UNIVERSIDAD NACIONAL AUTONOMA DE MEXICO
FACULTAD DE MEDICINA
DIVISION DE ESTUDIOS DE POSGRADO
HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO FEDERICO GOMEZ

Impacto del recambio de valvula
pulmonar en paciente corregidos de
Tetralogia de Fallot

TESIS

PARA OBTENER EL TiTULO DE
ESPECIALISTAEN :

CARDIOLOGIA PEDIATRICA

PRESENTA:

Dr. Ilvan de Jesus Gonzalez Vazquez

TUTOR:
Dra. Begoiha Magdalena Segura Stanford

CIUDAD DE MEXICO FEBRERO 2023



e e

Universidad Nacional - J ~  Biblioteca Central
Auténoma de México -

Direccion General de Bibliotecas de la UNAM
Swmie 1 Bpg L IR

UNAM - Direccion General de Bibliotecas
Tesis Digitales
Restricciones de uso

DERECHOS RESERVADQOS ©
PROHIBIDA SU REPRODUCCION TOTAL O PARCIAL

Todo el material contenido en esta tesis esta protegido por la Ley Federal
del Derecho de Autor (LFDA) de los Estados Unidos Mexicanos (México).

El uso de imagenes, fragmentos de videos, y demas material que sea
objeto de proteccion de los derechos de autor, serd exclusivamente para
fines educativos e informativos y debera citar la fuente donde la obtuvo
mencionando el autor o autores. Cualquier uso distinto como el lucro,
reproduccion, edicion o modificacion, sera perseguido y sancionado por el
respectivo titular de los Derechos de Autor.



INDICE

DEDICATORIAS......oiitir ettt ettt b etttk ettt bbbttt
ANTECEDENTES ..ottt ettt bbbttt bt et b bbb et ettt st b e b et et st n et eaenebenees
MARCO TEORICO
Bas@S GENGLICAS. ..o bbb bbbttt bt et n e 9
Cirugias en Tetralogia de FallOt ..ottt ettt e s be s esaeseebestenseneennas 9
[T 0= 1= Ted (o] o TSRS 9
REINTEIVENCIONES ...ttt snene e 11
Métodos de evaluacion funcién y volimenes VENtHCUIAreS ..o e 12
ECOCAIAIOGIAMA ... ... ittt b et b et a e e b et b et et b b et b et b st n b e 12
RESONANCIA MAGNETICA ......ooveeeiiiiieieee ettt ettt st e s b e e s e s e eseesesbesbessenteseesessensessenseseans 13
Utilidad de reemplazo de VAIVUIA PUIMONAT ..........cccoieiriiiiiiereeiete sttt sbe et sae b e seeeaesaeeaesteesneneeas 14
ATTIITHAS 1.ttt b et e bRt e bt e bt E et s b bt b et bt r et n e n et et 16
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA ..ottt ettt esnsesesesssse s ensansnnnsnsns 17
PREGUNTA DE INVESTIGACION. ......ooveiveeiiritisiis s sss s sss st s sttt st ss st 17
JUSTIFICACION w.coocveietmiieiineeeeasse s ssessss st sssss st 18
HIPOTESIS

OBJETIVOS
(0] 1= (A o TN 1 o7 o= | SR UOTOPUUOTRSRTRR 19
ODjJELIVOS ESPECITICOS ...eveiviiiiiicieieete ettt sttt st seebe et e b e b e st eseeseese et e aesbese et e ebessensensesseseans 19
IMETODO ...tttk b e s et ot E bbb e et s e b b e b b st e bbbt e s ettt s b et et et etee e ene 20
PODBIBCION ...t e et b et R st b et R et e bt b et R et e b e n et e 20
THPO A ESTUIO ...ttt a e bbbt e bt e Rt e et b s e b n st nene e 20
CriterioS e INCIUSION ...c..viiitiiicic ettt b ettt b bbbt eb et b et b bt st b e s ebe st s 20
Criterios A EXCIUSION........c.iuiiiiricieicic ettt sttt a bbbt benes 20
RECOIECCION A8 AALOS......cieiiiiiiicic ettt enenis 20
PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO ...t seeeseesssesssessseesssss s s ssssssssssssssesssssssssssssssssssssssssssssssssnnes 21
DESCRIPCION DE VARIABLES .........oeveeecveeeee et eeeee s sees s sses s ses s ssssssss s sssssssssssssss s sssssasssesssssssssssnsans 21
Variables INAEPENUIENTES .......oiuiiiiiee ettt sttt e s te s st e be s s setesbeebesbeenbesbeensensesssanes 21
VariablesS dEPENAIENTES .........o ittt b ettt a e e bt s be s b e e e e ebeebesbesbe e eneeneenens 21
RESULTADOS ..ottt esses et es s ssssesessese et eseseseseses s e e e s sesses et et s e esesesss et et et es s e sesesesesesesessssrens 22
............................................................................................................................................................................................ 24
............................................................................................................................................................................................ 25
DISCUSION w..ooreirvvimmmireeessaesssessseesessssessssssses s sess s et stk 27
CONGCLUSIONES........ooieeieieirisises ettt sttt es s e et s s s e e et s e aeses et e s e s e e e e asseses et s s s erensaesetesesesserensanses 30
LIMITACIONES DEL ESTUDIO .....c.coirriiititieieieinisrirtticieieressse sttt ettt sttt st tseaeaenenenas 30
BIBLIOGRAFIA ...ttt bbb bbbk b ettt b ettt 31



HOJA DE FIRMAS

Dr. Sarbelio Moreno Espinosa

Jefe de enseinanza

Dr. Julio Erdmenger Orellana

Jefe del departamento Cardiologia Pediatrica

Dra. Begoina Magdalena Segura Stanford
Medico adscrito al servicio de Cardiologia Pediatrica

Asesor de Tesis

Dr. Alfonso Reyes

Asesor Metodolégico



DEDICATORIAS

A mis padres: Por todo su apoyo, ser ejemplo de perseverancia, modelo a

seguir quienes me han permitido llegar a ser quien soy ahora, pero sobre todo
por su carino.

A mis amigos y companeros: por todas esas largas horas que pasamos en
desvelo, cansancio e incertidumbre mano a mano sosteniéndonos el uno al
ofro durante estos largos anos de formacion, siempre animandonos
mutuamente cuando el cansancio pudo haber mitigado nuestra voluntad y
anhelos y encontrar palabras de aliento y sabiduria en ellos.



ANTECEDENTES

La Tetralogia de Fallot (TOF, por sus siglas en inglés) se considera un espectro de
enfermedades, que comparten una base anatémica, resultado de la malianeacién y
desplazamiento anterior y cefalico del septum infundibular, ocasionando diversos
grados de obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho y de este sustrato
anatdomica derivandose las otras 3 lesiones encontradas en esta cardiopatia
(cabalgamiento de la aorta, comunicacion interventricular por desalineacion e
hipertrofia del ventriculo derecho). 8

Sin intervenciones esta entidad conlleva un pobre prondstico con una mortalidad de
hasta el 50% en los primeros afios de vida. 1

Actualmente la reparacion completa porta una mortalidad, en diversos centros, de
menos del 5%, sobreviviendo la mayoria de los pacientes hasta la etapa adulta. Sin
embargo, hasta un tercio de los pacientes corregidos de TOF se sometaran a alguna
reintervencion, siendo la mas comun el reemplazo de la valvula pulmonar.

