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RESUMEN

La tetralogia de Fallot es la enfermedad cardiaca congénita cianégena
mas comun. El tratamiento de estos pacientes es quirdrgico; sin correccion
quirdrgica el prondstico es malo, con una sobrevida al aiio de 66-75%, a los 10
afos de 24-30%:; con la cirugia paliativa la sobrevida aumenta hasta el 90%; y

es cercana al 97% en pacientes sometidos a cirugia correctiva.

Los resultados quirdrgicos en los pacientes con Tetralogia de Fallot,
dependen en gran medida de un diagnostico preoperatorio preciso. El
ecocardiograma permite definir con precision la anatomia intracardiaca, pero
tiene limitaciones al evaluar la anatomia extracardiaca, por lo que se

requieren de métodos diagnosticos complementarios.

Con el objetivo de analizar el desempeiio de la angiotomografia en el
diagndstico preoperatorio de la Tetralogia de Fallot en el Centenario Hospital
Miguel Hidalgo, de determinar el impacto de los hallazgos encontrados en la
angiotomografia en la técnica quirirgica empleada en el tratamiento de estos
pacientes y describir su evolucion, se analizaron los hallazgos de 24
angiotomografias realizadas a 17 pacientes y se compararon con los hallazgos
ecocardiograficos, encontrando buena correlacion entre ambas al evaluar los
defectos intracardiacos (comunicacion interventricular, comunicacion
interauricular, infundibulo pulmonar, cabalgamiento adrtico, y anillo pulmonar)
y una mayor sensibilidad (100%) de la angiotomografia que el ecocardiograma
(63.6%) para detectar alteraciones en ramas pulmonares, ambas con excelente
especificidad (100% y 92% respectivamente).

Once de los 17 pacientes tuvieron alteraciones en las ramas pulmonares
que requirieron de colocacion de stent mediante cateterismo cardiaco o plastia
de la rama pulmonar transquirirgica. Catorce de los 17 pacientes fueron
sometidos a correccion quirargica, de ellos 78.7% requirieron parche

transanular pulmonar.

La mortalidad general fue de 23.7%.



ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital heart disease.
Treatment of these patients is surgical; without surgical correction the prognosis is
poor, with a survival rate of 66-75% per year, at 10 years 24-30%; with palliative
surgery increases survival to 90%; and it is close to 97% in patients undergoing

corrective surgery.

Surgical results in patients with Tetralogy of Fallot, depend heavily on accurate
preoperative diagnosis. The echocardiogram can precisely define intracardiac anatomy,
but has limitations when assessing the extracardiac anatomy, so they require

complementary diagnostic methods.

In order to analyze the performance of angiography in the preoperative
diagnosis of Tetralogy of Fallot in the Centenario Hospital Miguel Hidalgo, to determine
the impact of the findings on angiography in the surgical technique used in treating
these patients and describe its evolution, the findings made angiotomografias 24 of 17
patients and compared with the echocardiographic findings, finding good correlation
between the two to assess intracardiac defects (ventricular septal defect, atrial septal
defect, pulmonary outflow tract, aortic override, and pulmonary annulus) were
analyzed and greater sensitivity (100%) of the echocardiogram angiography (63.6%)
to detect alterations in pulmonary branches, both with excellent specificity (100% and

929% respectively).

Eleven of the 17 patients had alterations in the pulmonary artery that required
stent by cardiac catheterization or transsurgical plasty of pulmonary artery. Fourteen of
the 17 patients underwent surgical correction, of which 78.7% required pulmonary
transannular patch.

Overall mortality was 23.7%.



INTRODUCCION

La Tetralogia de Fallot es la cardiopatia compleja mas frecuente y mejor
conocida. Sus manifestaciones clinicas varian segin el grado de obstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho y su repercusion hemodinamica. El
tiempo ha permitido ver los resultados a largo plazo de los diferentes abordajes

quirdargicos.

El tratamiento quirirgico puede ser correctivo o paliativo de acuerdo a

las condiciones de paciente.

El diagndstico se hace mediante el ecocardiograma, pero siempre hay
que tener en cuenta la sospecha clinica, ademas de los estudios clasicos como
la radiografia de térax en la cual se observa el flujo pulmonar disminuido,
pulmonar excavada, apex levantado y particularmente el arco aortico derecho.
El electrocardiograma se reconoce ritmo sinusal y desviacion del eje de QRS a
la derecha con hipertrofia ventricular derecha. Otros métodos diagnodsticos son

el cateterismo, la angiotomografia y la resonancia magnética.

El ecocardiograma doppler es el método de eleccion para su diagndstico;
sin embargo, recientemente la angiotomografia se ha convertido también en

una herramienta uatil para el diagndstico y seguimiento postquirirgico.

Es un método adecuado para la evolucion diagnodstica, planeacion
quirdrgica y para seguimiento posquirirgico en pacientes con diagndstico de
Tetralogia de Fallot. Es una alternativa en pacientes en quienes la resonancia
esta contraindicada por los dispositivos implantados.

Es necesario un conocimiento adecuado de hallazgos diagnéstico,

comorbilidades, cambios posquirirgicos y posibles complicaciones.



CAPITULO I. MARCO TEORICO

1.1 INCIDENCIA

La tetralogia de Fallot es la enfermedad cardiaca congénita cianética mas
comin, con una incidencia de seis por cada 10.000 nacidos vivos, con un ligero
predominio de varones sobre mujeres y representa alrededor del 5-7% de
todas las cardiopatias congénitas. (2

La descripcion de la lesidon que lleva su nombre la hizo Etienne-Louis Arthur Fallot
en el siguiente trabajo: "Contribution a l'anatomie pathologique de la maladie bleu
(cvanose cardiague)', publicado en la revista Marseille Médical, en 1888. Sin embargo,
parece que no se trata de la primera descripcion de esta enfermedad ya que Eduard
Sandifort (1742-1814), se refiri6 a ella en Observationes anatomico-pathologicae,
(Lugduni Batavorum 1771).®

1.2 ETIOLOGIA

A pesar de que estan descritos diversos genotipos asociados a la
tetralogia de Fallot, la mayoria de los pacientes no son sindromicos. La
microdelecion del cromosoma 22ql11l, responsable del sindrome clinico
conocido como CATCH22; se identifica en el 16,6% de los niiios con Tetralogia
de Fallot, hijos de padres sanos. En menor proporcion, aunque
significativamente mayor a la de la poblacion general, se asocia al sindrome de
Down; pues representa el 14-15% de las cardiopatias en los nifios con
sindrome de Down.®

Otros factores relacionados con su aparicion son la fenilcetonuria,

ingesta de acido retinoico y trimetadiona durante la gestacion.

