 Si Si
9 Si Si
10 Si
11 Si
12 Si
13 Si Si
14 Si Si
15 Si
16 Si Si Si
17 Si Si
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Clinicamente los pacientes se encontraban de acuerdo a la clasificacion de Clase
funcional de la New York Heart Association (NYHA); Clase I: 5 pacientes, Clase II: 10
pacientes, Clase lll: 1 paciente y Clase IV: 1 paciente, con una media de saturacion por
oximetria de pulso de 91%. (Tabla 5)

Tabla 5. Asociaciéon de Lesién valvular pulmonar con la clase funcional prequirdrgica de la
NYHA, en el total de pacientes del estudio.

Estenosis Doble
Insuficiencia Valvular Valvular lesion Clase funcional NYHA
Pulmonar pulmonar valvular
Estenosis e

N° Severa Moderada Severa insuficiencia | Il [ \Y
Pacient N=12 N=4 N=1 N=2 N=5 N=10 N=1 =1
es

1 Si I

2 Si I

3 Si Il

4 Si Il

5 Si Si I

6 Si Si Il

7 Si Il

8 Si 1l

9 Si 11l

10 Si Il

11 Si I

12 Si Il

13 Si Il

14 Si Il

15 Si |

16 Si [\

17 Si I

Con la valoracion clinica y ecocardiografica de los pacientes y para la toma de decision
de reemplazo valvular se consideré necesaria la realizacion de Resonancia Magnética
Cardiaca vy el estudio electrofisiologico con la medicién de QRS, obteniendo los
siguientes resultados; de los 17 casos el valor de la media para el volumen telediastoélico
fue de 151.21 ml/m2Sc (minimo de 64 y maximo de 308ml/m2SC), y para el volumen
telesistélico el valor de la media fue de 90.142ml/m2SC (minimo 46 y maximo de 180
ml/m2SC). Finalmente el estudio electrofisiolégicos reporto un valor de la media para
QRS de 158 ms (minimo 120 ms— maximo 180 ms). Valor de QRS estadisticamente

significativo con un valor de p de 0.0024.

El tiempo transcurrido para los 17 pacientes, entre la cirugia de la correccion de TF y la

reintervencién para el reemplazo valvular pulmonar fue en promedio 6 afios con un rango
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minimo de 1 afio y un maximo de 12 afios. El periodo libre de reoperacién asociado a la
técnica quirdrgica fue para parche de pericardio autélogo transanular media de 4 afios
(minimo 1 afio y maximo de 10 afios), y para el parche de pericardio autélogo infundibular
media 6 afios (minima de 3 aflos y maximo de 12 afios), para el homoinjerto fue de 3

afnos.

El procedimiento quirdrgico del RVP, fue realizado en todos los casos con soporte
circulatorio extracorpdreo, canulacion aortica y atrial de forma habitual, solo en aquellos
casos con defecto intracardiaco se realizé canulacion bicaval en hipotermia leve a
moderada y en 3 casos se us6é cardioplejia y pinzamiento aértico, en forma excepcional
1 caso se reporta con sangrado importante en el abordaje quirdrgico que requirid
canulacién periférica femoral e hipotermia profunda con arresto circulatorio para poder
continuar con el desarrollo de la técnica para el reemplazo valvular. El implante protésico

utilizado en el hospital fue con valvula biolégica St.Jude®.

Los hallazgos de valor transquirurgico fueron un anillo valvular pulmonar dilatado en todos
los casos. En 9 pacientes (52.94%) se encontré dilatacién infundibular aneurismatica, de
ellos a 8 pacientes (47.06%), se les realizo plastia de reduccion del TSVD. Por Gltimo la

plastia de ramas pulmonares fue necesaria en 3 pacientes (17.65%). (Tabla 6)

La media de CEC fue de 110.47 minutos, con un tiempo total de cirugia de 271minutos

como media.