La extensa reseccion de la obstrucciéon del tracto de salida del ventriculo derecho
con colocacién de parche transanular contra una cirugia preservadora la valvula
pulmonar a expensas de una obstruccioén residual de la salida del ventriculo derecho
han sido las principales opciones de tratamiento hasta la actualidad. Cabe
mencionar que la primera es mas probable que se asocie a una fisiologia restrictiva
del ventriculo derecho y efectos deletéreos a largo plazo sobre el ventriculo derecho
por la insuficiencia de la valvula pulmonar. La segunda tipicamente resulta en un
curso mas suave y quiza en mejores beneficios respecto a la funcion del ventriculo
derecho a largo plazo, pero con un riesgo mayor de reoperacion temprana. 2

A pesar de muchos avances en la reparacion quirurgica durante las pasadas 6
décadas, la mayoria de los pacientes de TOF continuan presentando anormalidades
hemodinamicas y electrofisiologicas. Para liberar eficazmente el tracto de salida del
ventriculo derecho obstruido, el cirujano de a menudo debe perturbar la integridad
de la valvula pulmonar lo que resultard en una insuficiencia pulmonar. Una
insuficiencia de la valvula pulmonar significativa producira una sobrecarga de
volumen en el ventriculo derecho iniciando una cascada de anormalidades
fisiopatolégicas que llevara una progresiva dilatacion del ventriculo derecho,
disfuncion sistdlica, disminucion de la tolerancia al ejercicio, arritmias e incremento
de riesgo de muerte subita. 1,3

Ademas de que los defectos residuales tales como insuficiencia tricuspidea,
obstrucciéon del tracto de salida del ventriculo derecho, estenosis pulmonar,
disfuncion diastdlica, crecimiento atrial, hipertensiéon del ventriculo derecho,
disincronia interventricular e intraventricular y fibrosis miocardica son algunos de los
factores que pueden acelerar el remodelamiento cardiaco adverso llevando a
peores resultados clinicos.



Actualmente existe mucha controversia respecto al tiempo Optimo para realizar
recambio de valvula pulmonar (RVP) en pacientes corregidos de TOF. En 2014 Tal
Geva publicé una tabla con diversos criterios basados en la interpretacion personal
posterior a la revision de la literatura de estudios que abordaban el analisis de
marcadores previos al recambio de la valvula pulmonar de normalizacion del tamafio
y funcion ventricular derecha posterior al recambio de valvula pulmonar con el fin de
ofrecer criterios objetivos para valorar la necesidad de realizar dicho procedimiento.
Dentro de estos criterios se incluyen tanto parametros clinicos tales como:
intolerancia al ejercicio, signos y sintomas de falla cardiaca y sincope atribuibles a
arritmia cardiaca y parametros cuantitativos y cualitativos de funcion y volumenes
ventriculares determinados por resonancia magnética como: volumen telediastolico
del VD (VTDVD) > 150 ml/m2, volumen telesistélico del VD (VTSVD) >80 ml/m2,
Fraccion de eyeccidn ventricular derecha e izquierda menor de 47% y 55%
respectivamente, aneurisma del tracto de salida de ventriculo derecho por
mencionar algunos y una duracion del QRS > 160 ms determinado por
electrocardiograma. 4

Sin embargo, existe poca evidencia respecto al desempeno ventricular, riesgo de
arritmias, reintervencion, intolerancia al ejercicio o mortalidad posterior al recambio
de valvula pulmonar, que aborde principalmente a poblacion pediatrica.

Posterior a la revision realizada por Tal Geva en 2014 se han publicado diversos
estudios que han pretendido dar respuesta a estas interrogantes dentro de estos
estudios destaca el realizado de manera retropesctiva por Kwak et al. Publicado en
el 2021 donde se incluyeron 180 pacientes sometidos a correccién de TOF con
incision transanular y ampliacion del tracto de salida de ventriculo derecho entre
1991 y 1997 con seguimiento hasta 20 afios buscando analizar los efectos del
recambio de valvula pulmonar respecto a la tasa de supervivencia; periodo libre de
arritmias, insuficiencia pulmonar y eventos adversos ( ictus, convulsiones,
hemorragia) contra aquellos que no se les habia hecho recambio de valvula
pulmonar, encontrando que la sobrevivencia era mayor en los pacientes del grupo
sometidos a recambio de valvula pulmonar asi mismo el periodo libre de eventos
adversos e insuficiencia pulmonar, sin diferencias estadisticamente significativas
entre ambos grupos sobre aparicion de arritmias. Ademas, se encontré en este
estudio como predictor de RVP pacientes corregidos antes de 1 afio de edad y con
fistula paliativa previa a la correccién. 5

En otro estudio realizado por Algasem et al. Relativamente reciente publicado en
2021 se estudiaron 69 pacientes sometidos a RVP entre 1990 y 2015 con
antecedente de TOF, doble via de salida de ventriculo derecho tipo Fallot y atresia
pulmonar corregido con ampliacién de tracto de salida de ventriculo derecho, que
pretendia determinar la sobrevivida y el tiempo libre de reintervencion a 10 afios se
observé que en esta serie no hubo mortalidad temprana ni tardia ademas de un
periodo libre de reintervencion al ay 5 y 10 afos siendo del 98.5%, 93.6% y 79.3%
respectivamente.2



Hasta el momento el estudio con mayor poblacion es el publicado recientemente en
este afno por Van den Eynde et al. es un metaanalisis que incluye 7544 pacientes
de estudios que datan de 1997 al 2020 que involucra pacientes enrolados de 1960
hasta el 2018 sometidos a PVR, incluyendo en total 84 estudios involucrando
pacientes de distintos grupos etarios, que dentro de las diversas conclusiones
destacan una mortalidad agrupada a 30 dias, 5y 10 afios de 0.87%, 2.7% y 6.2%,
ademas de una disminucion de la fraccion regurgitante pulmonar, mejora de los
volumenes ventriculares indexados y del a fraccion de eyeccion ventricular (FE),
ventriculos derechos con mayores VTVD presentaban menor incremento de la FE
y menores oportunidades de normalizacion del volumen ventricular derecho asi
mismo se recalca la heterogeneidad de resultados en este estudio. 6



MARCO TEORICO

Las cardiopatias congénitas afectan al 1% de los recién nacidos vivos los cuales
son clasificados como aciandéticos o ciandéticos. La TOF es la cardiopatia congénita
mas comun. Ocurriendo en aproximadamente en 1 de cada 3,500 nacimientos y
correspondiendo en un 7% a 10% de las malformaciones cardiacas congénitas, los
centros para el control de enfermades estiman que 1660 infantes nacen con TOF
en los estados unidos cada afio. 7

Si bien en México, no existen base de datos que registren de forma sistematizada
la frecuencia de cardiopatias congénitas, por lo que el céalculo se basa en una
prevalencia estimada de 8-10 por cada 1000 recién nacidos (RN), y extrapolado a
la natalidad, se esperan de 18,000 a 20,000 casos nuevos por afo. 10 Dicho lo
anterior se desconoce la incidencia real de cardiopatias congénita en nuestro pais
y aun mas la incidencia de cada uno de estos defectos estructurales, en particular
el de Tetralogia de Fallot, si tomaramos en cuenta lo estipulado en parrafos
anteriores podriamos calcular que la incidencia de TOF en nuestro pais es de 1260
a 1800 nifos al afio. Cabe destacar que las cardiopatias congénitas, de ser la sexta
causa de mortalidad en menores de 1 ano, en 1990, pasé a ser el cuarto lugar en
2002, y entre 1 y 4 ainos de ser la novena causa a escal6 a la tercera causa en los
mismos afos 11.

La TOF fue la primera cardiopatia cianogena descrita y fue un prototipo para
subsecuentes procedimientos cardiacos paliativos y definitivos. Esta lesién ha
servido como modelo para describir la historia natural de las cardiopatias congénitas
cianogena. En muchas maneras la TOF podria ser considerada el arquetipo de las
cardiopatias congénitas estableciendo un patrén en la evolucion para la descripcion
anatémica, manejo quirurgico, entendimiento fisiopatolégico y apreciacion de los
resultados a largo plazo en la vida adulta. 1.