1.3 CARACTERISTICAS ANATOMICAS

La diferencia esencial entre la tetralogia de Fallot y el corazéon normal es
que, en la tetralogia, los componentes de la cresta supraventricular se han
separado aunque cada elemento conserva su propia individualidad.

Una caracteristicas cardinal de la tetralogia es la desviacion antero-
cefalica del septum de salida, o su remanente fibroso, sin embargo esta
alteracion de forma aislada no es suficiente para producir la Tetralogia de

Fallot, ya que esta desviacion puede ocurrir junto con una amplia conexion
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biventricular de la valvula adrtica en ausencia de estenosis subpulmonar. Esta
combinacion es llamada "Comunicacion interventricular tipo Eisenmenger”.

La otra caracteristica esencial para producir Tetralogia, ademas de la
desviacion antero-cefalica del septum muscular es la hipertrofia de las
trabeculaciones septoparietales o de la pared libre conal. Dicha hipertrofia es
evidente aun cuando el septum de salida es representado solo por un
remanente fibroso, como ocurre en la comunicacion interventricular doble
abocada. ©®

Los estigmas anatomicos caracteristicos que dieron lugar a la descripcion
clasica de la tetralogia de Fallot son:

1. Estenosis pulmonar. La estenosis pulmonar puede afectar a la region
subvalvular y/o valvular, ademas de a la supravalvular. Lo mas frecuente es
que este afectado mas de un nivel anatémico, principalmente el subvalvular y
el valvular.

2. Comunicacién interventricular. La comunicacion interventricular es siempre
subaortica, es decir, esta situada inmediatamente debajo de la valvula adrtica.
3. Cabalgamiento adrtico. ElI cabalgamiento aodrtico se produce porque el septo
interventricular esta desviado hacia delante y hacia la derecha. Esto provoca su
mala alineacion con la pared anterior de la aorta, con lo cual esta queda
conectada anatomicamente con ambos ventriculos.

4. Hipertrofia ventricular derecha. La hipertrofia ventricular derecha se considera
secundaria a la estenosis pulmonar croénica.

La forma anatomica habitual y la mas favorable tanto para la correccion
quirargica como para el prondstico a largo plazo del niifio, es la Tetralogia de
Fallot con anillo, tronco y ramas pulmonares de tamaifo normal o
practicamente normal. ®

Si bien es verdad que, en la mayoria de los pacientes con Tetralogia de
Fallot, el arbol pulmonar es normal, lo que realmente marca en mayor medida
el grado de severidad del Fallot no es el arbol pulmonar sino el tamaiio del
anillo y de la valvula pulmonar. Si el anillo es pequeiio, lo que sucede en dos
tercios de los pacientes, es necesario colocar un parche transanular durante la

correccion quirdrgica, lo que conlleva posibles reoperaciones en el futuro. Si es
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de tamaio normal (un tercio de los pacientes), la cirugia respeta la valvula
pulmonar, y disminuye la posibilidad de una reoperacién futura. ®
1.4 FISIOPATOLOGIA Y CUADRO CLINICO

Los rasgos fisiopatoldagicos tipicos del Fallot son:

1. El caracter evolutivo de la estenosis pulmonar, cualquiera que sea su forma
anatomica.

2. El equilibrio hemodinamico causado por las dos lesiones principales: la
estenosis pulmonar y la comunicacion interventricular. Se trata, pues, de un
equilibrio inestable y en todo caso cambiante con el tiempo, siempre evolutivo
hacia el predominio de la primera.

La aparicion de sintomas en el nifio dependera de cual de las dos lesiones
predomine. Si la estenosis pulmonar no es severa lo cual puede suceder en las
primeras semanas de la vida, el paso de sangre del ventriculo izquierdo al
derecho a través de la comunicacion interventricular, y de aqui a los pulmones
a través del arbol pulmonar, puede ser abundante, por lo cual pueden presentar
signos clinicos de insuficiencia cardiaca (Fallot rosado o precianético).

Por el contrario, si la estenosis pulmonar es severa, parte de la sangre
desaturada del ventriculo derecho pasa hacia el ventriculo izquierdo y a la aorta
a través de la comunicacion interventricular. Este hecho provoca cianosis, el
signo clinico mas relevante de la tetralogia de Fallot, que sera mas intensa, por
tanto, cuanto mas severa sea la estenosis pulmonar. Esto origina cianosis y
disnea de esfuerzo que mejora con la posicion en cuclillas (Fallot cianégeno).

Las crisis hipoxicas son episodios de disnea grave y cianosis
desarrollados en periodos de alta demanda de oxigeno, como el ejercicio. La
fisiopatologia de estas crisis yace en la activacion de un reflejo por incremento
de la contractilidad del ventriculo derecho que provoca liberacion de
catecolaminas con hiperventilacion, vasodilatacion periférica y bradicardia, lo
que precipita los episodios.

Otras manifestaciones clinicas son el retraso en el desarrollo tanto fisico
y psicomotor, ademas de manifestaciones de hipoxia crdonica, como la

acropaquia. El estado de hipoxia cronica condiciona al desarrollo de policitemia,
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que aumenta la viscosidad sanguinea y produce riesgo de trombosis en
diversos 6rganos.

La Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar es la expresion patoldgica
mas severa de esta cardiopatia, se caracteriza por la ausencia de comunicacion
entre el ventriculo derecho y el tronco de la arteria pulmonar que es secundaria
a una obstruccion total localizada a nivel del infundibulo del ventriculo derecho
y/o de la valvula pulmonar; existe ademas una comunicacion interventricular
infundibular posterior (subadrtica) con aorta que puede ser biventricular o

nacer completamente del ventriculo derecho.

1.5 DIAGNOSTICO PREOPERATORIO

Aunque la ecocardiografia Doppler proporciona un diagndstico adecuado
de la anatomia intracardiaca de estos pacientes, la angiografia se utilizaba
generalmente para complementar el estudio ecocardiografico, pues permite
una evaluacién mas precisa de la vasculatura pulmonar. %

La evaluacion precisa de la anatomia de la vasculatura pulmonar es
extremadamente importante antes de la intervencion quirdrgica, ya que con
frecuencia existen anormalidades en las arteriales pulmonares, asi como
arterias colaterales que pueden estar presentes principalmente en pacientes
con atresia pulmonar. La angiografia ha sido considerada como el estandar oro
en la evaluacién de la vasculatura pulmonar. %

Actualmente la indicacion del cateterismo es excepcional y se limita a
casos concretos en los que el estudio ecocardiografico no proporciona datos
definitivos por su complejidad, como las alteraciones del nimero, distribucion y
tamaiio de las arterias pulmonares y, segin los grupos quirurgicos, algunos
casos con sospecha de coronaria anémala. 'V

La tomografia computada, inventada por Godfrey Hounsfield en 1972, ha
tenido una evolucion insospechada y un empleo practicamente
ilimitado. Mientras los sistemas de primera generacion adquirian una sola
imagen en aproximadamente 300 seg, en la actualidad los equipos de cuarta
generacion realizan la adquisicion de hasta 256 imagenes en tan soélo 400
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mseg, es decir 900-1,000 veces mas rapidos que los aparatos de primera
generacion. *?

La angiografia por tomografia computarizada es un examen
minimamente invasivo que, a través de imagenes en segunda/tercera
dimension y en tiempo real, favorece el adecuado abordaje diagnéstico de los
pacientes con cardiopatias, en quienes se requiere una rapida y precisa
evaluacion de su anatomia. Permite evaluar las estructuras extracardiacas,
como arterias pulmonares, venas, y el arco aodrtico, estructuras en que la
ecocardiografia pierde precision y ofrece una evaluacion pre y postoperatoria
de las estructuras cardiacas. (**

La angiotomografia de torax permite visualizar no solo el corazon y los
grandes vasos sino también el pulmoén y la via aérea, aportando informacion
adicional a otros métodos de diagndstico cardiovascular. En el abdomen
permite demostrar la anatomia vascular y la relacion de las lesiones vasculares
con los 6rganos vecinos. A diferencia de la resonancia, en escasos segundos
este examen permite valorar la patologia a estudiar, utilizando medio de
contraste no idnico que en general produce escasas reacciones adversas en los
nifos; ademas permite realizar estudios en pacientes con marcapasos y
cirugias previas, ya que los artefactos metalicos producidos por los clips son
menos significativos que en la resonancia. *¥

La angiotomografia esta indicada para la evaluacion de cardiopatias
congénitas, shunts, estudio de anillos vasculares, coartacion adrtica, trauma
aortico, vasculitis, drenajes venosos pulmonares anomalos, secuestro
pulmonar, hipertensién portal y estudio vascular. **

En los ultimos afios ha aparecido la angiotomografia como un examen
atractivo para el estudio vascular en nifios, ya que es muy rapido y obtiene
imagenes de excelente calidad. Permite visualizar no sdlo los vasos a estudiar
sino también los organos vecinos, aportando informacion adicional a la
angiografia convencional. Utiliza dosis de contraste muy inferiores a la
angiografia convencional, lo que posibilita repetir la inyeccion de contraste en

caso de necesidad, sin alcanzar las altas dosis utilizadas convencionalmente.*®
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El uso de técnicas de diagnodstico por imagen que requieren radiacion
ionizante esta aumentando, especialmente en cardiologia pediatrica. Hay
preocupaciones comprensibles dado que el paciente pediatrico presenta de 3 a
6 veces mas susceptibilidad a los efectos carcinogénicos de las radiaciones
ionizantes en comparacion con los adultos. Ademas, los nifios con enfermedad
cardiaca congénita frecuentemente son sometidos a estudios de imagen
repeticion, por lo que puede presentar secuelas relacionadas con radiacién. *

Cuando utilizamos angiotomografia; mientras mas pequefio es el
paciente, menor sera la cantidad de contraste a inyectar. En la literatura se
plantea el uso de 1,5 a 4 ml/kg de contraste yodado.

La velocidad de inyeccion debe ser la mas uniforme posible, lo que se
logra con el uso de bomba de infusion a velocidades de 2-3 ml/seg y en menor
medida con la inyeccion manual, que logra velocidades maximas de 1,6 ml/seg
utilizando presion constante. *®)

Cuando se compara el riesgo de la angiografia coronaria selectiva a la
angiotomografia coronaria, existen riesgos comunes a ambos procedimientos,
tales como una reaccion alérgica al medio contraste y la radiacion. Tipicamente,
se inyectan 100 a 130 ml de medio de contraste no ionico que contiene de 300
a 350 mg de yodo por mililitro para la angiotomografia o una combinacion de
inyecciones intraarteriales selectivos coronarios y posiblemente una
ventriculografia para estudios de cateterismo cardiaco. Medios de contraste no
idnico provocan reaccion alérgica severa en 0,2% a 0,7% de los pacientes. (*”

La angiotomografia coronaria presenta un riesgo de extravasacion, que
se produce en 0,3% a 0,6% de los pacientes cuando se utiliza un inyector de
corriente en una linea vascular periférica. Ademas de la incidencia 0,37% de las
reacciones al contraste, cateterismo cardiaco tiene una tasa de complicaciones
mayores del 1,7%, incluyendo la mortalidad en 0,11%, infarto de miocardio en
0,05%, complicaciones neuroldgicas en 0,07%, y las complicaciones
hemodinamicas en 0,26% de los casos. (!*