Tabla 6: Relacion del Anillo Valvular pulmonar y el tamafio de la prétesis valvular biolégica

implantada
N° Anillo # de Valvula
Pacientes Pulmonar ideal St Jude ®,
SC m2 implantada
1 16 29
2 15 23
3 17 23
4 17 27
5 15 23
6 18 25
7 14 21
8 18 23
9 13 23
10 17 23
11 17 21
12 15 21
13 16 23
14 17 21
15 12 21
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16 17 27
17 15 25

De los 17 pacientes operados para reemplazo valvular pulmonar uno de ellos (5.88%),

presento mortalidad transoperatoria por sangrado masivo, disfuncién biventricular vy
arritmia de dificil control, con antecedente de FEVI previa al reemplazo de 13%. Dos
casos mas reingresaron a quiréfano por sangrado mayor al habitual controlandose de
forma definitiva y con adecuada hemostasia posterior durante su estancia en unidad de

terapia intensiva postquirdrgica.

Los dias de intubacion posterior al procedimiento de reemplazo valvular pulmonar
tuvieron un promedio de 2 dias, (minimo 1 dia y maximo solo un paciente con 15 dias). El
tiempo promedio de estancia en unidad de cuidados intensivos postquirdrgico fue de 5
dias. Solo un caso de los paciente que ingresaron a la terapia postquirdrgica, a las pocas
horas debuté con datos de bajo gasto que requirié del soporte cardiovascular con mas de
tres aminas y valorado por cardiologia se documento disfuncion biventricular importante
y falla cardiaca que a pesar del manejo avanzado finalmente el paciente fallece a los 48

dias de postquirargico

El tiempo total de estancia intrahospitalaria fue minima de 8 dias y maxima de 69, con
una media de 16 dias, la maxima estancia intrahospitalaria se presenté en el paciente
gue desarrollo disfuncién biventricular y multiples comorbilidades hasta su fallecimiento

en el postquirargico tardio.

En el seguimiento por consulta externa a los 6 y 12 meses, de los 15 pacientes vivos se
documentd los siguientes cambios; en lo que respecta a la clasificacién de la clase
funcional, mejor6 a los 6 meses respecto al estado prequirargico, reportando 13
pacientes (81.25%) con clase funcional |, 2 pacientes con clase funcional 1l (12.5%).
(Grafica 4, Tabla 7)

Grafica 4: Seguimiento Postquirargico a los 6 meses del RVP, mejoria de la clase funcional
de acuerdo con la clasificacién de la NYHA
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Tabla 7: Clase funcional postquirirgica alos 6 meses de seguimiento, por la consulta

externa.

Clase funcional NYHA
6 meses posterior al reemplazo
valvular pulmonar

N° | Il
N=13 N=2
81.25% 12.5%
1 |
2 |
3 |
4 |
5 1
6 |
7 |
8 |
9 |
10 |
11 |
12 I}
13 |
14 |
15 Fallecié
16 Fallecié
17 |

En el control ecocardiografico a los 12 meses se observé un incremento en la media de la
FEVI de 58.41% a 68.53%, por disminucién en el diametro ventricular derecho,
incremento en la media de la FA de 34.64 a 35.13%, no hubo cambios significativos en
cuanto al TAPSE permaneciendo la media en 15.52 vs 15.25, y finalmente en el los datos
electrofisiologicos el valor de QRS postquirdrgico disminuyo a 142.86ms de 163.17 ms

prequirdrgico. (Tabla 8 y 9) (Ver Gréficas en Anexos)
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Tabla 8: Cambios electrocardiograficos a los 12 meses de seguimiento, por la consulta

externa, valor de QRS.

Prequirdrgicos Postquirudrgico
N° QRS QRS
Paciente ms ms
s
1 160 145
2 157 150
3 160 120
4 160 134
5 160 146
6 180 145
7 120 124
8 187 160
9 160 157
10 160 147
11 150 140
12 160 150
13 200 170
14 140 120
15 180
16 200
17 170 135

Tabla 9: Cambios ecocardiograficos a los 12 meses de seguimiento, por la consulta externa.

Prequirdrgicos Postquirurgico

N° FEVI FA% TAPSE FEVI FA% TAPSE

Paciente % %

S
1 57 30 16 69 38 9.3
2 34 32 19 76 16 12
3 61 45 15 69 44 14
4 62 34 19 61 20 11
5 61 43 14 75 29 15
6 61 44 14 63 36 20
7 68 41 12 74 37 17
8 66 26 14 69 25 20
9 60 31 18 61 34 12
10 58 30 18 65 48 18
11 69 40 19 70 45 19
12 72 49 16 81 35 16
13 63 34 19 65 43 17
14 65 33 16 67 36 11
15 13 5 7
16 62 34 13
17 61 38 15 63 41 17
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Actualmente los pacientes contintan con el seguimiento en consulta externa del servicio

de cirugia cardiovascular y cardiologia.

