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INTRODUCCION

La cardiologia pediatrica asi como la cirugia cardiovascular son
ramas de la medicina poco abordadas en nuestro medio. Si
tomamos en cuenta que de manera global existe una incidencia de
cardiopatias congénitas de 8 x 1000 nacidos vivos o, no es de
_sorprender que paises como el nuestro con una elevada tasa de
‘natalidad presente un numero elevado de casos, razon por la cual
debe darse mayor énfasis en el estudio de dichas patologias.

Una de las cardiopatias més complejas la constituye la
Tetralogia de Fallot, que en estudios previos constituye un 7% de los
defectos cardiacos diagnosticados a nivel hospitalario nacional ) .
Dicha entidad se caracteriza por obstruccién al tracto de salida del
ventriculo derecho, hipertrofia ventricular ipsilateral, CIV 'y
dextrorrotacion aortica. Se manifiesta clinicamente por cianosis,
muestra de |a escasa oxigenacion de la hemoglobina, por el trastorno
en el fiujo circulatorio pulmonar y que somete al paciente a lesiones
hipéxicas a 6rgano blanco o bien a eventos tromboticos por la
policitemia compensatoria.

Dicho proceso es actualmente sujeto a correccion quirdrgica a
edades tempranas. En nuestro medio 45% en el intervalo de 0 a 5
afios, con mortalidad que oscila entre 0 y 3%; aunque en este
estudio es de 10% puede considerarse aceptable debido al escaso
tiempo de desarrollo de este tipo de cirugia en nuestro pais, ya que
con anterioridad solamente el 3.3% de los pacientes que requerian
cirugia correctiva la obtenian siendo estos de tipo ligadura de ductus
arterioso.

También se determinan las causas de morbilidad tanto
cardiovascular como sistémica mas comunes en este tipo de
pacientes que pueden establecer parametros de calidad de vida que
se ofrece a los mismos luego de la correccién quirurgica.




Los parametros previamente citados se obtienen del analisis de
da’to‘s recolectados de manera retrolectiva en los expedientes
medicos’de pacientes en quienes se realizé correccién quirtirgica de
Tetralogia de Fallot en el periodo de enero de 1997 a febrero de
1998 en la Unidad Nacional de Cirugia Cardiovascular.

(3o

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El 50% de los pacientes afectados por cardiopatia congénita
cianotica, es afectado por Tetralogia de Fallot o, cuyas
manifestaciones clinicas son cianosis, disminucién de la tolerancia al
gjercicio, retraso en el crecimiento, dedos en palillo de tambor e
insuficiencia cardiaca congestiva segin sea el tiempo en el que se
realiza el diagndstico, esto es en la infancia o bien en la edad adulta.
Dichas manifestaciones son originadas por las caracteristicas
anatémicas de esta patologia que son dextrorrotacién de la aorta,
comunicacién interventricular, obstruccién del tracto de salida del
ventriculo derechogu2a42021; las cuales a su vez han dado en base a
la comprension de la fisiopatologia de estas anomalias, origen a
diversas técnicas de tratamiento quirirgico paliativo y desde hace
algun tiempo (1973) correcciones totales mediante abordaje atrial y
ventricular.

Dichos procedimientos son aplicados considerando el grado de
desarrollo y distribucién de la vasculatura- pulmonar y coronaria,
obteniendo segln la literatura evoluciones postoperatorias favorables
en pacientes de temprana edad sometidos a procedimientos
correctivos. Desde febrero de 1997 en nuestro pais dichos
procedimientos se estan realizando para el tratamiento de pacientes
afectos por lo que se decide valorar los resultados obtenidos a traves
de un estudio descriptivo por medio del cual se definen el porcentaje
y causas de morbimortalidad posterior a la realizacion del acto
quirdrgico.
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JUSTIFICACION

Segun estadisticas mundiales existe una incidencia de 8 por
cada 1,000 nacidos vivos que son afectados por cardiopatias
congénitasen, las cuales clasicamente han sido divididas en
aciandticas y cianéticas. Entre estas la Tetralogia de Fallot es
diagnosticada en el 50% de los pacientes.

En la actualidad existen diversas técnicas quirdrgicas en el
tratamiento de esta afeccién siendo tanto paliativas (cortocircuitos
sistémico-pulmonares), asi como correctivas (correccidn en un
tiempo mediante abordaje transatrial o transventricular), aplicadas
segun los casos clinicos especificos y obteniendo un porcentaje més
bajo de complicaciones postoperatorias en aquellos sujetos a las
técnicas correctivas.