En mas de 34 041 pacientes sometidos a cateterismo en un lapso de 2
afios en 27 centros médicos en Gran Bretaia, el riesgo de mortalidad fue
0,11% asociada a dosis de radiacion recibida y de una de las principales
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complicaciones (excluyendo reacciones contraste) fue del 1,3%. La mayoria, si
no todos, de estos eventos adversos graves fue consecuencia de cateterizacion
cardiaca y por lo tanto se evitaria con el uso de angiografia. Por consiguiente, la
combinacion de los riesgos asociados a la radiacién y no relacionada a esta
(0,02% y 0,11%, respectivamente) produce un riesgo general de mortalidad de
0,13% para cateterismo casi dos veces mayor que para la angiografia (0,07%).
(19)

La dosis administrada durante un estudio de tomografia computada se
estima en términos en lo que conocemos dosis efectiva; ello permite
determinar el riesgo bioldogico de exposicion a la radiacion y establecer
diferencias de dosis entre procedimientos de imagen calculando la dosis para
una exposicion no uniforme con respecto al riesgo resultante de una exposicion
corporal uniforme. @?

La unidad con la que se mide dosis efectiva es el sistema internacion son
los milisieverts (mSv); en la practica la dosis efectiva se obtiene al multiplicar
la dosis por la longitud (DLP) por el factor de ponderacion para la region del
cuerpo expuesta a la radiacion, en el caso del torax dicho factor de ponderacion

es 0.014. La dosis para tomdgrafos de 64 detectores oscila entre 12 y 30 mSv.
(21)

1.6 TRATAMIENTO QUIRURGICO

El prondstico de los pacientes sin correccion quirargica es malo, con una
sobrevida al ano de 66-75%, y a los 10 afos de 24-30%; con la cirugia
paliativa la sobrevida aumenta hasta el 90%; y es cercana al 97% en pacientes
sometidos a cirugia correctiva. La sobrevida posterior a la correccion quiriargica
llega a ser de 85% a 35 afios. ** 2%

El tratamiento quirdrgico puede ser paliativo o correctivo. La cirugia
correctiva involucra el cierre de la comunicacion interventricular, correccion del
cabalgamiento adrtico y reparacion de la obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho. La cirugia paliativa se utiliza en presencia de
contraindicaciones para el procedimiento correctivo permanente. El

procedimiento paliativo mas comin es la fistula de Blalock-Taussig, que
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consiste en crear un cortocircuito entre la arteria subclavia y la pulmonar
mediante una anastomosis con un injerto de Gorotex. *¥

El objetivo de la anastomosis Blalock-Taussig es aumentar el flujo
pulmonar, mejorar la hipoxia y estimular el crecimiento de las ramas
pulmonares, con el inconveniente de que puede producir distorsiones y
estenosis distales de las ramas pulmonares, particularmente cuando se realiza
en recién nacidos. Alrededor del 15% de los sometidos a una anastomosis y el
40% con dos anastomosis requieren plastia de las ramas pulmonares en el
momento de la cirugia correctiva. *®

A partir de la primera paliacion quirtrgica de tetralogia de Fallot por
Blalock y Taussig en 1945, el tratamiento quirirgico ha evolucionado hasta
llegar a la cirugia correctiva primaria que con seguridad se puede realizar en
todos los grupos de edad. La seguridad de la reparacion primaria temprana esta
bien documentado en la literatura con varios estudios que muestran que se
trata de un procedimiento seguro, incluso en paciente neonato.

La cirugia correctiva se lleva a cabo a través de una incision de
esternotomia media con circulacion extracorporea e hipotermia leve (32-34
°C). El corazon puede ser irrigado a través de la vena pulmonar superior
derecha o comunicacion interauricular. Consiste en el cierre de la CIV y
ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho; mediante la liberacion de
la estenosis pulmonar con la reseccion de fibras musculares infundibulares y
ocasionalmente con un parche transanular disminuyendo la obstruccion del
ventriculo derecho a la arteria pulmonar.

Actualmente la correccion quirargica primaria de la tetralogia de Fallot
es un procedimiento de rutina con una baja tasa de mortalidad quirargica del 0-
2%. Los defensores de la correccion quirdrgica primaria temprana creen que el
alivio precoz del tracto de salida del ventriculo evitara la progresion de la
obstruccion del ventriculo derecho y su disfuncion, ademas de que permite
establecer el flujo sanguineo pulmonar.”

Un anadlisis de la informacion en la base de datos de la Sociedad de
Cirujanos de Torax y de Cardiopatias Congénitas, para conocer la prevalencia
de las distintas técnicas quirdrgicas en la correccion de TF mostré que un total
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de 3059 cirugias realizadas del 2002 al 2007; en pacientes menores de 18 afios.
Se realizé cirugia paliativa a 294 pacientes; correccion primaria a 2534. La
correccion primaria se realizd en 975 pacientes entre los 3-6 meses, en 614
pacientes entre los 6 meses y 1 aio de edad, en 492 de 1 a 3 aiios, y en 154 de
0 a 30 dias de vida. Observandose mortalidad del 7.5% en 22 de los 294
pacientes con cirugia paliativa; 1.3% en 22 de los 2534 pacientes con
reparacion primaria; y un 0.9% en 2 de 217 pacientes quien se realiz6
correccion total después de cirugia paliativa. *®

Los beneficios potenciales de la correccion de Tetralogia de Fallot
temprana son bien conocidos, e incluyen:

1. La prevencion de secuelas a largo plazo de la sobrecarga de presion del
ventriculo derecho, y la hipertrofia ventricular derecha secundaria,

2. La mejor preservacion de la funcion ventricular izquierda y la tolerancia
al ejercicio

3. Menor incidencia de arritmias tardias al evitar o limitar Ia
ventriculotomia derecha, y al dividir mas que resecar las masas
musculares,

4. Mejor desarrollo cognitivo e intelectual al evitar periodos prolongados de
cianosis

5. Evitar otras secuelas de la desaturacion sistémica prolongada

6. Reducir los costos médicos al realizar una sola operacién. *”

A pesar de la baja mortalidad quirirgica, en la unidad de cuidados
intensivos la morbilidad es relativamente comin después de la reparacion
primaria de tetralogia de Fallot. Hay una fuerte correlacion entre la morbilidad
y factores tales como tiempo de bomba, tiempo de pinzamiento aértico y la
técnica quirdrgica.

