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RESUMEN

Objetivo: Analizar la evolucion clinica y ecocardiografica a largo plazo en los
pacientes con manejo quirargico de Tetralogia de Fallot en el Centenario Hospital
Miguel Hidalgo. Poblacién: 32 pacientes postoperados de correccion total de
Tetralogia de Fallot en seguimiento por la consulta de Cardiologia Pediatrica del
Centenario Hospital Miguel Hidalgo con ecocardiograma y electrocardiograma
actualizado.

Tipo de estudio: Observacional, descriptivo. Disefio: Longitudinal, ambispectivo.
Metodologia: Se revisaron las bases de datos y expedientes clinicos del servicio
de Cardiologia Pediatrica. Se analizaron las variables categoricas usando
frecuencias y porcentajes. Las variables continuas se representaron usando
promedios, media y desviacion estandar y rangos. Se compararon las medias
entre grupos usando prueba t de student.

Resultado: De los 32 pacientes con TFr Casi el 10% de los pacientes tuvieron
delecién del cromosoma 22qll. 71% eran varones. 24 pacientes (75%) fueron
operados alrededor del afio de edad, y solo 8 tenian 2 afios o mas de vida. Un
paciente fue operado a los 33 afios de edad. Mas de la tercera parte del grupo
tuvo una o0 mas anomalias extracardiacas asociadas, principalmente
malformaciones menores. En el 10% de los pacientes se detectaron, en el estudio
preoperatorio alteraciones significativas en las ramas pulmonares, lo que obligé a
modificar la técnica quirtrgica y el seguimiento postoperatorio. Un alto porcentaje
de nuestros pacientes requiri6 de colocacion de parche transanular pulmonar
(n=27), ademas de ventriculotomia y reseccion de masa musculares. El 18% del
grupo, requirid de angioplastia o colocacion de stent en las ramas pulmonares. El
62.5% de los pacientes tuvieron alguna complicacibn grave en el periodo
postoperatorio inmediato. Aunque el 90% de los pacientes se encuentra
asintomatico y como clase funcional | de la NYHA, un porcentaje muy alto cuenta
con factores de riesgo importantes para presentar arritmias y muerte subita y
tienen ya, alteraciones ecocardiograficas significativas, lo cual de acuerdo a lo

informado en la literatura mundial, es progresivo.



ABSTRACT

Objective: To analyze the long-term clinical and echocardiographic evolution in
patients with surgical management of Tetralogy of Fallot in the Miguel Hidalgo
Centennial Hospital. Population: 32 postoperative patients of total correction of
Tetralogia de Fallot in follow-up by the consultation of Pediatric Cardiology of the
Miguel Hidalgo Centennial Hospital with echocardiogram and updated
electrocardiogram.

Type of study: Observational, descriptive. Design: Longitudinal, ambispective.
Methodology: The databases and clinical files of the pediatric cardiology service
were reviewed. The categorical variables were analyzed using frequencies and
percentages. Continuous variables were represented using averages, mean and
standard deviation and ranges. The means between groups were compared using
student's t-test.

Result: Of the 32 patients with rTF, almost 10% of the patients had chromosome
22011 deletion. 71% were male. 24 patients (75%) were operated around the year
of age, and only 8 had 2 years or more of life. One patient was operated at 33
years of age. More than a third of the group had one or more associated
extracardiac anomalies, mainly minor malformations. In 10% of the patients,
significant alterations in the pulmonary branches were detected in the preoperative
study, which forced to modify the surgical technique and the postoperative follow-
up. A high percentage of our patients required placement of transannular lung
patch (n = 27), in addition to ventriculotomy and muscle mass resection. 18% of
the group required angioplasty or stent placement in the pulmonary branches.
62.5% of the patients had some serious complication in the immediate
postoperative period. Although 90% of the patients are asymptomatic and as
functional class | of the NYHA, a very high percentage has important risk factors to
present arrhythmias and sudden death and they already have significant
echocardiographic alterations, which according to what has been reported in world

literature, it is progressive.



INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas representan un importante problema de salud. Con gran
impacto en la morbi-mortalidad de los pacientes afectados, por lo cual es necesario
unificar criterios para el manejo y seguimiento de los mismos, asi como identificar
complicaciones de manera oportuna, para brindar una mejor atencion y lograr un impacto

positivo en su calidad de vida.

En nuestra institucion cada afio, gracias a la mejora en los métodos diagnésticos y al
minucioso examen clinico, se diagnostican un mayor nimero de pacientes con cardiopatia
congénita. En el caso particular de la Tetralogia de Fallot representa un reto para el
manejo, ya que a pesar de las mejoras en las técnicas quirirgicas para la reparacion total
y la disminucion de la mortalidad perioperatoria, el nUmero de complicaciones a largo
plazo continta siendo elevado. Por esta razén nos dimos a la tarea de realizar el presente
estudio, donde la finalidad principal es identificar las complicaciones que presentan los
pacientes con correccion total de Tetralogia de Fallot en seguimiento en nuestra
institucion para poder ofrecer un manejo oportuno de las mismas y asi disminuir el riesgo

de arritmias y muerte subita como complicaciones tardias.

CAPITULO |
PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La Tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cian6gena mas frecuente en nuestro

hospital.

A pesar de los grandes avances en la correccidn quirargica temprana de la Tetralogia de
Fallot y de haber logrado sobrevidas a 30 afios mayores al 90%, las alteraciones
hemodinamicas y electrofisioldgicas residuales contribuyen a morbilidad y mortalidad

importantes, que incrementan en la segunda y tercera década de la vida.

Recientemente se han identificado varios factores de riesgo para muerte subita en estos

pacientes.

Los pacientes sometidos a correccion quirdrgica sobreviven ahora hasta la vida adulta, sin

embargo, presentan complicaciones como insuficiencia valvular pulmonar, dilatacion



ventricular derecha, obstruccion de la via de salida del ventriculo derecho, defectos

septales residuales, arritmias y muerte subita.

En el Centenario Hospital Miguel Hidalgo se realizan aproximadamente 4.2 cirugias de
correccion total de Tetralogia de Fallot por afio, cifra que va en aumento; por lo cual es
necesario dar seguimiento a los pacientes y dar a conocer cuales son las complicaciones
mas frecuentes que presentan a largo plazo posterior al evento quirdrgico y asi
implementar las medidas necesarias para evitarlas y con ello incrementar la sobrevida y

mejorar su calidad de vida.

En nuestro hospital no se cuenta con un estudio en el cual se haya dado seguimiento a la

evolucién clinica y ecocardiogréafica de este grupo de pacientes.

Por lo cual consideramos que es imperativo que estos pacientes tengan un seguimiento

regular para vigilar el desarrollo y manejo subsecuente de estas complicaciones.
Pregunta de investigacion

¢La evolucion clinica y ecocardiografica en los pacientes con manejo quirdrgico de
Tetralogia de Fallot en el Centenario Hospital Miguel Hidalgo es similar a la reportada en

la literatura?
OBJETIVO GENERAL

Describir la evolucién clinica y ecocardiogréfica a largo plazo en los pacientes con manejo

quirtrgico de Tetralogia de Fallot en el Centenario Hospital Miguel Hidalgo.
OBJETIVOS ESPECIFICOS

* Analizar la evolucién clinica y ecocardiografica de los pacientes con correccion

total de Tetralogia de Fallot en relacién al tiempo de seguimiento.

+ Identificar los factores de riesgo descritos en la literatura para muerte subita

presentes en nuestros pacientes.

* |dentificar pacientes que retinan criterios para reemplazo valvular pulmonar a corto

plazo.



CAPITULO Il

MARCO TEORICO

La Tetralogia de Fallot (TF) es la forma mas comun de cardiopatia congénita

1234587 Con una incidencia de aproximadamente 0.32 a 0.5 / 1000 nacidos

ciangtica.
vivos; representa de 5 a 7% de las ECC.? La prevalencia de la enfermedad cardiaca
congénita es cercana al 1% al nacer en los Estados Unidos. Aproximadamente el 3.5% de
los nifios que nacen con cardiopatia congénita, tienen TF, lo que corresponde a un caso
por cada 3,600 nacidos vivos o una tasa de 0.28 por cada 1,000 nacidos vivos. Sin
embargo, el porcentaje sobre el total de cardiopatias congénitas aumenta después del

afio de vida y alcanza el 10% por la pérdida de pacientes con patologias mas graves.®

Se trata de una cardiopatia conotruncal, es decir, perteneciente al grupo caracterizado por
presentar defectos en los tractos de salida.