En Guatemala se realizan dichos procedimientos pero a la
fecha no existen estudios que determinen los resultados inmediatos y
a corto plazo obtenidos en los pacientes atendidos, y de esta manera
comparar los resultados con los referidos en la literatura mundial; por
lo que este estudio pretende determinarlos para de esta manera
recalcar la importancia del conocimiento y diagndstico temprano en
pro de un tratamiento con mejores resultados en los pacientes
afectados.

OBJETIVOS

GENERAL:

‘Describir los parametros de morbimortalidad en los pacientes
sometidos a correccidn quirtrgica por Tetralogia de Fallot.

ESPECIFICOS:

Describir el procedimiento de la correccién quirtirgica para Tetralogia
de Fallot, utilizado en la Unidad de Cirugia Cardiovascular.

Determinar el porcentaje de mortalidad en los nifios sujetos a
correccion quirdrgica.

Enumerar las complicaciones postoperatorias mas frecuentes de la
correccion total para la Tetralogia de Fallot.



TETRALOGIA DE FALLOT

La Tetralogia de Fallot es una cardiopatia congénita cianégena
comguesta por la combinacién de obstruccion al flujo de salida del
yentnculo_ derecho (estenosis  pulmonar) comunicacion
interventricular, dextroposicion de la aorta e hipértrofia ventricular
derecha. El tronco de la arteria pulmonar puede ser mas pequefio
de lo n_qrm-al, y a veces existe estenosis de las ramas. La
obstruccion completa del flujo de salida del ventriculo derecHo con

comunicacion interventricular ta i€ ifi
nbién se clasifica como una I
( b fi forma
extrema de letialogra de Fallot @s5.13).

La Tetralogia de Fallot es la mé&s comin de las lesiones
cardiacas ciandgenas representando el 10% de todas las
car'd|opatlas congeénitas ¢317), y el 50% del grupo de las ciandgenas
Asi mismo representa la lesién diagnosticada en un 33% de Ios;
pacientes mayores de 15 afios en The Toronto Heart Registry s

Embriogénesis:
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Al i i 5
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tronco arterioso :
, el bulbo ca f ;
- —— rdiaco, el ventriculo, la auricula y el seno

#all i . ’
engros:rlnirgistmo al constituir el corazén un tubo Unico se inicia el
do farmar n :D del mesénquima esplacnico que los rodea con el fin

el manto mioepicardico que a su vez sufre una
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El corazén primitivo sélo tiene un atrio y un ventriculo. La
division del conducto atrio ventricular se inicia hacia la mitad de la
cuarta semana y se completa al finalizar la quintacs).

En las paredes dorsal y ventral del corazon se desarrolian
cojines endocardicos en la region del conducto auriculoventricular
dividiendo el corazén en conductos auriculoventriculares derecho e
izquierdo @A partir de |a pared dorso craneal de la auricula primitiva
crece una membrana en forma de semiluna que recibe el nombre de
Ostium Primum entre cuyo borde libre y los cojines endocardicos se
observa una abertura denominada Foramen Primario, el cual
disminuye de tamaifio segun el crecimiento del tabique; sin embargo
antes de que este se ocluya aparecen perforaciones en la parte
dorsal del tabique que al coalescer forman el Foramen Secundario. A
continuacion se constituye otra membrana semilunar, el tabique
secundario, que crece a partir de la pared ventral de la auricula a la
derecha del primario, cubriendo gradualmente el Foramen
Secundario cuya abertura oval se conoce como el Foramen Oval, el
cual permite antes del nacimiento el paso de la mayor parte de la
sangre que entra a la auricula de derecha a izquierda.

La division del ventriculo primitivo en ventriculos derecho e
izquierdo se manifiesta al finalizar la cuarta semana por un borde
muscular, el tabique interventricular, que aparece €n el piso del
ventriculo cerca del apice, y suele cerrarse hacia el final de la
séptima por la fusién de tejido proveniente del cojinete endocardico
posterior y las elevaciones bulbares izquierda y derecha. Por altimo,
durante la quinta semana el bulbo cardiaco se incorpora a la pared
de los ventriculos, representado en el ventriculo adulto por €l
infundibulo del tronco de la pulmonar y en el izquierdo por el
vestibulo aértico situado inmediatamente bajo la valvula aértica (s, 29).