Otros factores de riesgo para correccion de tetralogia de Fallot son el
bajo peso, presencia de atresia pulmonar y agenesia de valvula pulmonar,
hipoplasia severa de anillo, arterias pulmonares pequefas, Comunicacion
interventricular multiple, Relacién VD/VI >1.(*®
La mayoria de los autores consideran que con la correccion temprana de la

tetralogia de Fallot se logra el alivio temprano de la obstruccion de la via de
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salida ventricular derecha produciéndose entonces menor hipertrofia
ventricular derecha, y se evita la necesidad del parche transanular pulmonar
cuya colocacion se asociado con mayor insuficiencia valvular pulmonar y mayor
incidencia de muerte sibita tardia. Ademas de la distorsion de la arteria
pulmonar que ocurre frecuentemente con la colocacion de la fistula, puede
ocasionar mayor morbilidad y mortalidad. ?”

La cirugia tardia disminuye la sobrevida. Posterior a la correccion
quirdrgica se pueden presentar complicaciones como: insuficiencia pulmonar
residual, obstruccion residual a la via de salida de ventriculo derecho,
disfuncion ventricular derecha, aneurisma de la via de salida del ventriculo
derecho, disfuncion ventricular izquierda, regurgitacion adrtica con dilatacion
de la raiz, endocarditis, taquiarritmias auriculares, taquicardia ventricular
sostenida, bloqueo auriculoventricular. *®

El trastorno de conduccion mas frecuentemente asociado con Ila
evolucion postoperatoria del tratamiento quirargico corrector es el BCRD que
se produce en el 80%-90% de los casos si la correccion se ha realizado a través
de una ventriculotomia. Su incidencia disminuye cuando la correccion se realiza
por via auricular. También puede presentarse bloqueo bifascicular (BCRD +
HBAI) en el 15%-20%, trifascicular (BCRD + HBAI + PR largo) o BAVC
permanente en el 1% de los pacientes. *®

La identificacion de los pacientes con probabilidad de presentar eventos
catastroficos tardios luego de la reparacion de la tetralogia de Fallot persiste
aun como un problema dificil, se ha encontrado que el ancho del complejo QRS
mayor o igual a 180 ms es un buen predictor del desarrollo de arritmias
ventriculares y de muerte subita. (28).

1.7 EVOLUCION POSTQUIRURGICA

Los pacientes con tetralogia tienen una tendencia particular a
incrementar sus liquidos intersticial, pleural y peritoneal tempranamente en el
postoperatorio. Al igual que otros individuos muy cianédticos, probablemente

tienen membranas capilares sistémicas y pulmonares anormales, y esto los
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vuelve particularmente sensibles a los efectos daninos de la bomba
extracorporea.

La desaturacion arterial en las primeras horas del postoperatorio puede
deberse a un cortocircuito de derecha a izquierda a nivel atrial (que debera
demostrarse mediante ecocardiografia) que generalmente mejora en 48 horas,
o a disfuncion ventricular derecha, la cual requiere manejo intensivo,
especialmente si la relacion entre la presion ventricular derecha con la del
ventriculo izquierdo es mayor a 0.7. Esta se asocia a riesgo de muerte y
requiere intervencion. Asi como vigilar sangrado; con una hemostasia
cuidadosa intraoperatoria y la correccion quirirgica a edades tempranas, la
reoperacion por sangrado rara vez es necesaria.

Se debe vigilar el peso corporal, ya que es frecuente la retencion
temporal de liquidos, sobre todo si se utilizo parche transanular. En caso de
sobrecarga de volumen del ventriculo derecho es particularmente qtil el uso de
digoxina, asi como diuréticos. La mayoria de los pacientes con TF reoperados de
forma electiva pueden ser extubados precozmente, ya sea en el operatorio o
durante las primeras 6 horas en la unidad de cuidados intensivos. Si no cumple
criterios de extubacion, los pacientes deben permanecer sedados y con
analgesia por 12 a 24 horas hasta alcanzar estabilidad hemodinamica y

respiratoria para iniciar destete. **

1.8 INDICACIONES DE REOPERACION

La incidencia de reoperacion por defectos residuales o recurrentes
después de una reparacion inicial intracardiaca es aproximadamente el 5%. El
porcentaje de mortalidad en la reoperacion es aproximadamente del 15%.

Las indicaciones mas frecuentes de reoperacion son: defecto ventricular
septal residual y la obstruccion al TSVD residual o una combinacion de ambos.
La oxigenacion de la sangre de la auricula derecha debe ser comparada con la
saturacion de oxigeno de la sangre de la arteria pulmonar, si hay mas del 10%
de diferencia de la auricula derecha a la arteria pulmonar, debe ser sospechado
un defecto ventricular septal residual. ¢%
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1.9 PRONOSTICO

La morbimortalidad hospitalaria actualmente es < 3%. La morbilidad en
el postoperatorio inmediato esta relacionada con cuadros de bajo gasto,
disfuncion diastélica ventricular derecha y arritmias.

El prondstico a largo plazo del Fallot tipico es favorable. La supervivencia
global es del 90% a los 30 afos en clase funcional I o II de la NYHA, aunque
evolutivamente suele aparecer cierta disminucion en la capacidad de ejercicio
en el test de esfuerzo, que parece guardar relacion inversa con la edad de la
reparacion quirdrgica. Los tipos especiales de Fallot tienen peor pronéstico,

aunque en su mayoria se logran supervivencias con buena calidad de vida. *®
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CAPITULO II. METODOLOGIA

2.1 DEFINICION DEL PROBLEMA

Los resultados quirirgicos en los pacientes con Tetralogia de Fallot,
dependen en gran medida de un diagndstico preoperatorio preciso. El
ecocardiograma permite definir con precision la anatomia intracardiaca, pero
tiene limitaciones al evaluar la anatomia extracardiaca, por lo que se requieren

de métodos diagnosticos complementarios.