Se caracteriza por la presencia de los siguientes hallazgos: obstruccion del flujo de salida
del ventriculo derecho, defecto septal ventricular, cabalgamiento de la aorta y ventriculo
derecho (VD) hipertréfico.??

Embriolégicamente, la TF resulta del subdesarrollo del infundibulo subpulmonar o de la
desviacion antero-cefélica del tabigue de salida, de la cual deriva la obstruccion al tracto
de salida del ventriculo derecho segin la teoria de Van Praagh o Anderson,
respectivamente. Esta desalineacién del tabique conal conduce a cuatro caracteristicas
anatomicas caracteristicas distintas, que incluyen la obstruccion pulmonar del tracto de
salida, el defecto septal ventricular (DSV), la raiz aortica primordial y la hipertrofia del
ventriculo derecho. El nivel de obstruccion pulmonar puede ocurrir en una o mas de las
siguientes estructuras cardiacas: infundibulo (tracto de salida del ventriculo derecho),
véalvula pulmonar, arteria pulmonar principal (AP) y / o arterias pulmonares secundarias.’
Existe un amplio espectro de enfermedades, que van desde la obstruccion leve del TSVD
hasta la obstruccion severa en presencia de TF con atresia pulmonar. La forma anatémica
habitual, y la mas favorable de cara a la correccién quirirgica y al pronéstico a largo plazo
del nifio, es la TF con anillo, tronco y ramas pulmonares de tamafio normal o
practicamente normal.®

La historia natural de TF esta dictada por el grado de obstruccion del tracto de salida

pulmonar.®



En ocasiones, esta patologia puede asociarse a otras afecciones patolégicas congénitas,
como la trisomia 21 o las deleciones del cromosoma 22q11.°

Sin intervencién quirargica, la mayoria de los pacientes mueren durante la infancia con
una tasa de supervivencia del 66% al aflo de edad, 11% a los 20 afios y 3% a los 40
afos. Desde la introduccion de la reparacion quirtrgica total en 1955, el prondéstico a largo
plazo para estos pacientes ha mejorado, sin embargo, la esperanza de vida aun se
reduce en comparaciéon con una poblacion sana.?

Los informes contemporaneos indican que mas del 98% de estos nifios sobreviven a la
reparacion quirdrgica de su anomalia cardiaca, y se realiza generalmente durante el
primer afio de vida. Ahora, la tasa de supervivencia después de la reparacion quirdrgica
es de mas de 90% a los 40 afios de edad.?*'% %

Resultado de estas tendencias demograficas, el nimero de pacientes con TF reparada
aumenta cada afo, y en muchas comunidades, los sobrevivientes adultos ahora superan
a los bebés y nifios.” En la actualidad, la incidencia de pacientes adultos con cardiopatia
coronaria ha aumentado significativamente debido a las importantes mejoras realizadas
en las ultimas décadas, lo cual se refleja en la supervivencia a largo plazo de la CC
(cirugia cardiaca).®> Dado que la mayoria de los pacientes con TF reparada alcanzan la
edad adulta y la edad promedio de esta poblacion continla aumentando, es probable que

aumente el riesgo de desarrollo de cardiopatia isquémica adquirida.?

La reparacion quirargica ha ido evolucionando y los resultados han mejorado de manera
constante, con una mortalidad perioperatoria actual del 1,5%.°*' Sin embargo, las
complicaciones, las lesiones residuales y las secuelas son frecuentes.’ No se han logrado
reducir las metas a largo plazo.> El riesgo de muerte sibita tardia y el riesgo de
reoperacion a largo plazo se ha mantenido practicamente sin cambios; el 50% de los
enfermos ha sido reoperado después de 30 afios. Las principales causas de reoperacion
son la insuficiencia pulmonar, la estenosis y la comunicacién interventricular residuales.
Es interesante que el riesgo de reintervencion disminuye con el tiempo: de 2% por afio a
los 10 afios, se redujo a 1.6% por afio a los 40 afios; sin embargo, el riesgo de muerte se

incrementa ligeramente debido a arritmias y muerte subita cardiaca.

La primera reparacion cardiaca de TF se realizdO con éxito en 1955 en los Estados

Unidos.* A pesar de los importantes avances en la cirugia intracardiaca desde que Lillehei
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y Varco informaron la primera reparacion de TF por un procedimiento de corazon abierto
en 1954, las anomalias anatomicas y hemodinamicas residuales son casi universales.?
Las dos bases de datos mas recientes de TF informan que la mortalidad aguda oscila
entre el 0,5% y 14%, segun la complejidad y las variantes excepcionales, como la TF con
vélvula pulmonar ausente o defecto del canal auriculoventricular completo.*

Hoy en dia, la cirugia correctiva o paliativa se realiza en la mayoria de los tipos de
defectos cardiacos congénitos. Dada la amplia escala de variaciones anatdmicas con
respecto al vaso afectado, la anatomia intracardiaca y el progreso quirdrgico, se han

realizado técnicas quirtrgicas completamente diferentes.**

En la mayoria de las TF, el arbol pulmonar es normal, y la caracteristica que marca en
mayor medida el grado de severidad del Fallot es el tamafio del anillo y de la valvula
pulmonar. Si el anillo es pequefio, aproximadamente en dos tercios de los pacientes, es
necesario el parche transanular en la correccion quirtrgica, lo que conlleva a posibles
reoperaciones en el futuro. Si es de tamafio normal, aproximadamente un tercio de los
pacientes, la cirugia respeta la valvula pulmonar, y no se contempla ninguna reoperacion

futura.®

La reparacion intracardiaca (RIC) con o sin el uso de un parche transanular sigue siendo
el procedimiento de eleccion para los nifios con TF. Después de la reparacion de TF, el
resultado esta determinado por una serie de factores, el mas importante de los cuales es
la funcidbn postoperatoria del ventriculo derecho (VD). Las causas de una funcion
postoperatoria del VD deficiente después de la reparacion de TF incluyen: proteccion
miocardica inadecuada del VD hipertréfico durante la cirugia, fisiologia restrictiva del VD,

insuficiencia pulmonar y obstruccion del flujo de salida del VD, entre otras causas.’

A diferencia de los paises desarrollados, donde la mayoria de los pacientes con TF se
reparan en la infancia, la edad promedio de presentacion y, por lo tanto, la cirugia para
estos pacientes en paises en vias de desarrollo es mas alta. En paises en vias de
desarrollo, es comun que muchos pacientes con TF se presenten de forma tardia,
especialmente en la mitad de la infancia y pocos incluso pueden presentarse en el grupo
de edad adulta. Debido a esta presentacion tardia, el VD esta severamente hipertrofiado y
con un mayor riesgo de desarrollar disfunciones sistélicas y diastolicas en el

postoperatorio.

11



Los pacientes que han recibido intervencién para reparacion de TF que conservan la
valvula pulmonar generalmente solo tienen alteraciones hemodinamicas menores.™ Sin
embargo, los diferentes tipos de cirugia conducen a una amplia variacién en el deterioro

hemodinamico postoperatorio. ™

La correccion de TF en la edad neonatal o en la primera infancia con obstruccién del
tracto de salida del VD implica un grado residual variable de insuficiencia pulmonar (IP).
La IP suele ser bien tolerada, pero a largo plazo produce dilatacién y disfuncién del
ventriculo derecho, intolerancia al ejercicio y arritmias ventriculares.® Se sabe que estos
pacientes estan en riesgo de insuficiencia cardiaca, arritmias y muerte subita cardiaca.*®

La mayoria de los pacientes, requieren reemplazo de valvula pulmonar (RVP) mas
adelante en la vida.’ El tiempo 6ptimo de RVP puede prevenir tales secuelas tardias
desfavorables.”® El reemplazo de la valvula pulmonar tiene efectos benéficos sobre el
tamafio y la funcién del VD, si se realiza antes de que ocurra la disfuncion irreversible del
VD. A pesar de los excelentes resultados a mediano plazo, los homoinjertos vy
xenoinjertos, generalmente implantados para la restauracion del flujo de salida del VD, se
ven afectados por la disfuncion y el fracaso tardios, lo que compromete a los pacientes a

realizar mas intervenciones.®

Mientras que la primera reparacion de TF se realizé mediante una incision en el ventriculo
derecho (VD), posteriormente se introdujo un abordaje transatrial (TA) para minimizar el
dafio estructural al VD y preservar su funcién. Sin embargo, numerosos estudios han
demostrado excelentes resultados tempranos y tardios con cualquiera de las técnicas, y
no hay pruebas claras con respecto a qué enfoque se asocia con mejores resultados
funcionales tardios del VD. Estudios recientes sugieren que un parche transanular (PTA)
con subsiguiente insuficiencia de la valvula pulmonar puede resultar en la disminucion de
la funciéon del VD a largo plazo. Por esta razon, varios autores se han centrado en la
cirugia para TF con la preservacion de la valvula pulmonar (VP).’