Luego de esta revision de orientacion debe mencionarse que
existen diversas teorias sobre la alteracién en la embriogénesis que
origina la Tetralogia, sin embargo, entre las mas aceptadas se
encuentran la de Van Praagh, quien postula que el origen es un
subdesarrollo de la porcion distal del cono de la pulmonar, acorde a
cuyo concepto la obstruccion al tracto de salida y la hipertrofia
ventricular derecha resuita de la hipoplasia de la banda parietal de |2
crista supraventricularis (523




Por otra parte Becker y Anderson consideran que la anomalia
resulta de la perdida de rotacién normal y la desigual distribucion del
bulbo distal que produce dextrorrotacion adrtica y defecto en el
septum ventricular, el desplazamiento anterior de los anillo bulbares
favorece el mal desarrolio del tracto de salida del ventriculo
derechoq 24

Anatomia Patolégica:

La obstruccion al tracto de salida ventricular derecho es
variable en grado y localizacién. La obstruccién infundibular es la
que se encuentra con mayor frecuencia y se origina de la hipertrofia
de las bandas septal y parietal asi como de la crista
supraventricularis, la cual se encuentra en una posicién mas vertical
que lo normal. En un 39% de los pacientes la obstruccion se localiza
en los componentes septal y parietal de la crista supraventricularis
sin incluir el cono distal de la pulmonar 3. La obstruccién puede se
cerrada por la vélvula pulmonar resultando en una cavidad
infundibular conocida como tercer ventriculo.

La obstruccién a nivel de la valvula pulmonar puede ser
netamente valvular o anular, la primera secundaria a la fusion de las
valvas ocurre en alrededor de un tercio de los pacientes relacionado
con la obstruccién infundibular @3  La obstruccién anular es
secundaria a la presencia de un pequefio anillo que disminuye su
didmetro siendo la principal causa de obstruccion y asociandose con
la hipoplasia de la arteria pulmonar y sus ramas. Mientras que en
casos de ausencia de la valvula pulmonar (3%), el tronco de la
pulmonar se muestra como una dilataciéon aneurismatica. La
estenosis en el origen de una o ambas arterias pulmonares esta
presente en 15 a 20% de los casos y en 82% de los pacientes
estudiados por Keith y colaboradores se evidencié algin grado de
hipoplasia difusa en las ramas distales de |a arteria pulmonar (), Asi
también se tiene referencia de la agenesia de la rama izquierda de la
arteria pulmonar en 3% de los pacientes.

El defecto ventricular es grande, no restrictivo, usualmente
Unico y localizado de manera caudal al septum infundibular, que se
encuentra desplazado anteriormente y forma el margen superior del
defecto. El borde inferior lo constituye la trabécula septomarginal y
posteroinferiormente se delimita el tabique ventriculo infundibular que
separa las valvulas adrtica y pulmonar ¢ 2z2s).

La accion que sobre la poscarga ventricular derecha impone |a
‘obstruccion al tracto de salida es la principal causa de hipertrofia
ventricular ipsilateral.

Existe una controversia entre el porcentaje de pacientes que
presentan dextroposicion adrtica, 20% segun Behrman vy 100%
seglin Arciniegas, sin embargo, ambos concuerdan en que éste es
un resultado pasivo del defecto interventricular que origina una
rotacion anémala de la raiz aoértica, siendo en ocasiones tan severo,
que el anillo de la valvula adrtica se origina del ventriculo derecho a
pesar gue la continuidad fibrosa aorto-mitral esta conservada (1.2 23).

Ademas de las caracteristicas anatdmicas clasicas de la
Tetralogia de Fallot, existe un porcentaje variable de lesiones
cardiovasculares genéticas y respiratorias asociadas (.9. 10, 18, 20,21).

Las anomalias cardiacas mas frecuentemente asociadas a la
Tetralogia de Fallot son persistencia del quinto arco aértico derecho
31,8%, defecto septal atrial o pentalogia de Fallot 14.5%; estenosis
de la arteria pulmonar izquierda 12.4%; anomalia de la arteria
coronaria 6.5%, estenosis bilateral de la arterias pulmonares 4.8%,
ductus arterioso persistente 4.4%; defectos ventriculares multiples
1%. Anomalias con el canal auriculoventricular completo se asocian
a la Tetralogia en el contexto de pacientes con Sindrome de Down
75%, asi como también en pacientes sin patologia genética 1 a
6.5%.

Aln y cuando estas son las entidades mas comunmente
asociadas debe llamarse la atencién sobre asociaciones no descritas
con anterioridad como lo es la persistencia del quinto arco adrtico
izquierdo descrito por Donti recientemente (o).