Esta entidad a pesar de haber sido descrita hace mas de 300 afos no fue hasta
1945 que se realizo la primera intervencién quirurgica de la TOF por Richard Blalock
y Helen Taussig la cual consistia en una cirugia paliativa efectuando un cortocircuito
(shunt) entre la arteria subclavia a la rama derecha de la arteria pulmonar, con
posteriores modificaciones de la técnica. Hasta 1950 Lillehei realizé la primera
correccion completa de la TOF, clausurando el defecto ventricular septal y liberando
la obstrucciéon del TSVD con un soporte circulatorio entre padre y nifio,12 por lo
tanto esta técnica no es perfecta por lo que desde entonces ha crecido el interés
por encontrar la técnica “ideal” para la correccién de esta cardiopatia estructural.
Antes de los avances en la técnica correctiva, la mortalidad era de un 25%, la cual
actualmente se ha reducido hasta un 2%.7 A pesar de los éxitos de la cirugia
primaria para TOF que han aumentado de manera considerable la esperanza de
vida hasta un 90% de supervivencia hasta los 30 afios ha habido un grupo creciente
de pacientes con morbilidad tardia durante la adultez, siendo la insuficiencia
pulmonar el problema mas comun en adolescentes y adultos después de la
correccion de TOF 13, entre otros problemas con una considerable morbi-mortalidad
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a mediano largo plazo. Por otra parte, no solo ha crecido el interés en optimizar la
técnica quirurgica para lo correccidén de estos pacientes si no también en las bases
genéticas, métodos de evaluacion anatémica y funcional, comorbilidades tempranas
y tardias posteriores a la reparacion quirurgica y el manejo de estas ultimas que se
expondran a continuacion.

Bases genéticas.

La causa de la Tetralogia de Fallot es multifactorial, aunque hay una importante
asociacion con el sindrome de 22q 11. Hasta un 25% de los pacientes tienen
anomalias cromosomicas con trisomia 21 y deleciones 22q 11. 9 En al menos 50 a
60% de los pacientes con Tetralogia de fallot las causas genéticas permanecen
desconocidas.

Existen 32 sindromes que incluyen a la TOF como rasgo caracteristico, como se
menciond anteriormente el sindrome mejor conocido y mas frecuentemente causa
de TOF es el resultado de la microdelecion 22g 11.2, esta delecién tiene una
prevalencia de aproximadamente 1 a 6 por cada 10,000 nacidos vivos, con hombres
y mujeres igualmente afectados. El sindrome de 22911.2 esta caracterizado por la
presencia de defectos conotroncales (TOF, atresia pulmonar con comunicacion
interventricular, tronco arterioso persistente, arco aortico interrumpido, anomalias
del arco aortico y comunicacion interventricular), inmunodeficiencia, hipocalcemia
neonatal, anormalidades del desarrollo y psiquiatricas, dismorfismos faciales y
defectos palatinos. Otras causas comunes de TOF sindrémico son aquellos
asociados con otras anomalias cromosdémicas mayores incluyendo el sindrome de
Down (trisomia 21), Edwards (trisomia 18) y Patau (trisomia 13), estas anomalias
se estiman que causan del 5 al 7% de TOF sindromico siendo la trisomia 21 la
responsable de la mayoria de los casos. 1

El riesgo de recurrencia en una familia es de aproximadamente 3%. Si la base
genética de TOF es identificada, los miembros de la familia con defectos cardiacos
estructurales pueden ser tamizados para determinar el riesgo de heredar alguna
cardiopatia a su futura descendencia. 9

Cirugias en Tetralogia de Fallot

Reparacion

La Tetralogia de Fallot puede conllevar un pobre prondstico sin intervencion
temprana.

Esta entidad puede ser reparada a cualquier edad con bajo riesgo en instituciones
equipadas para lidiar con cirugias cardiacas complejas en infantes. La mayoria de
los pacientes con TOF (75 %) no requeriran una intervencion neonatal. 8



El tiempo de intervencidén quirurgica depende de muchos factores, incluyendo la
permeabilidad del conducto arterioso, la severidad de la obstrucciéon subpulmonar,
frecuencia de crisis de hipoxia y el grado de cianosis.

Dicho lo anterior, el argumento importante entonces no es una reparacion primaria
contra paliacion como primera medida si no una correccion primaria electiva
neonatal vs no-neonatal. En el primer escenario los proponentes enfatizan la
naturaleza impredecible de las crisis de hipoxia y el riesgo de una vigilancia
conservadora. Los oponentes a la cirugia correctiva neonatal enfatizan las limitantes
anatdémicas de la exploracion intracardiaca en un cuerpo pequefio, especialmente
en la preservacion de elementos cruciales como la funcion del ventriculo derecho,
incluyendo la competencia de la valvula tricuspide, trauma del sistema de
conduccion, preservacion del anillo pulmonar y evitar un ventriculotomia. 9

Se pueden procedimientos paliativos
tempranos para incrementar el flujo
sanguineo a las arterias pulmonares (

Aorta fistula de Blalock-Taussig) necesitada en

3 algunos pacientes son seguidas por una

“\ PA reparacion completa a los 3 a 9 meses de

'(,- R\ edad, el cual conlleva el cierre del defecto

, s as\ interventricular con un parche que tuneliza
e T, ?.;; ’ el tracto de salida del ventriculo izquierdo

‘;‘9/ \ a la aorta y libera la obstruccion del tracto

de salida del ventriculo derecho. Esta

RV ultima maniobra se logra al resecar el

miocardio hipertréfico mediante una

infundibulectomia en casos de
Figura 1 obstruccién leve a moderada con anillo

valvular adecuado o mediante una
ampliacion de tracto de salida del ventriculo derecho con parche transanular en caso
de una marcada estenosis del tracto de salida del ventriculo derecho o anillo
pulmonar pequefio. (Figura 1). En ocasiones es necesario la colocacién de un tubo
extra-cardiaco del ventriculo derecho a la confluencia de las ramas pulmonares en
caso del curso anémalo de una arteria coronaria que cruce el infundibulo (Figura 2).
15
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Figura 2

Aunque la técnica convencional para reparacion completa incluye infundibulectomia
con o sin incisién a través del anillo de la valvula pulmonar, el método transatrial-
transpulmonar con preservacion del infundibulo puede ofrecer una mejoria de la
funcidén ventricular derecha a mediano plazo y menor riesgo de arritmias. Las
técnicas de preservacion de valvula pulmonar ofrecen ventajas tedricas a largo
plazo de la competencia de la valvula pulmonar, pero podrian estar asociada con
hipertension ventricular derecha persistente. Cabe mencionar que la competencia
de la valvula pulmonar a largo plazo es escasa en reparacion con valvula
monocuspide. 9

La tasa de supervivencia general de estos pacientes que son corregidos de
Tetralogia de fallot llegan a la adultez hasta un 80%. Cabe mencionar que los nifios
con TOF asociada a un sindrome genético incluyendo el sindrome de delecion
22q11 y/o trisomia 21 tienen una morbi-mortalidad significantemente elevada
causada por hipoplasia de arterias pulmonares, anomalias extracardiacas que
requieren tambien cirugia e inmunodeficiencias. 7

Reintervenciones

Algunos pacientes con TOF requeriran multiples intervenciones quirurgicas durante
sus vidas. Dentro de las causas de reoperacion incluyen comunicaciones
interventriculares residuales, estenosis pulmonar, aneurisma del tracto de salida el
ventriculo derecho, reemplazo de conductos de ventriculo derecho a las arterias
pulmonares y reemplazo de valvula pulmonar. 7

Este ultimo es la causa mas comun de reintervencion tardia en adolescentes vy
adultos corregidos. Es usualmente secundaria a la disrupcion del anillo valvular
pulmonar después del aumento del tracto de salida de ventriculo derecho con
parche.
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Inicialmente bien tolerada por afos, los pacientes con insuficiencia pulmonar
cronica grave eventualmente desarrollaran dilatacion y disfuncion del ventriculo
derecho sintomatica con intolerancia al ejercicio y complicaciones incluyendo falla
cardiaca derecha, prolongacién del QRS vy arritmias atriales y ventriculares
potencialmente fatales. 15

Métodos de evaluacion funcion y volumenes ventriculares

Ecocardiograma

Es una de las herramientas mas importantes en el diagndstico y seguimiento de
pacientes con Tetralogia de fallot, es la modalidad de imagen mas comunmente
utlilizada para la valoracion inicial y seguimiento en pacientes con TOF. 15 Es la
herramienta diagndstica de primera linea por su bajo costo, ausencia de radiacién
y exposicion de contraste.