La reparacion convencional de TF implica una incision quirargica longitudinal del VD, lo
suficientemente grande como para cerrar el DSV, es actualmente un procedimiento
comun, mientras que la reparacién TA se considera superior en los resultados a corto y
largo plazo, ya que la geometria del VD puede ser preservada.” La actual politica
quirdrgica en TF, dirigida a la correccion quirdrgica completa temprana, resulta en

considerables tasas de parches transanulares, lo que induce insuficiencia pulmonar
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residual que a su vez se ha asociado con dilatacion del VD, deterioro de la funcién
biventricular, tolerancia limitada al ejercicio y mayor riesgo de arritmias ventriculares.**

Después de un diagnéstico de TF en el periodo perinatal, las opciones quirdrgicas
incluyen paliacion seguida de reparacion definitiva o la reparacion completa primaria
(primera intencion). La reparacion completa se realiza generalmente de los 3 a 11 meses
de edad. La derivacion Blalock-Taussig modificada es la forma paliativa de cirugia mas
utilizada. Se realiza cuando la hipoplasia de la AP es grave, el peso del recién nacido es
inferior a 2 kg o / y el riesgo quirdrgico es alto. Este procedimiento reduce la cianosis

clinica y permite el crecimiento de las AP.°

Reparacion completa: Una reparacion completa de TF consiste en un cierre de DSV y en
el alivio de cualquier obstruccion pulmonar del tracto de salida. El nivel y el grado de
obstruccion pulmonar determinaran la técnica quirargica. Si el anillo pulmonar es
hipoplasico, se realiza una incisién longitudinal a través de la AP principal y en el anillo

pulmonar en el infundibulo del VD y se reconstruye con un parche transanular.’

En pacientes con un anillo pulmonar de tamafio adecuado, se haran esfuerzos para
preservar la valvula pulmonar realizando una valvuloplastia pulmonar. En esos casos, la
AP principal se amplia, ademas de una reseccibn muscular subvalvular o una
infundibulectomia limitada y el cierre de la DSV.°

La fisiologia restrictiva del VD es comuln en pacientes con IP después de la reparacion de

TF, tanto durante el periodo postoperatorio inmediato como después de la reparacion.™

En comparacion con los individuos que muestran un aumento en la dilatacion total
(aquellos con fisiologia restrictiva “primaria"), parece haber pacientes cuyos VD
permanecen déciles en el postoperatorio y se agrandan rapidamente como resultado de
una sobrecarga de volumen crénica. Una vez dilatados, estos ventriculos eventualmente
alcanzan un estiramiento miocardico maximo y se someten a remodelacion fibrética y/o

encuentran limitaciones de espacio por el pericardio y la cavidad toracica.'®

Estos draméticos cambios hemodinamicos en pacientes con ECC sugieren fuertemente
un impacto significativo en las actividades de la vida diaria y, por lo tanto, en la calidad de

vida.!
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La dilatacion y la disfuncion del VD en pacientes con TF reparada afectan adversamente
la geometria y la funcién del VI. El volumen del VD y la sobrecarga de presion estan
asociados con el aplanamiento o el desplazamiento hacia la izquierda del tabique
intraventricular, lo que puede interferir con el llenado diastdlico. La interaccion ventricular-
ventricular es un término que se ha utilizado para describir la asociacion entre el
empeoramiento de la dilatacion y disfuncion del VD y la disminucién de la funcion sistolica
del VI. Ademaés, la fisiopatologia del ventriculo derecho después de la reparacion de TF se
asocia con una sincronia electromecénica alterada, que afecta la funcién biventricular
global.?

Debido a que un intervalo mas largo desde la reparacién es un factor de riesgo para la
dilatacién del VD, el RVP oportuno antes del desarrollo de dilatacién y disfuncion
irreversible del VD es una gran preocupacion clinica.™

Se debe recordar que muchos factores técnicos ademas de la duracién de la incision del
VD también podrian influir en los resultados tardios. Estos factores incluyen el ancho del
parche transanular (PTA), el nimero de ramas arteriales coronarias sacrificadas, la
extension de la reseccion del masculo infundibular, y asi sucesivamente.**

Ademas, extensas lineas de sutura auricular pueden conducir a una alta incidencia de

trastornos del ritmo en este tipo de operaciones.™

En la mayoria de los pacientes, el alivio de la obstruccion TSVD requiere la interrupcion
de la integridad de la VP, lo que conduce a la IP. La obstruccion residual o recurrente del
TSVD puede ocurrir a cualquier edad, pero es mas frecuente en los primeros afios
después de la reparacién inicial. El alivio quirargico de la obstruccion del TSVD por lo
general incluye la infundibulotomia, la reseccion de haces musculares obstructivos y el
uso de un parche para agrandar la via de salida del ventriculo derecho a las AP. Estos
procedimientos producen tejido cicatricial y una pared libre de VD sin contraccién, que
puede progresar hasta convertirse en un aneurisma. La estenosis de la rama de la AP,
defecto septal atrial residual o comunicacién interventricular, insuficiencia tricuspidea (IT),
dilatacion y disfuncién del VD, dilatacién adrtica, insuficiencia adrtica (RA) y disfuncion del
ventriculo izquierdo son algunas de las caracteristicas anatdmicas y funcionales
anormales encontradas en pacientes con TF reparado.?

Se encontr6 que el cierre de la CIV a través del ventriculo derecho (abordaje
transventricular) fue un predictor independiente de dilatacion y disfuncion del VD. La

controversia con respecto a la técnica quirirgica optima para TF todavia existe, y esto se
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debe a la falta de datos de seguimiento a largo plazo que confirmen la superioridad de
cualquier abordaje.**

La IP que complica la reparacién quirtrgica de la TF es casi constante, con mas del 80%
de los pacientes que presentan al menos IP moderada a severa, |0 que provoca una
sobrecarga del VD y una dilatacion y disfuncion progresivas® '***°_ El grado de IP est4
determinado por: insuficiencia del area del orificio, cumplimiento del VD, diferencia de
presion diastélica entre la AP principal y el VD, la capacidad de las arterias pulmonares y
la duracion de la diéastole. La IP tiende a aumentar con la edad.

Se ha demostrado una estrecha relacion entre el VD vy las fracciones de eyeccion del
ventriculo izquierdo (VI) en los pacientes después de la reparacién de TF, y se ha
demostrado que la funcién del VI disminuida es un importante predictor de resultado
clinico adverso. La disfuncién del VD con sobrecarga de volumen y / o presion,
cortocircuitos sistémico-pulmonar e hipoxia perioperatoria influyen en la funcion del
tabique interventricular que luego afecta la disfuncion del VI. La disfuncion sistélica del VI
moderada o grave se asocia con deterioro del estado clinico después de la reparacion de
TF.

Del mismo modo, aunque el desarrollo de la disfuncion ventricular manifiesta ocurre
relativamente tarde en el curso clinico, es probable que estos tengan su origen mucho
antes en el curso clinico de la infancia.® Es importante el tamafio y funcion del VI dado que
la disfuncion sistélica del VI medida por FE ha demostrado ser un marcador prondstico
importante para la muerte prematura en pacientes con TF reparada, su evaluacion es un

elemento esencial del examen ecocardiogréafico en esta poblacion.?

Ademas, la dilatacién progresiva del VD a menudo conduce al estiramiento del anillo de la
valvula tricaspide y, en dltima instancia, a la insuficiencia que empeora la dilatacion del
VD. Ademas, la IP y el efecto en el VD también empeoran por las condiciones
concomitantes que elevan la presion sistélica pulmonar, como la estenosis de las ramas
de la AP, la disfuncién ventricular izquierda y las enfermedades broncopulmonares
adquiridas.®®

Las anormalidades en la conduccién y el ritmo son otra fuente de considerable morbilidad
y se asocian con la mortalidad en esta poblacién de pacientes. El bloqueo de rama

derecha con prolongacion del complejo QRS en la electrocardiografia de superficie es
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casi universal'’; el flutter auricular o la fibrilacion y la taquicardia ventricular se observan

con mayor frecuencia a partir de la tercera y cuarta décadas de la vida.?