Queda pendiente la valoraciéon con estudios de resonancia magnética para documentar la

mejoria en los didmetros y volimenes ventriculares.
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Discusion

En la experiencia medico quirargica del servicio de cirugia cardiovascular del
Hospital Infantil de México “Federico Gémez”, en lo que respecta a los pacientes con
diagnéstico de Tetralogia de Fallot , se ha puesto un gran interés en la valoracion a
mediano y largo plazo de aquellos pacientes que han sido intervenidos de correccién total
y que desarrollan una lesién residual dominante a nivel valvular pulmonar, ya sea por
insuficiencia o por estenosis; estos pacientes quirGrgicamente tendran que ser
intervenidos nuevamente para realizar un reemplazo valvular pulmonar; determinar el
tiempo en que se requiere este nuevo procedimiento es en la actualidad una encrucijada
en la que debemos considerar minuciosamente los resultados de estudios de gabinete y
lo mas importante la situacion clinica actual del paciente, ya que en la mayoria de los

casos no se correlacionan estos hallazgos entre si.

La clase funcional y condicion clinica del paciente, para nuestro grupo quirdrgico es un
determinante esencial ya que no debemos caer en la presion de “operar un resultado de
estudio de gabinete”, teniendo un paciente asintomatico, sino tomar una decision
considerando el beneficio que se le puede proporcionar al paciente al postergar la
reintervencion quirdrgica, no debemos olvidar que la evaluacion de estos pacientes sin la
pericia suficiente, puede sesgar el criterio para que sea propuesto o no para reemplazo
valvular y que a la fecha actual existe controversia en los diferentes grupos de trabajo
interinstitucional para determinar el momento oportuno para reintervencion y reemplazo

valvular pulmonar.?®

En nuestro equipo de trabajo al igual que grupos multinacionales, coincidimos que casi
siempre esta presente cierto grado de insuficiencia pulmonar en pacientes después de la
correccion anatémica de TF, ante esta situacién, debemos romper con el paradigma
conservador de dejar sin manejo alguno a estos pacientes que aungue se encuentran en
una etapa clinica o clase funcional aceptable, debemos reconocer que la insuficiencia
pulmonar prolongada tiene efectos nocivos en la funcion del ventriculo derecho,
ocasionando una sobrecarga progresiva de volumen y dando como resultado
complicaciones tardias graves: la hipertrofia del VD, la limitacion del ejercicio, la
disfuncién ventricular derecha que en algunos pacientes involucra la funcién izquierda, las
anomalias electrocardiograficas y, lo que es mas importante, el desarrollo de

taquiarritmias auriculares y ventriculares potencialmente mortales. Por lo tanto, la
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preservacibn o restauracion de la funcion del VD puede reducir este riesgo

considerablemente,1’?730:31.32.33

La evidencia sugiere que la intervencion tardia lleva a consecuencias
desastrosas. Aunque puede producirse una mejora subjetiva en los sintomas clinicos
después de una intervencion retrasada, la funcién y los volimenes de VD a menudo
permanecen sin cambios, ya que la exposicion crénica al miocardio a una insuficiencia

pulmonar grave da como resultado un deterioro contractil irreversible.**

Hemos puesto atencion en el seguimiento a mediano y largo plazo de estos pacientes, y
realizado un estudio concienzudo de los criterios clinicos, ecocardiograficos,
electrocardiograficos y ahora de los valores obtenidos por estudio de RMC, para detectar
pacientes que cumplen con un criterio quirdrgico, con la finalidad de evitar dilatacion del

ventriculo derecho y la comorbilidad asociada a esta.