En la mayoria de los pacientes todas las caracteristicas sobresalientes de la
anatomia y fisiologia pueden ser obtenidas por un ecocardiograma transtoracico.
Asi mismo durante el periodo la fase postquirurgica inmediata después de la
correccion, la ecocardiografia es rutinariamente usada para valorar la funciéon de
ambos ventriculos, la funcion valvular y el estado del tracto de salida de ventriculo
derecho. 1

En el seguimiento de estos pacientes nos provee de informacién acerca del tamafio
y funcién del ventriculo derecho e izquierdo, disfuncién valvular, potenciales
defectos residuales, velocidades y presiones a través del tracto de salida del
ventriculo derecho, pero con importantes limitaciones. Este método solo nos permite
una evaluacion semicuantitativa del tamafio ventricular, funcién e insuficiencia
valvular los cuales son de suma importancia para la toma decision de la necesidad
de reemplazo de valvula pulmonar. Asi mismo, una mala ventana acustica y
dependencia del operador pueden llevar una cuantificacidon poco confiable de la
funcién del ventriculo derecho y de la anatomia de las ramas pulmonares. 13

Recientes avances en ecocardiografia (incluyendo 3D) han mejorado la evaluacién
del desempefo global y regional del ventriculo derecho, sin embargo la baja
resolucion y la incapacidad de realizar una adquisicion de volumen en tiempo real
permanecen como factores limitantes. Se han realizado varios estudios
comparando la precision de las mediciones del ecocardiograma 3D comparandolo
con la RM, en general se ha sugerido que el ecocardiograma 3D infraestima el
volumen del ventriculo derecho y puede sobreestimar la FE del ventriculo derecho.
9,17
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Resonancia magnética

La apariencia imagenologica después de la reparacion de la TOF dependera del
procedimiento realizado. Los hallazgos caracteristicos después de Ila
infundibulectomia incluyen el miocardio intacto del tracto de salida del ventriculo
derecho, con contractilidad normal, valvula pulmonar normal y fibrosis escasa o
ausente en el reforzamiento con contraste tardio. El aumento transanular con
parche esta caracterizado por abombamiento del tracto de salida del ventriculo
derecho y el tronco de la arteria pulmonar, con acinesia reforzamiento tardio con
contraste debido al tejido fibrético a nivel del parche visto por este método. 15

Esta modalidad de imagen se considera el Estandar de Oro para la evaluacién
cuantitativa del tamafo y funciéon biventricular, medicion de flujos y viabilidad
miocardica. La ventaja de este estudio involucra la falta de radiacion y ser
independiente de la ventana acustica del paciente para la adquisicion de imagenes.
Dentro de sus desventajas se podrian nombrar el alto costo, tiempo prolongado para
la adquisicién de imagenes, necesidad de cooperacion por el paciente llegando a
requerir sedacion en algunos casos, incompatibilidad en algunos pacientes con
marcapasos, desfibriladores y algunos tipos de stents y poca tolerancia a pacientes
con claustrofobia. 15

Los objetivos de la RM en TOF corregida incluyen: 1) Evaluacion cuantitativa de los

volumenes, masa y fraccion de eyeccidén ventriculares derecho e izquierdo, 2)
cuantificacion de volumen de regurgitacion pulmonar, insuficiencia tricuspidea,
gasto cardiaco e indice del flujo sistémico- pulmonar, 3) evaluacién de las
anormalidades del movimiento regional de las paredes ventriculares, 4) valorar la
anatomia del tracto de salida del ventriculo derecho, arterias pulmonares, aorta y
colaterales aortopulmonares, 5) valoracion de viabilidad miocardica, incluyendo
tejido fibrético en el miocardio ventricular adyacentes a los sitios de cirugia previa,
6) evaluacion de cortocircuitos intra o extra-cardiacos residuales, 7) evaluacion de
la valvula aortica por insuficiencia y medicion del tamafio aortico y 8) evaluacion de
las arterias coronarias.

A pesar de la compleja geometria del ventriculo derecho y las gruesas
trabeculaciones del ventriculo derecho, las mediciones por RM del tamafio y funcion
ventricular tienen buena reproductibilidad intra e inter-observador. 9

Las indicaciones para realizar una RM en TOF varian con la edad. Durante la
primera década de vida, esta indicada solo cuando la informacion por imagen para
la toma de decisiones clinicas no puede ser realizar por ecocardiografia. Iniciando
cerca de la segunda década de la vida, la RM esta indicada como un test de rutina
para la vigilancia de la insuficiencia pulmonar, tamafio y funcién biventricular,
disfuncion de otras valvulas y valoracion de la viabilidad miocardica. Hay poca
informacion sobre la frecuencia optima del seguimiento por RM seguidos de un
estudio de base. En muchos pacientes el ventriculo derecho se dilata
progresivamente y su funcion disminuye en un periodo corto.
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Si bien la RM nos puede ayudar para la valoracion la funcién y volumenes
ventriculares, como se ha mencionado reiteradamente, no se ha encontrado un
predictor que ayude a determinar el riesgo de dilatacidon y por consiguiente de falla
ventricular derecha. Se ha reportado que el deterioro del Strain global y longitudinal
de la pared libre del ventriculo derecho, continué deteriorandose en pacientes
corregidos de TOF mientras que la FE permanecia igual que la evalucién del
movimiento regional de la pared ventricular podria detectar una disfuncion sutil del
ventriculo derecho.18

Utilidad de reemplazo de valvula pulmonar

La reconstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho puede resultar en
grados variables de estenosis o insuficiencia pulmonar basado en la técnica
quirurgica empleada. Como resultado, se producira una disfuncion ventricular
derecha con el paso de los afios secundario a la sobrecarga de volumen y presion
que pudiera verse influenciada por la presencia de alteraciones hemodinamicas
residuales posteriores a la reparacion.

Aproximadamente 50% sometidos a reemplazo de valvula pulmonar exhibian
sintomas de fatiga y disminucion de tolerancia al ejercicio que mejord posterior al
reemplazo de esta.

Como resultado, la presencia de sintomas por si solos en pacientes con insuficiencia
pulmonar grave es una indicacion para cirugia. La mayoria de los estudios sugieren
que la restauracion de la competencia de la valvula pulmonar puede disminuir el
volumen y tamafio ventricular derecho, eliminar la predisposicion a arritmias y por
lo tanto el riesgo de muerte subita.

Existen indicaciones objetivas para reemplazo de valvula pulmonar, el tiempo para
realizar este procedimiento en pacientes asintomaticos permanece poco claro. La
informacion que actualmente existe en la evaluaciéon para una cirugia electiva en
esta poblacion es en base a criterios, electrofisiolégicos, ecocardiograficos y por
resonancia magnética y resultados de pruebas de esfuerzo. Especificamente los
criterios para reemplazo de valvula pulmonar en los pacientes asintomaticos
continuan evolucionando e incluyen el incremento del tamario del ventriculo derecho
por resonancia magnética (RM), insuficiencia tricuspidea progresiva o de nueva
aparicion, severidad de la insuficiencia pulmonar, desarrollo de arritmias
ventriculares y/o incremento de la duracion del QRS. 16

Los sintomas de falla cardiaca en un paciente con insuficiencia pulmonar grave y/o
estenosis han tradicionalmente sido una indicacion para reemplazo de la valvula,
como sea estos pueden ser dificiles de identificar ya que los sintomas progresan
lentamente por décadas y estos individuos se adaptan a esta condicién crénica
fisiolégica que involucra la sobrecarga de volumen del ventriculo derecho.
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Ademas, la disfuncién ventricular derecha esta a menudo presente cuando los
pacientes desarrollan sintomas, por lo tanto, estos marcadores no son
suficientemente precisos para servir como indicadores confiables para el tiempo
optimo de recambio valvular. 13

Incrementos progresivos del volumen ventricular derecho y empeoramiento de la
FE, junto con medidas de pruebas de esfuerzo y sintomas atribuibles a la
sobrecarga de ventriculo derecho son factores que pueden determinar el tiempo
ideal para reemplazo de valvula pulmonar.

Idealmente el RVP deberia ocurrir previo al desarrollo de una disfuncion ventricular
derecha franca, pero esta prediccién es dificil a veces. La funcidn ventricular deberia
mejorar en ausencia de cambios miocardicos irreversibles (fibrosis).