La taquiarritmia auricular es comudn en adultos con TF debido a cicatrices quirargicas por

reparaciones y agrandamiento auricular.®

Factores de riesgo para arritmia y muerte subita:

e Procedimiento de paliacion anterior

e Historia de ventriculotomia

e Edad en la reparacion inicial

e Cantidad de intervenciones previas

e Historia de TV

e Historia de sincope

e Historial de implantacion de marcapasos
e Historia de la ablacion en TV

e Mayor duracion del QRS en RVP + 10ms
e QRS +180ms en RVP

e Mayor FE VI + 5%

e FE VI=<50%

e Dilatacion de VD

e Disfuncion del VD

e Mayor edad en RVP =5 afos

Ablaciéon TSVD en la cirugia®

El sexo masculino, el cierre de la CIV a través del ventriculo derecho, un intervalo mas
largo en la reparacion y una mayor IP fueron predictores independientes de la dilatacion y

disfuncién del VD después de la reparacion de TF.'

La taquicardia ectépica de la unién (TEU), es una taquiarritmia comun que ocurre después
de la cirugia correctiva para la enfermedad cardiaca congénita. Por lo general, se
caracteriza por una taquicardia compleja relacionada a frecuencias cardiacas que van de

170 a 260 latidos/min, con potencial de disociacién auriculoventricular (AV) donde la
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frecuencia ventricular es mayor que la frecuencia auricular o con conduccion
ventriculoatrial retrégrada 1:1.

La aparicion de TEU generalmente se produce dentro de las primeras 72 horas después
de la cirugia, y a menudo es autolimitada y se resuelve en una semana. Sin embargo,
también puede ser un trastorno grave que pone en peligro la vida y causa compromiso
hemodinamico que conduce a una mayor morbilidad y mortalidad.

Los factores de riesgo para TEU incluyen edad mas temprana, menor peso, derivacion
cardiopulmonar o pinzamiento aodrtico mas prolongado, uso de paro circulatorio
hipotérmico, hipomagnesemia, hipertermia, uso inotropico mas alto y cirugias que
involucran el tracto de salida del ventriculo derecho; la técnica quirdrgica también se ha
visto implicada en el aumento del riesgo de TEU, con un mayor riesgo asociado con la
reseccion, en lugar de la division de haces musculares obstructivos del tracto de salida del
ventriculo derecho.*®

Se ha demostrado que los pacientes que tomaron mas tiempo para el control de la
frecuencia de TEU tuvieron una mayor duracion de la ventilacibn mecanica y la estancia
en la UCI. Sin embargo, no se encontré una asociacion entre el tiempo para lograr el
control de la tasa de TEU y los resultados clinicos, como la mortalidad o la duracion de la
estancia hospitalaria.'®

La muerte subita es un fenomeno bien descrito en pacientes con cardiopatia congénita,
particularmente en TF, y el riesgo en éste parece mitigarse por el tamafio y la funcion del
ventriculo derecho. El ancho del complejo QRS se ha propuesto como un marcador
efectivo para predecir el riesgo futuro en TF y se ha propuesto un punto de corte de

180mseg para definir pacientes con un riesgo particularmente alto.*’

Los pacientes con TF reparada quirargicamente pueden desarrollar insuficiencia
tricuspidea (IT) funcional debido a la dilatacion del anillo.’® La IT se encuentra
comunmente en pacientes con TF reparado y puede deberse a varios factores. Un
mecanismo implica la alteracion de la integridad de la comisura septo-anterior tricuspide
mediante el parche del DSV. Esto da como resultado un chorro de IT que se origina en la
union entre el parche DSV vy la fijacion septal de la VT y se extiende a lo largo del tabique
auricular. Otros mecanismos incluyen la dilataciéon anular secundaria al agrandamiento del

VD vy el desplazamiento basal-lateral de los muasculos papilares de la pared libre, éste
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ultimo también es el resultado de la dilatacion del VD y la geometria de la camara alterada
que distorsiona el aparato subvalvar.>*?

La IT severa puede conducir a presiones elevadas de la auricula derecha y/o dilatacion de
la auricula derecha, lo que puede contribuir a la aparicion de arritmias supraventriculares.
Estudios anteriores han revelado una alta prevalencia de arritmias supraventriculares en
pacientes con TFr, que puede preceder a la taquicardia ventricular sostenida y finalmente
la muerte.

La sobrecarga de volumen debido a IT puede conducir a una disfuncion ventricular
derecha irreversible. La disfuncién ventricular derecha puede ser un precursor de la
insuficiencia cardiaca y posterior taquicardia ventricular sostenida o la muerte en TFr.*

La IT severa, corregida o no por cirugia, se ha asociado con una pobre supervivencia en
varios grupos de pacientes.*

Los pacientes con TFr con IT preoperatoria severa tienen un alto riesgo de eventos
clinicos adversos después del RVP, independientemente de la reduccion temprana de IT
postoperatoria. La IT preoperatoria severa puede considerarse un marcador de riesgo

para los eventos adversos y se requiere un seguimiento cercano en estos pacientes.™®

Respecto a los aneurismas infundibulares pulmonares, la mayoria de los casos de
aneurismas verdaderos estan relacionados con el parche transanular o TSVD. La
incidencia de aneurismas después de la reparacion de TF oscila entre 2 y 25%. El
intervalo promedio para diagnosticar todos los aneurismas de la operacién primaria es de
15 meses (8 meses a 3 afios). La causa principal es la presion elevada del VD debido a la
obstruccion persistente del TSVD.? Se ha informado que la dilatacién aneurismatica estéa
relacionada con el uso de parches pericardicos. La preparacion del pericardio con
glutaraldehido tiene menos probabilidades de dilatarse.’

Hemodinamicamente, el aneurisma pulmonar infundibular produce una disminucién en la
fraccion de eyeccion del VD y puede desempefar un papel en la reduccion del gasto

cardiaco y la intolerancia al ejercicio.>**

Estenosis residual de las arterias pulmonares, valvula pulmonar o infundibulo: El flujo de

salida del ventriculo derecho y la estenosis de la AP son dos de los datos hemodinamicos

mas comunes para vigilancia después de la reparacion de TF, y ocurren en 10 a 15% de
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los pacientes. La estenosis se puede encontrar desde el TSVD a las ramas pulmonares
distales y puede empeorar la disfuncién del VD en presencia de IP.°

Con frecuencia se solicitan modalidades de imagen no invasivas para visualizar las
arterias pulmonares e identificar adecuadamente la ubicacion y el alcance de la estenosis.
La RMC es el método mas utilizado para documentar la morfologia infundibular del VD y
las arterias pulmonares.

La radiografia de térax no es sensible para la deteccién de estenosis pulmonar excepto en

los casos graves en los que la vascularizacién disminuida es evidente.®

Defecto septal ventricular residual: Un tercio de los pacientes tiene un defecto residual
después de la cirugia, pero en dos tercios de ellos se cerrara espontaneamente antes del
alta hospitalaria. Los DSV hemodindmicamente significativos postoperatorios requieren
una revision quirdrgica inmediata, y los pequefios defectos residuales en el tercio superior
del parche DSV se deben seguir de forma estrecha para detectar la ampliacién posterior y

el shunt significativo tardio.’

La imagenologia diagnostica es uno de los pilares de la evaluacion en esta poblacion de
pacientes, que proporciona a los médicos informacion sobre anomalias anatémicas y

hemodinamicas, que incluyen su ubicacién, severidad y cambios a lo largo del tiempo.?

Se necesita un seguimiento continuo, y la evaluacion por imagenes debe guiarse por las
técnicas quirdrgicas utilizadas.’ La imagen de ECC es fundamental en el diagnéstico y es
crucial en todas las etapas de la atencion del paciente. Por lo tanto, tradicionalmente la
evaluacion de ECC involucra una variedad de modalidades.®

La ecocardiografia es la modalidad primaria de imagenologia no invasiva en pacientes
con ECC, incluidos aquellos con TF reparado.”® Esta modalidad es relativamente
economica, ampliamente disponible, portatii y no estd asociada a la exposicion a
radiaciones ionizantes nocivas. Por lo tanto, la ecocardiografia es ideal para el

seguimiento longitudinal en este grupo de pacientes.?