Actualmente ya se encuentra determinado en la literatura internacional un punto de corte
para establecer qué pacientes deben ser candidatos a reemplazo valvular pulmonar, de
acuerdo con los resultados obtenidos por estudios de gabinete, todo esto para aumentar
las posibilidades de una restauracion del volumen del VD normal después del reemplazo
valvular pulmonar; dentro de ellos la RMC es uno de los indicadores mas fiables,
estableciendo como limites los volumenes ventriculares finales del ventriculo derecho:
telediastdlico de150 ml / m ’SCy un volumen telesistélico de 80 ml / m *SC; a la fecha
siguen vigentes el valor electrofisiolégico del QRS mayor a 140ms y la fraccion de

eyeccion del VD < 47%, medida por ecocardiografia.®**°

En algunos estudios de seguimiento el porcentaje de reoperacion por insuficiencias o
estenosis valvular pulmonares es de hasta el 30%, aumentando en algunas series hasta
el 40%, en aquellos casos que se documenté una valvula pulmonar practicamente
atretica, lo cual nos hace pensar que el seguimiento de estos pacientes no concluye solo

con una correccién que aparenta ser definitiva.

En el presente trabajo, evaluamos los ultimos 5 afios en los cuales se han llevado acabo
107 correcciones en pacientes con diagnostico de Tetralogia de Fallot, todos ellos con
diferentes técnicas quirirgicas, incluyendo en ultimas fechas la innovacion técnica del
implante de monovalva de PTFE en los casos en que se usé parche transanular de
pericardio autélogo, con la finalidad de evitar insuficiencias valvulares postoperatorias,

guedando demostrado que la correccién primaria por las diferentes técnicas utilizadas no
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es un factor determinante para el desarrollo de las lesiones valvulares en corto plazo, pero

si influye en cuestion de tiempo al seguimiento de cada paciente.***

Nuestro porcentaje de reoperacion fue del 15.88%, para el caso de nuestros 17 pacientes
el 100% de ellos presentaban insuficiencia pulmonar, en los valores de RMC se observo
una media de 151.21 ml/m2Sc para volumen telediastolico del VD, 90.142ml/m2SC para
el volumen telesistolico, en el ecocardiograma se identificé una media de fraccién de
eyeccion del VD de 44% vy finalmente la duracion del complejo QRS, se presentd con un

rango minimo de 120, maximo de 180ms y media de 158ms.

En 12 de los 17 casos, se identificd el antecedente de parche transanular como técnica
primaria utilizada para la correccion de Fallot, recordando que dicha técnica ha sido
criticada en las publicaciones como principal causa de insuficiencia pulmonar, que
requiere intervencion quirdrgica a mediano y largo plazo, sin embargo debemos recordar
que esta técnica es de utilidad en aquellos casos con hipoplasia severa del anillo
pulmonar para disminuir el riesgo de gradientes residuales de importancia a la via de

salida del ventriculo derecho.**3!

Los pacientes fueron reintervenidos en promedio a los 6 afos posterior a la reparacion
quirdrgica primaria, con un rango de reoperacion de 1 afio como minimo y maximo de 12
afos. El periodo libre de reoperacion no se relacion6 a la técnica quirargica utilizada
durante la correccion primaria de la TF, observandose en el parche de pericardio autdlogo
transanular una media de 4 afios (minimo 1 afio y maximo de 10 afios), y para el parche
de pericardio autdlogo infundibular media 6 afios (minima de 3 afilos y maximo de 12
afios), para el homoinjerto fue de 3 afios. Lo que significa que independiente de no abrir el
anillo pulmonar para la correccion total el paciente requerira de una nueva intervencion a
lo largo de su vida, el mantener intacto el anillo valvular pulmonar no protege al paciente

de una insuficiencia valvular pulmonar posterior.

Con respecto a la edad ideal en la que se deberia realizar el reemplazo valvular tampoco
hay un consenso adecuado, determinando algunos autores como Lindsey®’, que la edad
temprana en el RVP se asocia con un mayor riesgo de falla y disfuncién de la véalvula

protésica, otros como Chen y Burchill et al*®

, sugirieren que la edad recomendada debe
ser 215 afios y menores de 18 afos de acuerdo con la mejora de la clase funcional y la
capacidad de ejercicio. La edad promedio en la que se llevd acabo el reemplazo valvular
pulmonar en nuestra poblacion fue a los 12 afios con un maximo del8, hasta el