De los varios parametros evaluados por RM el mas valioso son el volumen
telediastolico del ventriculo derecho, FE del ventriculo derecho y la evaluacion
cuantitativa tanto de la insuficiencia pulmonar y tricuspidea. La suposicion que
mientras menos severa sea la dilatacion ventricular previo al RVP, es mas la
probabilidad que el ventriculo se remodele de manera reversa postoperatoriamente.
HOT TOPICS TOF).

Esta generalmente aceptado que algunos ventriculos responden mejores que otros
y que no todos logran llegar a una normalizacion del volumen ventricular derecho
(VTD VD <108 ml/m2). Por otro lado, se debe considera la naturaleza invasiva del
RVP quirdrgico y la limitada durabilidad de las valvulas prostéticas por lo que se
busca retrasar el procedimiento hasta lo mas posible.

Como se ha mencionado antes, varios autores han intentado encontrar un umbral
superior sobre el cual no habria normalizacion de los volumenes ventriculares. Estos
umbrales han sido basados mayormente alrededor de los VTD VD indexados con
la superficie corporal, entre los rangos de 150 -170 ml/m2 y entre 80 y 120 ml/m2
para el VTS VD.

Basados en los ultimos analisis publicados se encontré que mientras sea mayor los
VTD y VTS del ventriculo derecho previo al RVP estaba asociado con una menor
probabilidades normalizacién del ventriculo derecho, a pesar de una mayor
disminucidn numeérica respecto a los volumenes ventriculares. Por lo que el RVP no
deberia retrasarse al punto que el ventriculo derecho se dilate demasiado. La
incapacidad de que un ventriculo derecho severamente dilatado recupere su
volumen y funciéon normal después del RVP podria indicar que estos ventriculos han
llegado a un estado de disfuncidn caracterizado por dafio miocardico irreversible
debido a la sobrecarga de volumen y presién. Cabe recalcar que en los estudios
que los VTD VD por debajo de 160 ml/m2, al menos el 70% de los pacientes
presentaban una normalizacién del volumen ventricular derecho.
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Arritmias

Las arritmias sostenidas o hemodinamicamente relevantes ocurren hasta 12% de
los pacientes con TOF, las cuales ocurren comunmente en las primeras 24 horas
posteriores a la correccion. Estas estan asociadas una morbi-mortalidad
considerable necesitando un manejo agresivo. Las mas frecuentemente
encontradas son anomalias de la conduccion o el ritmo como la Taquicardia
ectopica del unién (JET), bloqueo atrio ventricular (AV) completo, estas debidos a
la cercania de la cirugia al nodo AV ; taquicardia supraventricular y bloqueo de rama
derecha. Muchas de estas arritmias son transitorias y reversibles al poco tiempo
después de la cirugia. 14

A pesar de la alta tasa de éxito de correccion quirurgica de TOF, las arritmias tardias
son prevalentes y hay un pequefio, pero no insignificante tasa de muerte subita. Se
ha reportado que hasta el 43% de los pacientes corregidos de TOF tienen
documentada una taquiarritmia o han recibido alguna intervencion electrofisiologica
en forma de ablacion o implante de algun dispositivo. 19

El mecanismo mas comun de arritmias en TOF involucran las cicatrices quirurgicas
y los obstaculos naturales de conduccidén que crean corredores estrechos capaces
de soportar una macro-reentrada.

Una taquicardia atrial por reentrada se desarrollara a largo plazo en hasta mas del
30% de los pacientes y arritmias ventriculares de alto grado en alrededor del 10 %
de los pacientes. La complicacion mas temida es la muerte subita (SCD) con una
frecuencia reportada de 1% hasta un 3.5%.19,21 La incidencia general de muerte
subita esta estimada hasta un 0.2% por cada afio de seguimiento. La mayoria de
estos eventos suelen ser debido a taquicardia ventricular, con una menor proporcion
relacionada a una taquicardia atrial con conduccién rapida y raramente debido a un
bloqueo atrioventricular subito. 14

Ciertas variables clinicas han emergido para ayudar a describir el perfil clinico de
los pacientes con TOF con alto riesgo de desarrollar taquicardia ventricular y muerte
subita. Muchos estudios han verificado que estos pacientes son mayores de 20
anos, se han sometido a multiples cirugias incluyendo cirugias iniciales con fistulas
paliativas, mayor duracién del QRS (> 180 ms) y evidencia de disfuncién sistolica
y/o diastdlica ventricular izquierda. 9

El tratamiento farmacoldgico unico en estos pacientes ha sido abandonado en estos
pacientes con taquicardia ventricular sostenida o en aquellos con alto riesgo. Se
recomienda un desfibrilador automatico implantable (DAI) para la mayoria de los
pacientes, aunque la ablacion quirurgica o con catéter pueden ser utiles, con una
tasa de éxito de hasta 90%, sin embargo, el riesgo de recurrencia de un 5% a 20%
limita su uso. Como sea unicamente la cirugia de RVP no tiene un mayor impacto
en disminuir el riesgo para desarrollar taquicardia ventricular, al menos no en
pacientes con alteraciones hemodinamicas importantes de larga evolucion. El
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remodelamiento reverso y disminucién del riesgo de taquicardia ventricular puede
ser factible si la cirugia es realizada de manera mas temprana durante el curso de
la enfermedad.

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Al dia de hoy las técnicas de correccion quirurgica de la Tetralogia de Fallot no son
perfectas ya que las diferentes variedades de estas técnicas aun permaneceran con
alguna carga o alteracion hemodinamica persistente, siendo la insuficiencia
pulmonar la insuficiencia pulmonar la complicacién cronica asi como la causa de
reintervencion a largo plazo mas comun esto debido principalmente a la colocacién
de un parche a través del infundibulo y a través de la valvula pulmonar para lograr
de ampliar el tracto de salida de ventriculo derecho. Ya que el infundibulo también
es una porcion funcional del ventriculo derecho este procedimiento contribuye a la
disfuncion sistolica del ventriculo derecho sumado a la sobrecarga de volumen 'y por
consiguiente dilatacion del ventriculo derecho resultado en una disfuncién sistélica
progresiva proporcional a la dilatacién ventricular derecha.

Hay diversos estudios que demuestran una mejoria considerable tanto de los
volumenes ventriculares derechos, asi como de su fraccion de eyeccion, sin
embargo determinar el momento adecuado para colocar una valvula pulmonar
protésica. Se han descrito diversos criterios clinicos, electrocardiograficos y por
imagen con Resonancia Magnética, como estandar de oro, para valoracion de la
funcion ventricular derecha y volumenes, con el fin de evitar la progresion de la
dilatacion ventricular y preservar la funcidon ventricular derecha. Sin embargo, los
estudios que abordan esta cuestion involucran principalmente poblacion adulta.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Hay mejoria del patrdn clinico, electrofisiolégicos, volumenes y funcion ventricular
derecha en los pacientes corregidos de Tetralogia de Fallot posterior al recambio de
la valvula pulmonar?

17



JUSTIFICACION

La Tetralogia de fallot es la cardiopatia ciandgena mas comun a nivel mundial y en
nuestro pais. Actualmente la correccion quirdrgica de esta entidad, en centros
especializados, tiene una tasa de mortalidad menor del 2% por lo que la proporcidn
de pacientes corregidos que llegan a la etapa adulta es mucho mayor a los inicios
de la reparacién de esta entidad siendo la expectativa de vida de un 80% hasta los
35 anos. A pesar de que la primera cirugia correctiva se realizé hace mas de 70
anos y del avance tecnoldgico desde entonces, la cirugia correctiva de esta
cardiopatia congénita aun no se considera “definitiva’” ya que los pacientes
posteriores a la correccion permanecen con alteraciones hemodinamicas que
probablemente requieran una o mas intervenciones en el transcurso de su vida.

El mas importante de estas alteraciones hemodinamicas es la insuficiencia de la
valvula pulmonar, siendo la causa de reintervencion mas comun en pacientes
sometidos a correccion quirurgica de TOF, considerandose una de las
consecuencias inherentes a las técnicas quirurgicas clasicas para la reparacion de
esta cardiopatia estructural. Con el paso del tiempo estos pacientes presentaran
dilatacion ventricular derecha, disminucién de la fraccion de eyeccién de ambos
ventriculos, intolerancia al ejercicio y signos de falla cardiaca.