La ecocardiografia sigue siendo la principal herramienta de diagnéstico para la evaluacién
de la ECC pre y postoperatoria.’
La integracién de datos ecocardiograficos con informacion de otras modalidades es

imprescindible para el manejo 6ptimo de estos pacientes, particularmente dadas las
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limitaciones de las ventanas acusticas y las suposiciones de la geometria del VD que bien
pueden fallar.?

La ecocardiografia bidimensional (2D) y Doppler permite la evaluacién de muchas de las
anomalias anatomicas y hemodinamicas en pacientes con TF reparado. Las limitaciones
importantes de la modalidad incluyen dificultades para visualizar ciertas partes del
corazon derecho debido a ventanas acusticas restringidas y desafios en la evaluacion
cuantitativa del tamafio y la funcién del ventriculo derecho y la insuficiencia valvular.?

La evaluacion ecocardiografica de la funcién del VD es limitada debido a la geometria de
la estructura del VD. Por lo tanto, la evaluacién del VD se basa en resonancia magnética

cardiaca o ecocardiografia tridimensional.

Recambio valvular pulmonar

Los pacientes con TF, luego de la reparacion completa y después de la valvulotomia
quirtrgica, a menudo desarrollan insuficiencia pulmonar significativa, que finalmente
requiere el reemplazo de la valvula. Aunque existen criterios para el momento del RVP en
TF, sigue siendo poco claro cuando intervenir en pacientes con valvulotomia.’

El RVP se ha convertido en una practica comdn para evitar la secuela de IP crénicas,
aunque este procedimiento también presenta problemas. Los factores asociados con la
dilatacién y disfunciéon del VD en pacientes con IP crénica después de la reparacion de TF

no se conocen por completo.*

Segun Geva, las indicaciones para RVP incluyen IP moderada o severa (Fraccién IP 2

25%) y para pacientes asintomaticos, dos o mas de los siguientes criterios:

+ Indice VD-VD> 150 ml / m2 (relacion VD / VI> 2 en pacientes cuya area queda fuera
de los datos publicados)

+ Indice de volumen sistélico final del VD> 80 ml/ m2

* Fraccion de eyeccion VD <47%

* Fraccion de eyecciéon VI <55%

* Aneurisma de TSVD grande

* Duracion QRS en ECG> 140 ms

« Taquiarritmia relacionada con la carga de volumen del corazén derecho

« Otras anomalias hemodindmicamente significativas
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*  Obstruccién del TSVD con presion sistdlica = 2/3 sistémica

+ Estenosis de AP de rama grave (<30% de flujo al pulmén afectado) no susceptible de
terapia transcatéter

* Insuficiencia tricuspidea moderada

+ Derivacion de izquierda a derecha de defectos septales atriales o ventriculares
residuales con relacion de flujo pulmonar a flujo sistémico = 1.5

* Insuficiencia adrtica severa y dilatacién aértica severa (diametro = 5 cm)

» Para pacientes sintomaticos, solo se necesita un criterio cuantitativo ademas de IP

Seguimiento

Aunqgue la carga hemodinamica asociada con estas anomalias a menudo se tolera bien
durante la infancia y la adolescencia, la incidencia de arritmias, intolerancia al ejercicio,
insuficiencia cardiaca y muerte aumenta a partir de la edad adulta temprana. Por lo tanto,
las anomalias anatomicas y funcionales casi universales que caracterizan el sistema
cardiovascular de los pacientes con TF reparado y las morbilidades asociadas y el riesgo
constante de muerte prematura proporcionan la razén para una estrecha vigilancia médica
de por vida.?

De seis a 10% de los pacientes después de la reparacién de TF requieren reoperacion
debido a defectos septales residuales, la obstruccion del flujo del VD o la formacion de
aneurisma, y la estenosis de la arteria pulmonar.**

Un numero considerable de pacientes sigue teniendo riesgo de arritmias y muerte subita

durante el seguimiento a largo plazo.*

El reconocimiento precoz de la insuficiencia del VD puede ayudar a modificar su curso y
posiblemente prevenir la morbilidad y la mortalidad a largo plazo en esta poblacién de

pacientes.”

Los pacientes con IP son seguidos clinicamente ademas de ECG periddicos,
ecocardiografia, resonancia magnética y cinta de ejercicios. La ecocardiografia puede
detectar y cuantificar el grado de IP, la insuficiencia tricuspidea y la dilatacion del VD. Sin

embargo, la RMC es el estandar para medir el tamafio y la funcion del VD®
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Los médicos deben incorporar la evaluacion de la insuficiencia tricuspidea en la

estratificacion de riesgo de los pacientes con TF.*

Las pautas e indicadores actuales para RVP en pacientes con TF incluyen criterios para el
tamafio del VD, el ancho del QRS y el deterioro sintomético.

La baja saturacion de oxigeno puede ser un signo de shunt residual de derecha a
izquierda y debe solicitar una evaluacion detallada de la fuente del shunt.?

La evaluacion de la RMC en conjunto con los datos clinicos y electrofisiolégicos se utiliza
para dirigir el cuidado adicional en pacientes con TF reparado incluyendo el momento de
sustitucién de la valvula pulmonar. *°

Las recomendaciones de la Sociedad Americana de Ecocardiografia para la Evaluaciéon
mediante RMC en pacientes pediatricos con TF mayores de 10 afios de edad son cada 36
meses si se encuentran estables y cada 12 meses en la presencia de dilatacién del VD

moderado o progresivo y/o disfuncién.*

CAPITULO 1l
TIPO DE ESTUDIO

Observacional, descriptivo.

DISENO

Longitudinal, ambispectivo.

DEFINICION DEL UNIVERSO
Definicion del universo: Todos los pacientes postoperados de correccion total de
Tetralogia de Fallot con seguimiento mayor a 1 afio en el Centenario Hospital Miguel

Hidalgo.

CRITERIOS DE INCLUSION
Pacientes postoperados de correccion total de Tetralogia de Fallot con mas de un afio de
seguimiento en la consulta de Cardiologia pediatrica del Centenario Hospital Miguel

Hidalgo, que cuenten con electrocardiograma y ecocardiograma completos.

CRITERIOS DE EXCLUSION
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Pacientes con atresia pulmonar

Pacientes con canal AV

Pacientes con expediente incompleto

DEFINICION DE VARIABLES
INDEPENDIENTES

Sexo: Género masculino o femenino. Se incluyen pacientes de ambos sexos.
Edad: Tiempo transcurrido desde el nacimiento hasta la fecha actual, expresado en
afios.
Edad de cirugia: edad a la cual se realizd la correccion total de la Tetralogia de
Fallot. Expresado en meses y afos.
Peso y talla: se percentilara el peso y talla de los pacientes previo a la cirugia de
correccion total y en dltima consulta de seguimiento para valorar estado nutricional.
Alteraciones genéticas y otras malformaciones: alteraciones genéticas confirmadas
u otras malformaciones asociadas sean o no sindromaticas.
Caracteristicas anatomicas de la malformacion cardiaca (previa a la cirugia):
- Tipo y grado de obstruccién en la via de salida del ventriculo derecho.
- Tipo: Infundibular, anular, valvular de tronco y/o ramas pulmonares.
Grado: de acuerdo al gradiente de presion generado y al valor z de la estructura
medida.

Tipo de cirugia realizado:

* Abordaje para cierre de la CIV (atrio derecho/ventriculotomia)

* Sirequirio de colocacion de parche transanular pulmonar o no.

» Sirequirio plastia de tronco o ramas pulmonares.

* Con ampliacion del anillo pulmonar.

* Reseccion de masa infundibulares
Cirugia paliativa previa (BT/ Fistula Central)
Tiempo transcurrido desde la cirugia: Tiempo desde la correccion total de la
Tetralogia de Fallot hasta el momento del estudio. Expresado en afios y meses.
Tratamiento actual: Manejo farmacolégico al momento del estudio.
Reintervenciones: intervenciones quirargicas o cateterismo cardiaco realizados
posterior a la correccion total de Tetralogia de Fallot debido a complicaciones o

resultados insatisfactorios asociadas al procedimiento.
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DEPENDIENTES
HALLAZGOS CLINICOS

Saturacion de oxigeno: cantidad de un oxigeno en la sangre, reportado en
porcentaje. Tomando como punto de normalidad un valor mayor a 95% medido con
pulsioximetro. Se valorara previo y posterior a cirugia de correccion total.