momento nosotros no hemos visto disfuncion valvular asociada a edades mas tempranas.
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La técnica quirdrgica que realizamos en el servicio de cirugia cardiovascular del Hospital
Infantil de México, es muy similar a la que se lleva a cabo en otros centros, es
técnicamente mas exigente, tiene la importante ventaja de evitar el sindrome de
isquemia/ reperfusion miocardica que se produce durante un paro cardiaco. Como
resultado no observamos a ningun paciente con sindrome de bajo gasto cardiaco
después de la operacion, esta técnica debe excluir cualquier paciente con comunicacion
intracardiaca para evitar la complicacion de la embolia aérea, la cual puede ser
devastadora. Nuestros tiempos de bypass se encuentran por arriba a lo descrito en la
literatura teniendo nosotros una media de 100min +/- 20min, practicamente el doble a lo
descrito en el estudio de Fotios A. Mitropolous® en el que incluyeron 99 pacientes, y su
tiempos de bypass fue de 47.5 +/- 12 minutos; por lo que consideramos que tiempos de
circulacion extracorporea prolongados no se relaciona con muerte, ya que nuestra
mortalidad estd muy relacionada a la comentada en la literatura, presentando solo una
muerte transquirargica (5.88%) y relacionandose con una clase funcional IV de la NYHA

antes de la operacidn, con dilatacion y disfuncion grave del VD.

Durante el transquirdrgico, en todos los casos se document6 didmetros anulares
pulmonares por arriba de la media estdndar que le corresponde, hallazgo que

consideramos no se documenta en los articulos de revision.

La valvula ideal para la posicion pulmonar aln no se ha encontrado. Las protesis
valvulares seleccionadas deben demostrar una hemodindmia 6ptima, durabilidad, facil
implantacién y, no menos importante, a un costo relativamente bajo. A lo largo de los afios
se ha utilizado una variedad de vélvulas para RVP e incluyen mecénicas, xenoinjertos (sin
stent), homoinjertos, valvulas pericardicas autélogas y, mas recientemente, valvulas
yugulares bovinas (sin stent o con stent). Se ha informado el uso de valvulas

mecanicas***

en la posicién pulmonar, pero presenta importantes inconvenientes, en
gran parte debido a la frecuente aparicion de fenémenos tromboembdlicos y la falla de la

valvula.

Kanter y col. * han informado excelentes resultados a corto plazo con el uso de una
valvula adrtica sin stent, nosotros preferimos la contraparte del stent, ya que con el
sobredimensionamiento del marco del stent se minimiza la compresion del esternén
después del cierre. La otra ventaja tedrica de usar valvulas sobredimensionadas es
minimizar el gradiente de VD a arteria pulmonar (aunque funciona en un sistema de baja

presion) y el efecto de alta presion que causa una disfuncion estructural a largo
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plazo. Con un gradiente de presion diastélico reducido trans-protésico y una tension de
cierre baja en la posicion pulmonar, en cualquier caso, la destruccion mecénica limitada

se minimiza ain mas.

Aunque el uso de valvulas yugulares bovinas implantadas por via percutanea esta alun en
su infancia y los estudios a largo plazo estan garantizados para determinar su eficacia,
seguridad y durabilidad, las valvulas con stent que hemos utilizado proporcionan el

entorno necesario para una posible futura intervencion de este tipo.

Nuestros hallazgos sugieren que la valvulas bioprotésicas bioldgicas colocadas en la
posicién pulmonar proporcionan excelentes resultados inmediatos e intermedios. Es
necesario un seguimiento mas prolongado para determinar el rendimiento a largo plazo

de estas valvulas.

Durante el seguimiento postquirtrgico de los paciente a los 6 y 12 meses se observo en el
ecocardiograma un incremento en la media de la FEVI de 58.41% a 68.53%, por
disminucion en el diametro ventricular derecho, incremento en la media de la FA de 34.64
a 35.13%, no hubo cambios significativos en cuanto al TAPSE permaneciendo la media
en 1552 vs 15.25, y finalmente en el los datos electrofisiolégicos el valor de QRS

postquirdrgico disminuyo a 142.86ms de 163.17 ms prequirdrgico.