Si bien se ha demostrado en diversos estudios los beneficios de realizar un
reemplazo de valvula pulmonar respecto a la remodelacién reversa del ventriculo
derecho asi como mejoria de la fraccion de eyeccidn; la decisidn de intervenir
nuevamente un paciente depende la alteracion hemodinamica en cuestion asi como
de diversos factores tales como la presencia de signos o sintomas de falla cardiaca,
fraccion de eyeccion de ambos ventriculos, grado de insuficiencia o estenosis
valvular, arritmias y volumenes ventriculares. 6

Actualmente es conocido los efectos de sobre los volumenes, funcién, clase
funcional, etc. en los pacientes sometidos a RVP sin embargo estos estudios se
centran en poblacion adulta o involucran un grupo o metodologia muy heterogénea
por lo que no existen estudios que se enfoquen su atencidén en analizar estos
factores, asi como su seguimiento a corto-mediano plazo en poblacién pediatrica
que involucren un tamano de muestra considerable.
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HIPOTESIS

Los pacientes corregidos de Tetralogia de Fallot que fueron sométidos a recambio
de valvula pulmonar presentan una mejoria de la clase funcional, disminucion de la
amplitud del QRS, remodelamiento reverso del ventriculo derecho, determinado por
disminucién de los volumenes telediastolico y telesistolico médicos asi como
mejoria de la fraccion de eyeccion de ambos ventriculos medidos por Resonancia
magnética posteriores a la cirugia respecto a los valores medidos previos a esta.

OBJETIVOS

Obijetivo Principal

Comparar la clase funcional, cambios electrocardiograficos asi como los parametros
medidos por resonancia magnética tales como funcion y volumenes ventriculares
derechos e izquierdos previos y posteriores a la cirugia de recambio de valvula
pulmonar en pacientes corregidos de Tetralogia de Fallot.

Objetivos especificos

Comparar los volumenes telediastolico y telesistélico del ventriculo derecho previo
al recambio de valvula pulmonar posterior a la cirugia de recambio de valvula
pulmonar.

Compara la fraccion del ventriculo derecho previo y posterior al evento quirurgico
(RVP)

Comparar el estado clinico de los pacientes previo y posterior al recambio de valvula
pulmonar.

Comparar los cambios de la amplitud del QRS posterior a la cirugia de recambio de
valvula pulmonar.

Determinar la sobrevida global de los pacientes posteriores a la reparacion
quirurgica de Tetralogia de Fallot.

Determinar el periodo libre de requerimiento de valvula pulmonar.

Determinar la sobrevida libre de reintervenciones y/o efectos adversos posteriores
al recambio de valvula pulmonar
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METODO

Poblacién

Pacientes corregidos de Tetralogia de Fallot con colocacién de valvula protésica en
posicidn pulmonar en seguimiento por la Consulta Externa de Cardiologia entre el
periodo comprendido de Mayo 2012 hasta Mayo 2022.

Tipo de estudio

Cuasiexperimental, se realizara una comparacion antes y posterior al recambio de
valvula pulmonar con el fin de comprobar la hipotesis planteado posterior a la
exposicion del evento en cuestion.

Criterios de inclusion
Pacientes corregidos de Tetralogia de Fallot con colocacién de valvula protésica en
posicion pulmonar.

Pacientes que cuenta con estudio de resonancia magnética antes y posterior al
evento quirurgico.

Pacientes que cuentan con Electrocardiograma de 12 derivaciones previo y
posterior a la cirugia.

Seguimiento en la consulta externa de Cardiologia del 2012 al 2022.

Criterios de exclusion
Pacientes quienes perdieron seguimiento por mas de 10 afos.

Pacientes que haya sido recambiados de valvular pulmonar por otra cuestion
diferente a Tetralogia de Fallot

Recoleccion de datos

La informacién de los pacientes fue obtenida directamente de los expedientes
obtenidos del departamento de Archivo y Estadistica del Hospital Infantil de México
Federico Gomez en el periodo comprendido entre Mayo 2012 a Mayo 2022. Se
revisaron los expedientes para obtener la informacién individual de cada paciente
buscando de los reportes de RM cardiaca con el fin de obtener los volumenes
ventriculares derecho, fraccibn de eyeccidon, asi como los trazos
electrocardiograficos para medir el QRS de manera manual previos y posteriores a
la cirugia de recambia valvular. Asi mismo se hizo una busqueda intencionada sobre
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la evolucion de los pacientes respecto al tiempo de necesidad de RVP, sobrevivida
y necesida de reintervencion y/o aparicion de eventos adversos.

PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Una vez obtenido los datos se procedié a hacer una comparativa de los valores de
cada individuo utilizando la prueba T de Student para muestras pequefias (n= <30)
y relacionadas para valorar el cambio de volumenes ventriculares, fraccion de
eyeccion del ventriculo derecho y duracion del QRS antes y después del recambio
de valvula pulmonar, mediante el Software Stata 16.1 (febrero 2020).

Para el analisis de la clase funcional pre y posterior a la intervencion quirurgica se
realizo mediante la prueba T de Wilcoxon para pruebas no paramétricas para
comparar dos muestras pequenas (n= < 30) relacionadas para este propdsito se
valio del Software Stata 16.1 (febrero 2020).

Por ultimo se realizdé un andlisis de sobrevida global, periodo libre de eventos
adverso o requerimiento de reintervencion y el tiempo desde la correccion de TOF
hasta el requerimiento de un reemplazo valvular pulmonar usando una curva de
Kaplan-Meier y una curva de incidencia acumulada respectivamente para este fin.

DESCRIPCION DE VARIABLES

Variables independientes

Variable Definicién Definicién Tipo de Medicion
Conceptual Operacional Variable
Tetralogia de Cardiopatia Presencia de la Cualitativa Nominal
Fallot congénita enfermedad
cianégena dictaminada por
caracterizada por 4 hallazgos clinicos,
defectos radiograficos y
estructurales corroborados por
ecocardiograma
Valvula Material protésico Colocacion de Cualitativa Nominal
pulmonar empleado para valvula protésica en
protésica sustituir la funcién posiciéon pulmonar
de alguna valvula independiente del
cardiaca tipo o calibre de esta.
disfuncional

Variables dependientes
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Variable Definicion Definicion Tipo de | Medicion
Conceptual Operacional Variable
Clase Categorizacion de Dada por las escalas | Cualitativa Nominal
funcional pacientes con base de New York
en su limitacién para | Association
realizar actividad modificada por Ross.
fisica
Sobrevida Tiempo posterior a la | Tiempo representado | Cuantitativa | Ordinal
reparacion de la TOF | en anos de sobrevida
posterior a la
reparacion quirdrgica
de la TOF
Volumen Cantidad de sangre que | Volumen sanguineo Cuantitativa | Continua
telediastolico llena el ventriculo medido por resonancia
del Ventriculo derecho al final de la magnética expresado
derecho diastole. en mililitros indexado a
con superficie corporal
(ml/m2)
Volumen Cantidad de sangre que | Volumen sanguineo Cuantitativa Continua
telesistélico del | queda en el ventriculo medido por resonancia
ventriculo derecho posterior a la magnética expresado
derecho contraccion de este. en mililitros indexado a
con superficie corporal
(ml/m2)
Fraccién de Fraccién de sangre que | Fraccion de sangre que | Cuantitativa Continua
eyeccion de se expulsa del es bombeada por el
ventriculo ventriculo derecho ventriculo derecho,
derecho posterior a su expresado en
contraccion porcentaje, medido por
resonancia magnética
Duracion Complejo Trazo Cuantitativa | Continua
Complejo QRS | electrocardiografico que | electrocardiografico

representa la actividad
eléctrica de la
desporalizacién de los
ventriculos.

plasmado en una hoja
milimétrica donde cada
cuadro representa 40
ms. Su valor normal
comprende una
duracién entre 60 y 120
ms
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Se revisaron los archivos de bioestadistica del Hospital Infantil de México Federico
Gbémez en el periodo comprendido entre Mayo 2012 a Mayo 2022, pacientes que
tuvieran el diagndstico de Tetralogia de Fallot corregidos con posterior recambio de
valvula pulmonar protésica encontrando 20 pacientes ( 6 mujeres y 14 varones)
que cumplian los criterios de inclusion de los cuales 11 contaban con estudio de
Resonancia Magnética Cardiaca previo y posterior al recambio de la valvula
pulmonar con una edad promedio de 11 afos al momento del procedimiento
quirurgico. Los datos demograficos de estos pacientes se muestran en la tabla 1.