Clase funcional

HALLAZGOS ELECTROCARDIOGRAFICOS

Ritmo cardiaco: es el nimero de latidos del corazén por la unidad del tiempo. Se
expresa generalmente como latidos por minuto.
Duracion QRS: duracién medida en milisegundos de la representacion gréafica de la
despolarizacion de los ventriculos del corazén en el electrocardiograma. Se
considerara alargado si es mayor al rango superior por grupo de edad y como dato
de falla ventricular derecha si el QRS> 140 ms. Se tomara en cuenta la medicion
de QRS en ultima revision.
Otras arritmias: cualquier trastorno en el ritmo cardiaco normal. Buscando de
manera intencionada antecedente de taquicardia ventricular.

* Perioperatorio

+ Tardias

+ Sintomaticos

» Asintomaticos

HALLAZAGOS ECOCARDIOGRAFICOS

Grado de insuficiencia valvular pulmonar: incompetencia de la valvula pulmonar, lo
cual condiciona reflujo hacia el ventriculo derecho. Se clasificara como leve,
moderada o severa considerando parametros como ancho del chorro en relacién al
diametro del anillo pulmonar, origen de la insuficiencia desde el tronco y/o ramas
pulmonares, longitud del chorro, y mediciones en la curva doppler de la IP.

Grado de insuficiencia tricuspidea: incompetencia de la valvula lo cual no permite

cierre apropiado de la misma y condicione insuficiencia.
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* Funcion ventricular izquierda: capacidad del ventriculo izquierdo de generar fuerza

durante la sistole. Representado por la fraccién de eyeccion ventricular izquierda,

considerando disfuncion ventricular FEVI £55%.

* Funcion ventricular derecha: capacidad del ventriculo derecho de llevar a cabo su

funciobn de manera correcta. Se tomaran en cuenta un conjunto de parametros y

mediciones para su mejor evaluacion:

Fraccién de eyeccién del ventriculo derecho: mide la disminucién del
volumen del ventriculo derecho del corazén en sistole con respecto a la
didstole. Valor expresado en porcentaje; siendo normal un valor 245%.
indice de volumen diastélico final: volumen total al momento de iniciarse
la contraccion. Normal <140ml/m2 o puntuacién Z menor a 4.

indice de volumen sistélico final: cantidad de sangre que queda en el
ventriculo del corazén al final de la sistole. Normal 60ml/m2, indicacion
de recambio valvular 280ml/m2.

El indice de volumen de insuficiencia pulmonar: volumen que retorna a
través de la valvula pulmonar durante la sistole secundario a insuficiencia
valvular pulmonar. Fraccion de insuficiencia significativa, indicativa de
recambio valvular: 225%.

Volumen ventricular derecho

* Falla ventricular derecha: incapacidad del ventriculo derecho de bombear la

suficiente sangre al organismo, dando como consecuencia un estado de

insuficiencia.

METODOLOGIA DE SELECCION DE LA MUESTRA

Se revisaron las bases de datos y expedientes clinicos del servicio de Cardiologia

Pediatrica.

ANALISIS ESTADISTICO

Se analizaron las variables categoricas usando frecuencias y porcentaje.

Las variables continuas se representaron usando promedios, media y desviacion estandar

y rangos.

Se compararon las medias entre grupos usando pruebat de student.
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CAPITULO 4
RESULTADOS

A la fecha, en el Centenario Hospital Miguel Hidalgo se cuenta con registro de un total de
138 pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot realizado en los ultimos 25 afios
(Figura 3).

En 1990 se inicid la cirugia de cardiopatias congénitas en el Centenario Hospital Miguel
Hidalgo, y al afio se siguiente se realiz6 la primera correccion de Tetralogia de Fallot. En
total, se han realizado 85 cirugias de correccion de Tetralogia de Fallot. En la Figura 1,
se muestra la distribucién de estas cirugias por afio, en la que podemos observar un
aumento progresivo en el nimero de cirugias en la Gltima década. La Figura 2 muestra la
mortalidad perioperatoria en este tipo de cirugia en los ultimos 15 afios, la cual muestra

una tendencia a disminuir progresivamente.

Figura 1. Correccion de Tetralogia de Fallot en el
Centenario Hospital Miguel Hidalgo
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Figura 2. Mortalidad perioperatoria en el Centenario Hospital
Miguel Hidalgo
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De los 138 pacientes con diagndstico de Tetralogia de Fallot, se excluyeron a 51
pacientes: 12 por tener otra malformacion cardiaca asociada (11 canal auriculoventricular
y 1 agenesia de valvula pulmonar), 24 por no haber continuado su atencién en nuestro
hospital y 15 porque fallecieron en el periodo postoperatorio (n=8) o se perdieron al
seguimiento (n=7) después de cirugia paliativa (fistula sistémico pulmonar tipo Blalock-
Taussig o fistula central). Veintitrés de los 85 pacientes sometidos a cirugia correctiva
(27%) fallecieron en el periodo postoperatorio temprano. Ademas se excluyeron a 30 de
los pacientes sobrevivientes: 18 porque no continuaron con su vigilancia en el CHMH, 8
porgue no contamos con la informacién completa del procedimiento quirargico y 4 porque
tienen menos de 1 afio de seguimiento postoperatorio. Incluimos en el presente estudio a
32 pacientes (51.6% de los pacientes con correccion de Tetralogia de Fallot) que cumplen

con nuestros criterios de inclusion. (Figura 1).
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Figura 3. Evolucion de pacientes con diagnoéstico de Tetralogia de Fallot en
el Centenario Hospital Miguel Hidalgo
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De los 32 pacientes que contintdian en vigilancia clinica y ecocardiogréafica en el servicio de

Cardiologia Pediatrica, casi el 10% tienen delecion del cromosoma 22qll. Esta fue la

Unica alteracion genética diagnosticada en el grupo. (Tabla 1).

Casi tres cuartas partes de este grupo son varones (71%), y la mayoria (74%) fueron

operados alrededor del afio de edad. Solo 8 pacientes tenian 2 afios o mas de vida al

momento de la cirugia. Un paciente fue operado a los 33 afios de edad. El tiempo de

seguimiento del grupo va de 1 a 15 afos (promedio de 6 afos). (Tabla 1, Figura 4)
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EDAD EN MESES

Tabla 1. Caracteristicas demograficas de 32
pacientes al momento de la correccion de TF

Sexo (femenino/masculino) 9 (28.2%) / 23 (71.8%)

Alteraciones genéticas (22q11) 3 (9.3%)
Enfermedades asociadas 11 (34%)
Edad a la cirugia 1 afio 8 meses

(7m - 5.6ay 33a)

Tiempo de seguimiento 6 afios (1 a 15a)

Figura 4. Promedio anual de edad a la correccion
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Al analizar el promedio de edad a la que se ha realizado esta cirugia a través de los afios
en nuestro hospital observamos una tendencia a realizar el procedimiento cada vez a
edad mas temprana. Siendo el promedio de edad actual a la correccion de 1 afio 8
meses. (Figura 5y 6).

Figura 5. Grupos de edad a la
correcion quirurgica de la
Tetralogia de Fallot
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En relacion al estado nutricional de los pacientes, encontramos que el 34% de ellos tenian
cierto grado de desnutricion al momento de la correccidén quirtrgica y 28% tenian talla
baja. Durante el seguimiento se observl recuperacion nutricional en la mayoria de los
pacientes. Actualmente, 12.5% de los pacientes presenta desnutricién y 6.2% talla baja;
de los cuales, cabe destacar, que el 50% cuenta con diagnéstico de delecién de
cromosoma 22q/11.

Tabla 2. Estado nutricional de los pacientes con correccion total de
Tetralogia de Fallot

Percentil Peso Peso Talla Talla
a la cirugia al seguimiento a la cirugia al seguimiento
<3 11 4 9 2
2 (229/11)
10-97 2l 27 20 25
> 97 0 1 il 3

Mas de la tercera parte del grupo tuvo una o mas anomalias extracardiacas asociadas,

principalmente malformaciones menores, las cuales se detallan en la tabla 2.