En lo que respecta a la clasificacion de la clase funcional, el 88.3% se encontraban en
una clase funcional de la NYHA mayor a Il y solo el 11.7% se encontraban en una clase
funcional I, una vez realizado el reemplazo valvular el 81.25% retorno a clase funcional I,
lo que se puede considerar que hay mejoria en su condicion fisica, mismo que se traduce

en mejoria de la calidad de vida de los pacientes.

Del total de los 17 pacientes, 2 casos fallecieron lo que se reporta una mortalidad total de
11.76%, en el primer caso el paciente con antecedente de mala funcién miocardica global
prequirtrgica, presentando dificultades en el transoperatorio durante el abordaje
quirargico, por lo que se modificé la técnica de canulacibn para poder realizar el
procedimiento planeado y a la salida de bomba presenta disfuncién biventricular
refractaria al manejo y finalmente fallece en la sala de operaciones. El segundo caso con
antecedente preoperatorio de dilatacion ventricular importante a las pocas horas del
postquirdrgico presenta disfuncion biventricular y fallece a los 48 dias de postquirlrgico

con choque mixto cardiogénico y séptico.
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Conclusiones

En el presente estudio se describe la experiencia en el reemplazo valvular
pulmonar en pacientes operados de correccion total de Tetralogia de Fallot, en el Hospital

Infantil de México “Federico Godmez.

La técnica utilizada en la correccién primaria no es un determinante a corto plazo del

desarrollo de insuficiencia pulmonar.

La RM cardiaca y la ecocardiografia proporcionan informacién similar Gtil para el manejo
optimo del paciente con TF.La ecocardiografia se mantiene como la herramienta
diagnéstica de primera linea. La RMC es una alternativa valida a la ecocardiografia
cuando las imagenes de ultrasonido no tienen una buena resoluciébn y cuando las

mediciones de ecocardiografia son limitrofes o ambiguas.

Todos los pacientes operados de correccion de Tetralogia de Fallot que desarrollaron
insuficiencia valvular pulmonar, se beneficiaron con el reemplazo valvular pulmonar a
pesar de encontrarse asintométicos mejorando la clase funcional, disminuyendo los

volimenes ventriculares derechos e incrementando la funcién ventricular izquierda.
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Limitaciones del estudio

Al tratarse de un estudio retrospectivo la revision de los expedientes se encontrd

limitado por falta de informacién en los mismos.

La Resonancia Magnética Cardiaca, es un estudio costoso y amerita anestesia general
en la mayoria de los pacientes, por lo que este estudio diagnostico no se realizé a todos
los pacientes operados de correccion Total de Tetralogia de Fallot con reemplazo valvular
pulmonar, dandole prioridad en este momento a identificar pacientes con riesgo de
dilatacién ventricular posterior a la correccién total y por el momento no enfatizando en el
seguimiento postquirargico del reemplazo valvular, por lo que a la fecha no contamos con
estudios de RMC de seguimiento, para realizar un estudio comparativo de los volimenes

ventriculares.

También hace falta una valoracibn mas dindmica y objetiva a estos pacientes al
realizarles pruebas de esfuerzo pre y postquirargicas al reemplazo valvular pulmonar, esto

nos ayudaria a tomas una decision con mayor fundamento clinico.
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Anexos

Grafica 5: Clase funcional a 6 meses de seguimiento posterior al reemplazo valvular

pulmonar. Coeficiente de correlacién, valordep yr.
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Grafica 6: Cambios electrofisiolégicos, valor de QRS a los 12 meses de seguimiento

posterior al reemplazo valvular pulmonar. Coeficiente de correlacion, valordep yr.
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Gréfica 7: Cambios ecocardiogréficos, valor de TAPSE alos 12 meses de seguimiento

posterior al reemplazo valvular pulmonar. Coeficiente de correlacion, valordep yr.
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Gréfica 8: Cambios ecocardiograficos, valor de FA alos 12 meses de seguimiento posterior

al reemplazo valvular pulmonar. Coeficiente de correlacion, valordep yr.
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Gréafica 9: Cambios ecocardiograficos, valor de FEVI alos 12 meses de seguimiento

posterior al reemplazo valvular pulmonar. Coeficiente de correlacion, valordep yr.
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