Por otra parte existen lesiones respiratorias asociadas a esta
patologia cardiovascular en un porcentaje de 11% y siendo divididas
en dos categorias segin los estudios realizados (laringoscopia
directa y radiologia), en patologia aislada de la via aérea superior,
esto es estenosis glotica o subglética y por otra parte patologia de Ia
regién baja de la traquea.

Fisiopatologia:

La caracteristica clinica primordial de esta entidad, la cianosis
depende directamente al grado de obstruccion al tracto de salida del
ventriculo derecho, en la mayoria de casos a nivel infundibular, lo
cual origina un cortocircuito que desvia a través del defecto septal
ventricular sangre de derecha a izquierda, disminuyendo el paso de
la misma por la vasculatura pulmonar y por ende el grado de
oxigenacion de la misma, lo cual depende de la circulacién colateral
proveniente de la aorta o el ductus arterioso. Sin embargo, grados
leves de obstruccion originan un cortocircuito de derecha a izquierda
con un grado de cianosis no aparente clinicamente a lo cual se ha
dado por llamar Tetralogia Rosa. Es en estos casos donde factores
externos como los niveles de catecolaminas, realizacion de
toracotomia, asi como la hipotension y la hipovolemia pueden
agravar el cortocircuito derecha izquierda, modificando Ia poscarga
ventricular derecha a nivel infundibular las dos primeras y reduciendo
la resistencia sistémica, las segundas .2 12, 21.

La hipoxia persistente estimula la médula désea para la
produccion de eritrocitos, sin embargo por los depésitos bajos de
hierro, y ya que el aporte dietético es limitado, estos pacientes
pueden presentar policitemia y anemia microcitica e hipocrémica ).

Manifestaciones Clinicas:

Las principales son cianosis, disnea, retardo del crecimiento y
las crisis azules o hipoéxicas.

La cianosis puede no estar presente al nacimiento _erldo ala
patencia del ductus arterioso, asi como a que la obstruccion al tracto
de salida no es aun intensa, aunque debido a una _hlpertrof:a
creciente del infundibulo, la cianosis puede hacerse manlﬂest_a entre
los seis meses y el afio, siendo mas evidente en’muposa !a_blal y en
las ufias. Otros hallazgos como la osteoar_tr?pa_tua hipertréfica distal
es menos frecuente por las correcciones quirdrgicas tempranas.

La disnea aparece con el esfuerzo, y en los casos asocnad_o's,
ausencia de véalvula pulmonar es secundaria a la compresion
bronquial por la dilatacion aneurismatica.

Los ataques cianéticos son un problema especial _durante los
dos primeros afos de vida. El lactante pre§en_t§ hiperpnea e
intranquilidad, aumenta la cianosis, aparece respiracion boquea:jnte ¥
puede producirse un sincope. Su duracion varia entre segundos y
horas, ocurre generalmente en la mafiana, y se sigue de perlodps_ de
debilidad y suefio aunque las crisis pro!ongada_s_pueden originar
inconsciencia, convulsiones o hemiparesia. Las crisis se acompanan
de la reduccion de un flujo pulmonar ya .comp_rometldo,
aparentemente por mayor contraccion del_ mﬂsqulo _mfundlbul’a'r por
accién de catecolaminas, creando hipoxia, acidosis metabohpa y
aumento de los niveles de pCO2, lo cual estimula el mecanismo
respiratorio y hace que la hiperpnea persista @ ).

Durante las crisis hipoxicas el soplo sist6lico disminuye e
incluso desaparece, este es por lo general de tono alto, con una
irradiacion amplia, aunque mas inten_so' en e:l borde_ esternal
izquierdo, puede ser de eyeccién o pansustgll_co eir precedldolde un
clic. El segundo ruido cardiaco es unico por ausencia f:i'el
componente pulmonar y se encuentra acentuado por la rotacion
adrtica.




Un soplo diastélico puede ser escuchado en pacientes con
ausencia de valvula pulmonar, mientras que un soplo continuo indica

ductus arterioso persistente o colaterales que suplen la circulacién
pulmonar.