Tabla 3. Enfermedades y malformaciones asociadas

en los pacientes con diagndéstico de TF

Comorbilidad asociada No. (%)

Malformaciones de linea media craneofacial 3(9.3)
e Labio hendido IEELa)
e Paladar hendido Ik Eka)
e Frenillo lingual corto 1(3.1)

Ortopédicas 2(6.2)
e Escoliosis congénita

Asma 2(6.2)

Genitourinarias 3(9.3)
e Hipospadias 1(3.1)
e Micropene 1(3.1)
e Estenosis uretral 1(3.1)

Asociacion VACTERL 1(3.1)
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Otras:

e Coloboma 1(3.1)
o Vitiligo 1(3.1)
e Miopia 1(3.1)
e Apéndices preauriculares 1(3.1)

Las anomalias cardiacas asociadas a Tetralogia de Fallot mas frecuentes en nuestros
pacientes fueron la comunicacion interatrial y el conducto arterioso permeable (Tabla 3).
Otras malformaciones cardiacas mayores, como el canal atrioventricular fueron motivo de

exclusion de este estudio.

En el 16% de los pacientes se detectaron, en el estudio preoperatorio alteraciones
significativas en las ramas pulmonares, lo que obligé a modificar la técnica quirdrgica y el

seguimiento postoperatorio.

Tabla 4. Anomalias cardiacas asociadas

PCA 4 (12.5%)
CIA 4 (12.5%)
CIV doble 1(3.1%)
Alteraciones Ramas pulmonares 5 (15.6%)

e Hipoplasia Z

e Estenosis 2

e Nacimiento anémalo 1

Un alto porcentaje de nuestros pacientes requiri6 de colocacion de parche transanular
pulmonar, ademas de ventriculotomia y reseccién de masa musculares (Tabla 4), lo que
como sabemos, es un factor de riesgo importante para el desarrollo de insuficiencia
valvular pulmonar que cuando es significativa se relaciona con la presentacion de
arritmias y muerte subita, dos o tres décadas después de la reparacion quirargica de la

Tetralogia de Fallot.
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Tabla 5. Técnica quirurgica realizada en 32 pacientes para la
correccion total de Tetralogia de Fallot

Cierre de fistula paliativa 4 (12.5%)
Cierre de CIV abordaje transatrial 31 (96.8%)
Ventriculotomia 25 (78.1%)
Reseccién de masas infundibulares 23 (71.8%)
Parche transanular pulmonar 27 (84.3%)
-Poliester 1
-Gorotex 2
-Pericardio 24
Plastia de ramas pulmonares 5 (15.6%)

Se registré una elevada presentacion de arritmias transoperatorias, hasta en una tercera
parte de los pacientes. Sin embargo, la mayoria de ellas resolvieron en el postoperatorio

inmediato y sélo un paciente requirié6 de marcapasos.

Tabla 6. Alteraciones del ritmo reportadas en 32 pacientes
con Tetralogia de Fallot

Arritmias transoperatorias 11(34.3%)
Arritmias en postoperatorio inmediato 6 (18.7%)
Marcapasos 1 (3.1%)

El 78% de los pacientes tuvieron alguna complicacién grave en el periodo
postoperatorio inmediato (tabla 5). Las mas frecuentes fueron las toracicas (derrame

pleural, neumonia, neumotérax y paralisis diafragmatica y las arritmias (45%).
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Tabla 7. Complicaciones perioperatorias en pacientes
postquirdargicos de correccién total de TOF

Tipo NUmero
Respiratorias 26 (81.2%)
e Derrame pleural 12
e Neumonia 3)

e Neumotérax 2
e Hemotorax 1
o Estenosis traqueal 2
o Pardlisis diafragmética 3
SNC 4 (12.5%)
o Afasia motora 1
e Crisis convulsivas 1
e Encefalopatia postbomba 1
e Isquemia cerebral 1
Coagulopatia 4 (12.5%)
e Reexploracion quirdrgica 2
e Sangrado de tubo digestivo 1
e Hemorragia pulmonar il
Hemodinamicas 5 (15.6%)
e Choque 1
e Poliglobulia 1
e Insuficiencia cardiaca 1
e Derrame pericéardico 1
e Obtruccion postvalvular de 1

AP
Otras 8 (25%)

¢ Insuficiencia renal aguda
Dialisis peritoneal

e Sindrome colestasico

e Urosepsis

N =N SN

Aunque el 90% de los pacientes se encuentra asintomatico y con excelente
tolerancia al ejercicio, un porcentaje muy alto cuenta con factores de riesgo importantes
para presentar arritmias y muerte subita (Tabla 7 y 8) y tienen ya, alteraciones
ecocardiograficas significativas (Tabla 9), lo cual de acuerdo a lo informado en la literatura

mundial es progresivo.
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Tabla 8. Calidad de vida de pacientes postoperados de TOF

Clase Funcional NYHA No (%)
o | 29 (90.7%)
o |l 3 (9.3%)

Tabla 9. Caracteristicas de los pacientes al seguimiento

Tiempo de seguimiento 6 afios (1-15)

Reintervenciones 8 (25%)
Saturacion O2 actual 96 (86-99) %
QRS prolongado 16 (50%)

Arritmia 1(3.1%)

Tabla 10. Alteraciones en 32 pacientes post

reparacion de Tetralogia de Fallot

CIA residual

CIV residual

Insuficiencia Valvular Pulmonar
e Ligera
e Moderada
e Severa

Insuficiencia tricuspidea

e Leve
e Moderada
e Severa

Obstruccion via de salida del VD
e Ramas pulmonares
Manejo con Stent
e Tronco

Dilatacion del VD
Hipertrofia del VD
Disfuncién del VD
Dilatacion aodrtica
Disfuncion del VI

1 (3.1%)
4 (12.5%)
30 (93.7%)
11 (36.6%)
8 (26.6%)
11 (36.6%)

27 (84.3%)

17 (62.9%)
8 (29.6%)
2 (7.4%)

5 (15.6%)
4 (80%)
3 (75%)
1 (20%)

13 (40.6%)
1 (3.1%)
5 (15.6%)

12 (37.5%)
2 (6.2%)
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Un porcentaje importante de pacientes cursaban con insuficiencia valvular

pulmonar moderada o severa, ademas de insuficiencia tricuspidea, en la mayoria de los

casos, ligera (figuras 3y 4).
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Figura 7. Grado de Insuficiencia Pulmonar en

pacientes postquirurgicos de Tetralogia de Fallot al
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Figura 8. Grado de Insuficiencia Tricuspidea en
pacientes postquirargicos de Tetralogia de Fallot al

Ligera

seguimiento

N

Moderada Severa
Grado de insuficiencia

Sin

Estos factores de riesgo, muestran una tendencia a incrementar con la edad

(Tabla 9).
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Tabla 11. -Factores de riesgo de acuerdo al tiempo de evolucion

Factor de riesgo 1 -4 afios (n=14) 5-9 afios (n=12) > 10 afios (n = 6)
RP severa 4 (28.5%) 5 (41.6%) 2 (33.3%)
IT severa 0 1 (8.3%) 1 (16.6%)
Dilatacién VD 5 (35.7%) 5 (41.6%) 3 (50%)
Disfuncién VD 2 (14.2%) 2 (16.6%) 1 (16.6%)
QRS prolongado 6 (42.8%) 6 (50%) 4 (66.6%)
Disfuncion VI 0 0 1 (16.6%)
Dilatacion aortica 3 (21.4%) 4 (33.3%) 2 (33.3%)

Encontramos ademas un aumento progresivo, con el transcurso de los afios, en la
duraciéon del QRS, lo que hace suponer que en unos afos, varios de nuestros pacientes
alcanzaran el limite de 150 mseg, considerado actualmente indicacién para la colocacién

de protesis valvular pulmonar.