Muestra (n= 20)
n (%)
GENERO
Masculino 13 (65)
Femenino 7(35)

Se compararon la duracion del QRS, Volumenes ventriculares derechos, fraccion
de eyeccion (medido por resonancia magnética) y clase funcional previo y posterior
al recambio de valvula pulmonar, asi como la sobrevida de estos pacientes posterior
a la correccion y el periodo libre de eventos adversos posterior al RVP. Las cuales
se analizaran a continuacion.

Del total de la muestra 17 pacientes contaban con Electrocardiograma logrando
medir y analizar la duracién del QRS en milisegundos pre (M=164.7) y posterior al
RVP encontrando que la disminucion de este valor no fue estadisticamente
significativa (M= 158.8 SE= 5.8 p= 0.3114 r= 0.06) posteriores a esta intervencion .
El rango de los valores de la poblacion estudiada de la duracién del QRS se pueden
observar en la Figura 3.
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Asi mismo se procedié a comparar los volumenes telediastdlico en las cuales se
pudo observar que los pacientes previos al RVP (M= 175.4) presentaban una
disminucién importante (M= 138 SE= 37.85 p= 0.0018 r= 0.57) de los volumenes
ventriculares derechos posteriores a la cirugia, el rango de valores se representa en
la Figura 4.
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Se hizo una comparaciéon de los volumenes telesistolico del ventriculo derecho, el
rango de estos valores se expresa en la Figura 5, una vez realizado el procedimiento
quirargico donde se observd, como los volumenes telediastolico del ventriculo
derecho previo a la cirugia (M=98.5), una reduccion significativa de estos volumenes
una vez realizado el recambio de valvula pulmonar (M= 78.3 SE= 20.23 p= 0.0024
r=0.55).
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Por ultimo, se procedié a comparar la funcion de eyeccion del ventriculo derecho
previo (ME= 40) y posterior a la cirugia mostrando una mejoria de la funcién
ventricular derecha notable (ME= 46.6 SE= 6.53 p= 0.0155 r= 0.43). Estos se
pueden ver representados en la Figura 6.
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El conjunto de las comparativas antes descritas se pueden observar en la Tabla 2.

I.DREVIO RVP MEDIANA PQSTERIOR RVP MEDIANA P
Min Max Min Max
VTDVD 78 302 190 75 197 146 0.0018
VTSVD 28 180 111 22 134 90 0.0024
FEVD 24 56 41 33 58 45 0.0.155
Tabla 2

En relacion con la clase funcional, se tomo la reportada en los expedientes clinicos
con base a la limitacidon de la actividad fisica referida por el paciente. Del total de
paciente incluidos (n= 20), se contaba con registro de 16 pacientes sobre su clase
funcional. Se encontrd que el 43% (n= 7) contaban con una clase funcional | previo
al RVP, 4 paciente (25 %) con clase funcional Il y 5 con clase funcional Ill (29%),
demostrando que hubo una mejoria estadisticamente significativa (p= 0.0069) de la
clase funcional posterior a la cirugia. en estos resultados se pueden ver
representado en la Tabla 3.

PREVIO RVP POSTERIOR RVP
Clase funcional n % Clase funcional n %
| 7| 43 | 14 87.5
I 41 25 I 5 12.5
Il 5| 29 I 0 0

Tabla 3

Por ultimo, se realiz6 un analisis sobre la sobrevida, incidencia acumulada de
necesidad de RVP y tiempo libre de eventos adversos posterior de los cuales se
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Curva 1

pudieron analizar 17 de los 20 pacientes, ya que estos 3 no se encontraban la
informacion completa por ser expedientes con mas de 10 afios de resguardo en
bodega sin embargo se presume vivo 1 de estos y 2 fallecidos. Cabe mencionar que
7 (36.8%) de los 17 pacientes analizados fueron egresados por mayoria de edad
sin algun evento adverso reportado. En esta serie se reportaron 2 defunciones, de
los cuales 1 de ellas, como se habia mencionado anteriormente no se pudo hallar
la informacidon acerca de las condiciones, edad y causas de la defuncién, la otra
defuncién se reportdé en los primeros dias posquirurgicos posterior al RVP
secundario a complicaciones propias de la cirugia como sepsis, disfuncion y
arritmias ventriculares. La curva de sobrevida y periodo libre de intervencion se
exponen a continuacion en las Curvas 1y 2 respectivamente.
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En esta curva podemos observar la sobrevida de los pacientes, el cual se les llevo
seguimiento hasta los 18 afos cumplidos con una supervivencia global del 95% a
15 anos, con un fallecimiento durante el periodo de analisis de este estudio. Sin
embargo, se reporta otra defuncidon pero no se cuenta con los datos de las
circunstancias de este evento del paciente en cuestion acerca de si ocurrié antes
de los 18 afos o fue posterior al egreso de esta unidad por mayoria de edad.

Respecto a los eventos adversos observados en este estudio (trombosis, arritmias
ventriculares, necesidad de reintervencién, etc) se detectaron 4 pacientes (23.5%)
de los cuales 3 (17.6%) presentaron arritmias supraventriculares con necesidad de
cardioversion eléctrica durante el primer afo posterior al RVP, uno de estos
pacientes con necesidad de colocar un Desfibrilador automatico implantable (DAI).
El ultimo paciente de este grupo cursando con estenosis pulmonar moderado con
un gradiente reportado de 50 mmHg, presentando este evento adverso a los 24
meses posteriores al RVP.
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Incidencia acumulada (Requerimiento RVP)
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Curva 3

Se procedio a realizar una curva de incidencia acumulada respecto a la necesidad
de reemplazo de valvula pulmonar en el cual podemos observar que, al menos en
esta serie la necesidad el tiempo hasta el recambio valvular tuvo un promedio de
8.5 anos observando que el aumento de la necesidad de esta intervencién
aumenta significativamente a partir de los afios posteriores a la correccion de la
TOF (curva 3).

DISCUSION

La Tetralogia de Fallot es una de las cardiopatias el cual ha tenido muchos avances
respecto a las técnicas quirurgica paliativas y correctivas con su respectivo aumento
de supervivencia a largo plazo, por lo cual actualmente los pacientes con esta
entidad llegan hasta la vida adulta, sin embargo como se ha mencionado con
anterioridad la correccion de esta entidad, aun permanece lejos de ser una cirugia
correctiva “definitiva” ya que las alteraciones hemodinamicas secundarias a
defectos anatdmicos residuales, sobrecarga sistélica o diastdlica ya sea por
obstruccion residual del TSVD o disfunciéon valvular tricuspidea o pulmonar
resultados posteriores a la cirugia, sobre todo esta ultima siendo la principal causa
de reintervencion en este grupo de pacientes con la consiguiente necesidad de
colocacién de una valvula protésica en posicién pulmonar.