2.2 JUSTIFICACION

El aumentar la precision del diagnostico preoperatorio de los pacientes
con Tetralogia de Fallot, usando la angiotomografia como método
complementario del ecocardiograma, permitira mejorar los resultados y la

evolucion postoperatorias.

2.3 OBJETIVOS

1. Analizar el desempeiio de la Angiotomografia en el diagnodstico
preoperatorio de la Tetralogia de Fallot en el Centenario Hospital Miguel
Hidalgo.

2. Determinar el impacto de los hallazgos encontrados en Ila
Angiotomografia y en la técnica quirirgica empleada en el tratamiento
de los pacientes con Tetralogia de Fallot.

3. Describir la evolucion de estos pacientes.
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CAPITULO III. MATERIAL, PACIENTES Y METODOS

3.1 TIPO DE ESTUDIO

e Observacional

3.2 DISENO

e Ambispectivo

e Longitudinal
3.3 CRITERIOS DE INCLUSION

e Pacientes con diagnédstico de Tetralogia de Fallot, a quien se realiz6
angiotomografia en nuestro hospital en el periodo comprendido de
enero del 2011 a diciembre del 2015.

3.4 CRITERIOS DE EXCLUSION

e Todo paciente que no cumpla con los requisitos anteriores

e No haber sido atendidos por el servicio de Cardiologia Pediatrica

3.5 METODO DE SELECCION DE LA MUESTRA

o Se identifico a todos los pacientes que cumplieron con los criterios de
inclusion mediante el registro de pacientes del Servicio de Cardiologia
Pediatrica.

e Se excluyo a un paciente adulto solamente para el analisis demografico

3.6 VARIABLES ANALIZADAS

3.6.1 Variables independientes

e Hallazgos Ecocardiograficos
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o Hallazgos en Angiotomografia

¢ Tratamiento: paliativo o correctivo.

3.6.2 Variables dependientes

e Técnica Quirurgica

e Evolucion

3.7 ANALISIS ESTADISTICO

Se analizaron las variables de acuerdo a sus caracteristicas y se describio su

frecuencia y asociacion mediante los siguientes métodos:
- Estadistica descriptiva
- Medidas de concordancia
- Indice diagnéstico (sensibilidad, especificidad, valor predictivo).
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RESULTADOS

Se realizaron 24 angiotomografias a 17 pacientes con diagndstico de
Tetralogia de Fallot, en un periodo de 5 afos (Enero 2011 a Diciembre 2015) en

el Centenario Hospital Miguel Hidalgo.

De los 17 pacientes analizados; 8 fueron mujeres (47%) y 9 hombres

(53%), lo que nos da una relacion 1.1:1, como lo menciona la literatura.

El promedio de edad al diagnéstico fue de 3 meses (1dia de vida - 1 aifio 8
meses), y al momento de la tomografia de 2 afos 1 mes (7 meses - 6 afios 7
meses). Se excluyd para el analisis demografico a un paciente adulto cuyo
diagnostico se realizo a los 8 aiios, quien fué sometido a angiotomografia y

cirugia a los 33 afos.

Tabla 1. Distribucion demografica de 17 pacientes con
Tetralogia de Fallot sometidos a Angiotomografia

‘ SEXO FEMENINO MASCULINO

| 8 | 9

EDAD 2 afios 1 mes (7m - 6a 7m)
PESO . 10.8 kg (4.3-30.5)
TALLA 87 cm (67-114)

La mitad de los pacientes (8) tenian saturacion de oxigeno menor a 79%,
7 (43%) (Tabla 2) presentaban desnutricion (leve, moderada o grave); y de
ellos 6 (37%) retardo en el crecimiento (Grafica 1) lo que indica la gravedad y
estado clinico de este grupo de pacientes.
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Tabla 2. Saturacion de Oxigeno

Saturacion 02
>90% 9
80-89% 7
<79% 8

Estado de Nutricion

A—
6

5

_ﬂm1|mm

Desnutricion  Desnutricion  Desnutricion  Desnutricion  Eutréficos Sobrepeso Obesidad
Crénica Aguda Severa Aguda Aguda Leve
Moderada

IS

Nimero de Pacientes
~ w

Grafica 1. Estado de Nutricion en pacientes
Con Tetralogia de Fallot a los cuales se realizo Angiotomografia

El intervalo entre la realizacion del ecocardiograma y la angiotomografia
fue de 2.6 meses (mismo dia - 6m 29 dias) y el tiempo entre la realizacion de la
angiotomografia y la correccion quirurgica fue de 4.4 meses (7 dias — 2 afos 11

meses).

Cinco de las 24 angiotomografias se realizaron en pacientes con cirugia
paliativa previa (fistula sistémico-pulmonar); 14 antes de la cirugia correctiva
(evaluacion preoperatoria) y 5 después de la correccion quirurgica (evaluacié
postoperatoria), como lo indica la tabla 2.
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Tabla 3. Distribucion de Angiotomografias en relacion con el evento quiriirgico

CIRUGIA PALIATIVA CORRECCION TOTAL
POST
PRE POST
| FistulaBT 2
Fistula Central 1 14 5
STENT 2

Comparamos los hallazgos ecocardiograficos y de angiotomografia de los
siguientes detalles anatomicos cardiovasculares de estos pacientes:
1. Comunicacion interatrial
2. Comunicacion interventricular
3. Cabalgamiento aortico
4. Obstruccion infundibular
5. Anillo pulmonar
6. Tronco arteria pulmonar
7. Confluencia de ramas pulmonares
8. Ramas pulmonares
9. Arco Aortico

10.Defectos asociados

La comunicacion interatrial, la comunicacion interventricular vy Ila
obstruccion infundibular se visualizaron de manera mas clara y precisa con el
ecocardiograma que con la angiotomografia.