Figura 9. Grupos de pacientes por tiempo de
seguimiento desde la correccién de TF
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Figura 10. Hallazgos clinicos, ecocardiograficos y
electrocardiogréficos en el seguimiento de los
pacientes con correccion de Tetralogia de Fallot
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Figura 11. Hallazgos ecocardiograficos al seguimiento en relacion
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Al comparar los grupos de pacientes con y sin parche transanular, encontramos una clara
asociacion entre la presencia de parche y la factores de riesgo para muerte subita.
Ademas observamos prolongacion de la duracion del QRS hasta en 43% del total de los
pacientes. Sin embargo, llama la atencion que en los pacientes que no requirieron
colocacion de parche transanular (N=5) el QRS ha permanecido sin variaciones
significativas, a diferencia de los pacientes a quienes se coloc6 parche transanular donde
el QRS se ha prolongado de manera paulatina de manera proporcional al tiempo de
seguimiento.
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Figura 12. Prolongacién del QRS en relacién ala técnica quirdrgica para lo
correccion de TOF
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Un total de 6 pacientes han requerido reintervencion quirdrgica por complicaciones
cardiacas, 83% de ellos secundario a estenosis de ramas pulmonar. Ademas en un
paciente ya se realiz6 reemplazo valvular pulmonar por cumplir con los criterios para el

mismo.
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Tabla 12. Pacientes que requirieron reintervencion quirdrgica posterior a
correccion total de TOF y causas

&
Intervalo entre
cirugias
CIRUGIA INICIAL INDICACION PROCEDIMIENTO g
(meses)
Correccionde TF+ | 1.IT severa 1.Plastia _lricuspldea 17
cierre de fistula 2. Estenosis RPD | 2.Cateterismo/ Stent en rama pulmonar 19
paliativa 3. Disfuncion vp | derecha 35
4.Reemplazo valvular pulmonar
Correccion de TF + | Estenosis de ramas | Stent de ramas pulmonares por 16
plastia RPD pulmonares cateterismo
Correccion de TF Obstruccién Ampliacién de infundibulo y anillo 12
Subpulmnar pulmanar
Correccion de TF + | Estenosisde rama Stent de rama pulmonar derecha 19
plastia RPD pulmonar derecha
Correccion de TF + | Estenosis de rama Stent en rama pulmaonar izquierda 13
plastia RPI pulmonar izquierda
Correccion de TF Estenosis Angioplastia supravalvular pulmonar 46
supravalvular pulm

DISCUSION

Estudios previos®®!1121217.23

, han identificado numerosos factores de riesgo
después de la reparacion de TOF, los cuales pueden ser divididos en tres grandes
categorias: (1) caracteristicas del paciente (p.ej. edad de la reparacion), (2) marcadores
electrofisiologicos (p.ej. duracion prolongado del segmento QRS), y anomalias resultantes
de la insuficiencia valvular pulmonar crénica y otras secuelas de la cirugia (p.ej. disfunciéon
ventricular). Al evaluar nosotros estos 3 grupos de factores de riesgo, encontramos una
preocupante alta incidencia en nuestro grupo. Esto pareciera estar relacionado

principalmente con la técnica quirdrgica empleada en estos pacientes.

La colocacion de parche transanular pulmonar es reconocida en la actualidad
como el factor predisponente mas importante para la disfuncion ventricular derecha
progresiva que ocurre en los pacientes postoperados de Tetralogia de Fallot. El alto

porcentaje de nuestros pacientes y los datos encontrados en este estudio que sugieren
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afeccion ventricular derecha progresiva (ensanchamiento del segmento QRS, dilatacion
ventricular derecha) nos obligan a replantear dos puntos primordiales: la edad para la

cirugia electiva de reparacion de esta malformacion cardiaca y la técnica quirdrgica.

Es muy importante, a partir de este estudio, replantear el seguimiento de los
pacientes con diagnostico de Tetralogia de Fallot, en espera de correccion quirdrgica, con
mediciones cuidadosas y seriadas del anillo pulmonar, para decidir la cirugia, de manera
mas temprana cuando aun el diametro del anillo haga menos probable la necesidad de

colocacion del parche transanular.

Ademas, es esencial, revisar las nuevas técnicas quirdrgicas recomendadas para
preservar lo mejor posible la competencia de la valvula pulmonar al ampliar la via de

salida del ventriculo derecho.

Consideramos que el aln corto tiempo de vigilancia de nuestros pacientes (maximo 15
afios) explica la ausencia de mortalidad y arritmias graves después del periodo
postoperatorio inmediato, en los pacientes que han continuado su seguimiento en nuestro

hospital.

Ademas, ignoramos la evolucion de la mitad de los pacientes que han sido operados en

nuestro hospital.

Identificamos una alta incidencia de los factores de riesgo reportados en la literatura

internacional, en nuestros pacientes.

Un estudio multicéntrico reciente, dirigido por Tal Geva y colaboradores, mostré
que la hipertrofia ventricular derecha (masa ventricular derecha, indice de masa-volumen
ventricular derecho medidos por resonancia magnética), es un factor de riesgo para
mortalidad o arritmias graves, ain mayor que la dilatacion ventricular derecha (4), sin
embargo, en nuestro estudio encontramos muy dificil medir este pardmetro con precision
con la ecocardiografia, lo que apoya la impresién general actual de que la resonancia

magneética es un estudio indispensable en la vigilancia de estos pacientes.

Estos mismos autores, en un articulo publicado este afio (2017) recomiendan
vigilancia anual clinica y con ecocardiografia en estos pacientes, y la resonancia
magnética en los primeros 3 afios solo para cuando hay alteraciones encontradas en el

ecocardiograma y que requieren de mayor aclaracion, y de manera rutinaria a los 3 afos
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de evolucion postoperatoria y posteriormente cada afio, si el paciente presenta

insuficiencia valvular pulmonar significativa o datos de disfuncion ventricular derecha (23).

En nuestro hospital ain no contamos con todos los recursos para realizar
resonancia magnética con calidad adecuada para evaluar estos parametros. Nuestra
creciente poblacion de pacientes postoperados de Tetralogia de Fallot, obliga a contar
con este método diagnostico o establecer convenios con los institutos en la ciudad de

México para su realizacion.

12.5% de nuestros pacientes cuentan con diagndstico de comunicacién interventricular
residual pequefia. Se debera valorar la repercusiéon a largo plazo que puede tener como

factor prondstico.
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CONCLUSIONES

Todos los pacientes que se encuentran actualmente en vigilancia de correccion de
Tetralogia de Fallot estan asintomaticos, sin embargo, presentan alta frecuencia de QRS
prolongado, dilatacion y disfuncion ventricular derecha en los pacientes con mayor tiempo
de evolucién después de la cirugia correctiva de Tetralogia de Fallot.

Mas del 60% de los pacientes con seguimiento mayor a 10 afios y 50% de los que tienen
seguimiento mayor a 5 afios, presentaron uno o mas factores de riesgo para muerte

subita.

Cinco de los 32 pacientes (16%) reunen los criterios actuales para reemplazo valvular

pulmonar, uno de los cuales ya fue sometido a este procedimiento.
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GLOSARIO

Derivacion de Blalock-Taussig: Anastomosis de la arteria subclavia a la arteria pulmonar,
evitando el paso por la valvula pulmonar, en estos casos estendtica, para que una parte
de la sangre hipoxémica de la aorta sean suministrados al corazén.

Fraccion de eyeccion: Volumen sistolico dividido por el volumen del ventriculo al final de la
diastole.

Ciclo cardiaco: Secuencia de eventos eléctricos, mecénicos, sonoros y de presion,
relacionados con el flujo de sangre a través de las cavidades cardiacas, la contraccién y
relajacion de cada una de ellas, el cierre y apertura de las valvulas y la produccién de
ruidos asociados a ellas.

Frecuencia cardiaca: Niamero de contracciones miocardicas por unidad de tiempo.
Hipertrofia ventricular: Aumento de grosor del miocardio que conforma la pared
ventricular.

Incidencia: NUmero de casos nuevos de una enfermedad en una poblacion determinada y
en un periodo determinado.

Homoinjerto: Injerto de un tejido u 6rgano procedente de un individuo de la misma especie
que el receptor.

Insuficiencia cardiaca: Sindrome clinico complejo que resulta de cualquier anomalia que
desde el punto de vista estructural, funcional o estructural y funcional altere la capacidad
del corazon para llenarse o contraerse de forma adecuada y por ende afecte la
generacion de un gasto cardiaco suficiente para satisfacer las demandas metabdlicas del
organismo tanto en el reposo como en la actividad fisica.

Parche transanular: Vélvula monocuspide realizada con material de politetrafluoroetileno
expandido

Prevalencia: Proporcion de individuos de un grupo o una poblaciéon que presentan una
caracteristica o evento determinado en un momento o en un periodo determinado

Tasa de supervivencia: Porcentaje de pacientes que viven un determinado tiempo
después de que se les diagnostique una enfermedad.

Tetralogia de Fallot: Cardiopatia congénita caracterizada por la combinacion de 4
defectos cardiacos, lo cuales son, obstruccion del flujo de salida del ventriculo derecho,
defecto septal ventricular, cabalgamiento de la aorta y ventriculo derecho (RV)
hipertrofico.

Xenoinjerto: Trasplante de un 6rgano, un tejido o células a un individuo de otra especie.
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