Sin embargo, a pesar de los multiples estudios que existen en la actualidad
permanece la disyuntiva acerca de la necesidad y/o el tiempo ideal para el RVP, lo
cual se ha reportado en la literatura la necesidad de esta intervencion a 10 afios
posteriores a la reparacion quirurgica de la Tetralogia de Fallot. 20 Este recambio
de valvula pulmonar tiene como finalidad reducir la sobrecarga de volumen del
ventriculo derecho con el fin de detener la dilatacion de este y preservar a largo
plazo su desempeno, asi como mejorar la clase funcional, la sobrevida y la
prevencion de arritmias malignas y/o muerte subita secundarias a esta.
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En el meta-analisis mas reciente, hasta el momento con el mayor numero de
pacientes, que aborda esta tematica dentro de los hallazgos mas relevantes se
plantea que los ventriculos mas dilatados son aquellos que presenta mayor
remodelamiento reverso al momento del recambio valvular sin embargo cabe
mencionar que a pesar de la disminucion de volumen tan notable aquellos
ventriculos con un VTDVD mayores 160 mim2 presentaban menos posibilidades de
una normalizacion del volumen ventricular (< 108 mim2). Por otro lado hay reportes
que sugieren que el umbral para lograr una normalizacion temprana del ventriculo
derecho posteriores al RVP son aquellas intervenciones realizadas con volumenes
cercanos a 160 mim2 y 80 mim2 de VTDVD y VTSVD respectivamente asi como
una fraccién de eyeccién del ventriculo derecho menor a 45% se ha asociado con
disfuncion ventricular persistente. 614 Si comparamos los volumenes mencionados
en estos estudios para lograr una normalizacion y preservacion de la funcion
derecha muchos de los estudios que se han citado sugieren un umbral respecto a
los volumenes ventriculares y fraccion de eyeccion muy cercano o incluso mayor
como criterio para determinar la necesidad de recambio de valvula pulmonar lo cual
sugiere que los pacientes sintomaticos son aquellos que mas se beneficiarian de
esta intervencidn para preservar la funcidon del ventriculo, aumentar la sobrevida,
mejorar la capacidad funcional y prevenir la muerte subita secundaria a arritmias
ventriculares. Por lo cual surge la necesidad de buscar predictores, ya sea clinicos,
ecocardiograficos o por resonancia magnética para identificar a aquellos pacientes
con mayor riesgo de pobres resultados o que se beneficiarian de un recambio de
valvula pulmonar mas temprano.

En este mismo estudio también se demostré que no hubo cambios significativos en
la duracion del QRS posteriores la cirugia de recambio de valvula pulmonar lo cual
coincide con los resultados obtenidos en este analisis. Si bien la duracién del QRS
no correlaciona linealmente con el grado de disfuncién ventricular, toma relevancia
a largo plazo ya que se ha observado aumento de la probabilidad de sufrir muerte
subita cuando su duracién de este es mayor a 180 ms, si bien en nuestro estudio 2
de los 4 pacientes que presentaron eventos de taquicardia correlaciona con el hecho
de que la medida de su QRS era mayor a 180 ms sin embargo, el resto de los
paciente presentaban una duracidn menor a este umbral por lo que es probable que
existan otros factores, aun no estudiados, que se relacione con el riesgo de sufrir
arritmias a mediano largo plazo. Es importante recalcar que dentro de los criterios
también se incluye este marcador asi mismo se debe plantear el RVP temprano con
el fin de evitar la dilatacion ventricular derecho y por ende el aumento del QRS y
disminuir las comorbilidades con esto conlleva. Si bien se han reportado aumento
en la incidencia de eventos de arritmias a manera que aumenta la duracion del QRS
la incidencia de aparicion de estos eventos no solo aparecen en pacientes cuyo
QRS se encuentra alargado ya que al menos en esta revision 2 de los 4 pacientes
que presentaron eventos de arritmias presentaban un QRS menor a 180 ms.

Dicho lo anterior, al dia de hoy es dificil determinar el tiempo ideal para recambio de
valvula pulmonar, asi como se carecen de predictores especificos que nos pudiesen
ayudar a detectar a aquellos pacientes que pudieran cursar con una dilatacion y
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falla ventricular mas temprana que otros. Ya que, aunque haya pacientes corregidos
de Tetralogia de Fallot con caracteristicas o alteraciones hemodinamicas similares
algunos produciran dilatacién y disfuncion ventricular mas temprana que otros.
Dado lo imprevisible que pudiera llegar a ser el desarrollo asi como la rapidez de
instauracién de la dilatacion ventricular y su consecuente disfuncion, los esfuerzos
deberia ir encaminados mas que la busqueda de criterios para realizar un recambio
de valvula pulmonar se deberian dirigir los esfuerzos en la busqueda de predictores
precoces de disfuncidén ventricular, dado que una proporcion considerable de los
pacientes corregidos de Tetralogia de Fallot en alguin momento requeriran de RVP,
en un promedio de 10 afos posteriores al correccidn de dicha cardiopatia, se
requieren de algun indicador objetivo y altamente especifico que nos ayude a
determinar el tiempo ideal para realizar el recambio valvular sin caer en el lado de
un manejo “agresivo”’ y tempranamente innecesario con el fin de evitar la mayor
posible someter a los pacientes a las comorbilidades inherentes a un procedimiento
quirurgico.

Se ha estudiado el rol de la fibrosis a nivel miocardico, el cual se ha asociado como
un marcador de resultados clinicos adversos en pacientes corregidos con Tetralogia
de Fallot. Unos los factores que se asocian a un aumento de dicha fibrosis tales
como el aumento del indice de volumen sistdlico (FE VD/FE VI) > 0.45 previo a la
cirugia correctiva de TOF, es probable que dicha fibrosis se asocie a alteraciones
hemodinamicas posteriores a la cirugia incluso a una disfuncién ventricular precoz
que amerita seguimiento mas estrecho por la probabilidad de requerir alguna
intervencidn de manera mas precoz que en otros pacientes con fibrosis menos
marcada. 21

Anteriormente para determinar el grado de fibrosis a nivel miocardico era necesario
realizar una biopsia miocardica sin embargo con los avances en imagen cardiaca
es posible estimar dichas alteraciones mediante RM cardiaca. Sin embargo, esto es
un area en la que aun no se ha explorado mucho, por lo que seria interesante
determinar si la fibrosis previa a la reparacion inicial de TOF y posterior a esta influira
sobre la necesidad mas temprana de RVP, limitacion en la clase funcional,
necesidad de reintervencion, aparicion de arritmias y sobre todo la supervivencia en
general. Dado que los requerimientos de infraestructura y el poco numero de
unidades médicas que cuenten con los recursos para llevar a cabo esta serie de
estudios y seguimiento de los pacientes a largo plazo, pasaran décadas hasta que
se pueda determinar una asociacion de todos estos factores y su influencia sobre la
morbilidad y supervivencia general en estos pacientes.
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CONCLUSIONES

De los hallazgos mas relevantes en este estudio es que se demostro la efectividad
de clinica del recambio de valvula pulmonar respecto a la disminucion de los
volumenes ventriculares, mejoria de la fraccion de eyeccion del ventriculo derecho
y sobre todo la mejoria de la clase funcional en aquellos pacientes que presentaban
una disminucion de esta disminuyendo la limitacion de sus actividades en la gran
mayoria de los pacientes. Si bien no hubo cambios significativos en el
electrocardiograma aun habria que seguir observando a mediano-largo plazo la
repercusion de la permanencia de esta alteracién electrofisiologica.

Aunque los criterios para colocar una protesis valvular pulmonar no son perfectos y
aun hay discrepancia en muchos centros se debe enfatizar la utilidad de esta con el
fin de mejorar las condiciones de aquellos pacientes corregidos de Tetralogia de
Fallot ya que su utilidad clinica esta demostrada tanto en este estudio como en los
estudios ya publicados con el fin de preservar la funcion ventricular y evitar a largo
plazo la necesidad de trasplante cardiaco. Aun hacen falta mas estudios que
abarquen poblacién pediatrica.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

A pesar de haber contado con un mayor numero de pacientes comparado con el
estudio previo realizado en esta unidad, aun la muestra es pequefia comparada con
otras series reportadas, por lo que se sugiere continuar el seguimiento de estos
pacientes.

Dado que es un estudio retrospectivo hubo limitaciones para accesar a la
informacion de algunos pacientes ya sea por alta por mayoria de edad o defuncién
ya que no es posible acceder a los expedientes con mas de 10 afos con pérdida de
seguimiento por alguna de las 2 razones antes mencionadas.

La resonancia magnética cardiaca al ser una modalidad de imagen emergente que
requiere cierta habilidad tanto en su adquisicibn como en su interpretaciéon en
algunos pacientes no pudieron ser analizadas los volumenes o funcion sistolica por
mala técnica de adquisicion.
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