No hubo diferencia entre los 2 estudios para definir el grado de
cabalgamiento y la lateralidad del arco aoértico.

Al comparar el grado de hipoplasia del anillo pulmonar determinado por
ecocardiograma y por angiotomografia encontramos una concordancia
moderada entre ambos estudios (kappa Cohen de 0.6). Los resultados se

muestran en la siguiente tabla.
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Tabla 4. Correlacion entre procedimientos en el diagnéstico de
Hipoplasia anillo pulmonar

Angiotomografia

Normal | Leve |Ilode|=da Severa
Normal 3 0 0 0
Leve o 2 0 1
Moderada 1 0 0 0
Severa o 1 0 9

Concordancia kappa Cohen: 0.6 (Moderada)

Tabla 5. Indice diagnéstico del ecocardiograma y la Angiotomografia
Hipoplasia de Anillo Pulmonar

e T R
+ 10 0 + 8 0

- 1 2 - 3 2
Total 11 2 Total 11 2
Ecocardiograma Angiotomografia

ESP VPP VPN
Ecocardiograma 90.9% 100%  100% 66.7%

~ Angiotomografia 72.1% 100% 100% 40%

Al evaluar la hipoplasia del anillo pulmonar, el ecocardiograma mostré
mejor sensibilidad pues detecto 10 de 11 casos, en comparacion con la
angiotomografia que solo detecto 8 casos; ambos tuvieron una especificidad
del 100%.

Esto tiene implicacion puesto que los pacientes con hipoplasia del anillo
pulmonar requieren de colocacion de un parche transanular pulmonar, lo que
modifica el prondstico a corto y largo plazo.

Once de los 14 pacientes sometidos a correccion quiriirgica requirieron

parche transanular (78.5%); el 21.5% no requirieron de anuloplastia.
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Cirugia

PARCHE TRANSANULAR

SIN PARCHE

0.00% 10.00% 20.00% 30.00% 40.00% 50.00% 60.00% 70.00% 80.00%

SIN PARCHE PARCHE TRANSANULAR
M Series1 21.50% 78.50%

Grafica 2. Ampliacion de Anillo pulmonar

En 11 de los estudios de angiotomograficos (45.8%) se detecto
alteracion de las ramas pulmonares que amerité de modificacion del plan de
tratamiento. En 4 ocasiones se requiri0 de cateterismo terapéutico para
colocacion de stent en rama pulmonar en una o ambas ramas pulmonares y
otro requirio angioplastia del tronco pulmonar. En 4 pacientes se realizo plastia

quirargica de rama.

Tabla 6. Manejo Quirdirgico de Ramas Pulmonares

TRATAMIENTO “

Stent 4
Fistula
Plastia Quirtrgica 4

El ecocardiograma solo lo habia sospechado en dos terceras partes los
casos. La angiotomografia detecto el 100% de los casos con alteraciones y tuvo

un caso falso positivo.
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Tabla 7. Indice diagnéstico del ecocardiograma y la Angiotomografia
en la deteccion de alteraciones de ramas pulmonares

ENERLE ERERECEE
+ 7 0 + " 1

- 4 13 - 0 12
Total 1 13 Total 1 13
Ecocardiograma Angiotomografia

SEN ESP VPP VPN
Ecocardiograma 63.6% 100% 100% 76.5%

Angiotomografia 100% 92% 91.7% 100%

Quince de los 17 pacientes fueron sometidos a cirugia, la siguiente figura
muestra la ruta de tratamiento quirirgico que han seguido hasta ahora estos

|3F|'stula K @

ICorreccion

pacientes.

17 Paciente

Correccion

Grafica 3. Tratamiento quirdrgico en pacientes con Tetralogia de Fallot

Un paciente con diagnostico tardio y gran desnutricion falleciéo en el
postquirurgico inmediato de cirugia paliativa (fistula de Blalock-Taussig), la
familia de una paciente con sindrome de Down, postoperada de fistula de
Blalock Taussig no aceptoé el tratamiento quirargico correctivo, y un tercer

paciente se encuentra en espera de cirugia correctiva. Catorce de nuestros 17
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pacientes, fueron ya sometidos a correccion quirargica (2 ellos se habia

realizado tratamiento paliativo previo).

La edad promedio al realizar el procedimiento quirargico fue de 1 afio 8
meses (8 meses — 9.4 aios), con un promedio de estancia intrahospitalaria de 9
dias (1-35 dias), y un promedio de estancia en terapia pediatrica de 7 dias (1-
30 dias).

Las principales complicaciones posquiriirgicas en el periodo inmediato
fueron las dismetabolias (hipokalemia e hiponatremia principalmente), la
insuficiencia renal aguda, el sindrome de fuga capilar y las arritmias; y en los
dias subsecuentes las infecciones principalmente neumonias nosocomiales que

aumentaron el tiempo de estancia intrahospitalaria.

Cuatro de los 17 pacientes fallecieron (mortalidad del 23.5%), todos
ellos en el periodo postoperatorio inmediato, lo que se asocié a tiempo de
bomba prolongado, bajo gasto y falla organica miltiple, 3 después de la
correccion total y un paciente sometido a cirugia paliativa, mencionado

previamente.

Tabla 8. Porcentaje de Mortalidad Quirdrgica en pacientes con
Tetralogia de Fallot

. No. de Defuncidn
Procedimiento :
pacientes | s
_ _ No. %
Correccion T 14 ‘ 3 | 214
Fistula 3 1 33

Trece pacientes contintian en vigilancia, con buena evolucion; 11 de los

cuales fueron sometidos a correccion quirirgica.
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DISCUSION

Los intervalos de tiempo entre los procedimientos diagnésticos y
terapéuticos de estos casos fueron adecuados para permitir la comparacion de

mediciones y hallazgos de cada uno de los procedimientos.

El desempeiio diagnéstico de ambos procedimientos fue muy bueno para
los detalles anatomicos intracardiacos y del arco adrtico, sin embargo la imagen
del ecocardiograma permitié definir con mayor precision estos defectos. Para
detectar la hipoplasia del anillo pulmonar, y predecir la necesidad de
anuloplastia pulmonar el ecocardiograma mostro mayor sensibilidad que la

angiotomografia.

La ventana operatoria habitual durante la correccion de los pacientes con
Tetralogia de Fallot permite una buena exposicion de los defectos
intracardiacos y del anillo pulmonar, pero no permite la visualizacion adecuada
de las ramas pulmonares, por lo es de suma importancia el diagnostico
preoperatorio preciso de las alteraciones de las ramas pulmonares para que el
cirujano haga una diseccion amplia y realice una plastia o ampliacion de la zona

afectada.

La angiotomografia mostro mayor sensibilidad que el ecocardiograma
para detectar las alteraciones de ramas pulmonares, y mantuvo una buena

especificidad. El desempeio del ecocardiograma a este respecto fue suboptimo.

A pesar de la gravedad de los pacientes incluidos en esta serie, la
morbilidad y mortalidad de los casos sometidos a angiotomografia (estudio
invasivo, que requiere de sedacion, y administracion de medio de contraste) fue
nula. Lo que aunado a la demostracion de su beneficio al complementar al
ecocardiograma en el diagndstico preciso de la anatomia cardiovascular de
estos pacientes nos hizo modificar el estudio perioperatorio rutinario de

nuestros pacientes con Tetralogia de Fallot.
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Consideramos que la evaluacion clinica previa continta siendo la base
para realizar e interpretar un ecocardiograma en los nifios con cardiopatia
congénita, y que el ecocardiograma debe ser la base para realizar e interpretar

una angiotomografia en estos nifios.

Es importante indicar que los resultados de este estudio representan el
desempeiio de ambos métodos diagndsticos, en nuestras manos, considerando
nuestra experiencia para realizarlos e interpretarlos, y que aunque correlaciona

con lo informado por otros centros, puede aiin mejorar.

Durante la elaboracion de este trabajo confirmamos que la calidad y
resultados de la angiotomografia han mejorado notablemente en estos 5 afos
en que la hemos utilizado como auxiliar en el diagndstico de las cardiopatias
congénitas. Esto ha sido gracias al trabajo conjunto de los servicios de
Imagenologia, Anestesiologia, Enfermeria y Cardiologia Pediatrica.

El tratamiento de los pacientes con Tetralogia de Fallot continda
constituyendo un reto para el grupo médico que los atiende. Cada vez tenemos
mejores resultados tanto en mortalidad como morbilidad asociadas, tanto en
nuestro centro como en lo reportado en la literatura mundial, sin embargo, ain
debemos buscar optimizar nuestros recursos para lograr reducir los riesgos

durante la atencion de estos nifios.
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CONCLUSIONES

El ecocardiograma fue superior en el diagnostico de la anatomia
intracardiaca y de la hipoplasia del anillo pulmonar. La Angiotomografia mostro

superioridad en el diagndstico de las anomalias de ramas pulmonares.

La Angiotomografia permiti6 cambiar el plan quirirgico para visualizar
ramas pulmonares, y planear ampliacion de anillo pulmonar asi como plastia de

rama.

La mortalidad del grupo analizado fue de 23.5%, en todos los casos
relacionado al evento quirdrgico. El 76.5% de los pacientes continlian en

vigilancia con buena evolucion.

Después de este analisis concluimos que la angiotomografia no sustituye
pero si complementa de manera importante al ecocardiograma; por lo que a
partir de este estudio incluimos ambos métodos diagnosticos en la evaluacion

pre y postoperatoria de todo paciente con Tetralogia de Fallot.

33



GLOSARIO

Agenesia: ausencia parcial o completa de un orgeno o de un tejido del
orgenismo. En el proceso de formacion del organismo (embriogénesis) el tejido
afectado no se desarrolla de forma normal.

Anastomosis: Conexion quirdrgica entre dos estructuras.

Bomba extracorpdrea: Estado de Shock controlado que permite un manejo de la
funcion hemodinamica de acuerdo a las necesidades minimas del paciente, por
medio de un verdadero cortocircuito venoso-arterial que permite drenar la
sangre del extremo venoso hacia una maquina oxigenadora que hace las veces
de corazon-pulmon y que luego impulsa la sangre ya oxigenada hacia la aorta o
el sistema arterial (cuando se utiliza canulacion arterial), sin pasar por el
sistema cardiopulmonar, permitiendo en esta forma colocar dicho sistema en
reposo para poder manipularlo quirirgicamente.

CATCH 22: Sindrome caracterizado por defectos Cardiacos, facies Anomalas,
hipoplasia Timica, anomalias del paladar, Hipocalcemia, debido a Ila
microdelecion en el brazo largo del cromosoma

22,

Cresta supraventricular: Relieve muscular de la pared del ventriculo ubicado entre
el orificio auriculoventricular y el orificio de la arteria pulmonar.

Disfuncién: desarreglo o alteracion en el funcionamiento de un sistema u
organismo predeterminado en una o mas operaciones que le correspondan.
Dosis efectiva: dosis minima capaz de producir el efecto deseado. Indicador
cuantitativo de la probabilidad de que pueda ocurrir un efecto estocastico,
sobre una persona irradiada a cuerpo completo.

Estenosis: Constriccion o estrechamiento de un orificio o conducto corporal.
Infundibulo: Regiéon de superficie lisa no trabeculada que da paso a la arteria
pulmonar. En su limite posterior existe un relieve muscular arqueado que se
corresponde con la cresta supraventricular.

Insuficiencia: Estado en el que se encuentra disminuida la capacidad de un

oérgano para desarrollar las funciones que le son propias.
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Milisieverts (mSv): Equivale a un sievert (Sv), es una unidad derivada del sistema
internacional que mide la dosis de radiacion absorbida por la materia viva,
corregida por los posibles efectos bioldgicos producidos. 1 Sv es equivalente a

un julio entre kilogramo.
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