Por dltimo, en aproximadamente dos tercios de los pacientes

se determina un peso y talla por debajo del 60 percentil para su edad
(2,13, 23). )

Diagnéstico:
Caracteristicas Radiolégicas:

La configuracién tipica en proyecciones anteroposteriores
consiste en una base estrecha, una concavidad del borde izquierdo
en la zena de la arteria pulmonar y un tamafio cardiaco normal. La
silueta apical redondeada y elevada por sobre el diafragma es
secundaria a la hipertrofia del ventriculo derecho, lo cual es mas
facilmente evaluable mediante |a proyeccion lateral. A la silueta
cardiaca antes descrita se le ha comparado con un sueco de
madera, de ahi su denominacién de Coeur en sabot. Las zonas
hiliares y los campos pulmonares son relativamente claros, debido a
la disminucién del flujo sanguineo pulmonar, aunque en ocasiones
puede observarse un patron reticular fino debido al incremento de
colaterales broncopulmonares. La aorta suele ser grande y su

Posicion a la derecha puede causar una indentacion de la silueta
traqueobronquial.

En algunos casos suele realizarse un trago de bario para
confirmar la posicién de la aorta a la derecha o bien la presencia de
una arteria subclavia retroesofagica ¢, 2, 13,

-1

Electrocardiografia:

Estos estudios revelan la desviacién del eje a la _derec{la y
signos de hipertrofia ventricular ipsilateral la cual se gwden_qa c;a:I
derivaciones precordiales derechas en las que Ia_ ccmflgurac:xonda °
complejo QRS es Rs, R, gR, qu, rsR o RS; asociado ?Jur_wa 3{;5 il
gue puede ser positiva. Ademas pueden presentarse plcz e
las derivaciones | y Ill. El bloqueo _|.r'1<:0mpleto.de rama b?r f
‘ocurre en el 20% de los pacientres jévenes, mientras el bioqueo
completo de rama derecha es comun en adultos, 2, 13.23).

Ecocardiografia:

Es el método diagnostico no invasivo mas gxacto ya qge
permite observar la ubicacion del defgcto septal vgntncuigr, el gra g
de cabalgamiento adrtico y la continuidad aorﬁp-mﬂral. Smdem air_ga
en formas severas de estenosis y obstruccion gl tracto de sali
ventricular no es posible observar claramente la valvula pulmonaru, 13

Cateterismo Cardiaco:

Esta permite la evaluacion de la anatomia intraca_rdmga,
demostrando la localizacion y el tamaﬁo”de Iq comunicacicn
interventricular, el grado de dexirorrotacion ac_)t:t!ca, Iesmncejs
asociadas y la localizacion y severidad de la obstruccion del tracto el
salida del ventriculo derecho. La vélvula pulmonar puede ser norma
aunque con frecuencia las valvas est_ém engrosadas'. Labageravr:aar
pulmonar puede tener un tamafo var1'ab1e y es posible obs
areas de estenosis localizada o en mdultiples ramas de la misma, en
los casos en los que las arterias pulmonares prese.ntan un diametro
de uno o dos milimetros es contraindicado el cierre del defecto
ventricular,




En los pacientes con atresia pulmonar y CIV, es importante
determinar el origen de la circulacién pulmonar que puede originarse
del ductus arterioso o de la aorta Jescendente. Para una mejor
comprension terapéutica Castafieda divide a los pacientes en cuatro
categorias:

Iy ll. Pacientes con arterias pulmonares bien desarrolladas y flujo
pulmonar derivado del ductus.

. El ductus es pequefio y las colaterales de la aorta son fuente
del flujo pulmonar.

V.  Todos los segmentos broncopulmonares son irrigados por
colaterales de la aorta. Pueden comunicarse con las arterias
pulmonares fuera del pulmén, con las arterias lobares o bien
ser una circulacion independiente.

La ventriculografia izquierda demuestra el tamafio del
ventriculo, la posicién de la CIV y la aorta cabalgada. Estudios de
flujo instantaneo demuestran que la direccidn del cortocircuito varia
segun la etapa contractil siendo de izquierda a derecha durante la
contraccidn isovolumétrica, de derecha a izquierda durante el periodo
de eyeccién y la relajacion isovolumétrica, dependiendo esto de la
diferencia de presiones entre ambos ventriculos (121323,

Tratamiento médico:

_ Aunque la Tetralogia de Fallot es una patologia con tratamiento
eminentemente quirlrgico, existen aspectos médicos en la
terapéutica preoperatoria que se detallan a continuacion.

En los lactantes con Tetralogia es importante la prevencion o el
tratamiento répido de la deshidratacién con el fin de evitar Ja
hemoconcentracién y los posibles episodios trombéticos. EI
hematocrito debe mantenerse en un 55 a 65 % ).

A

Un aspecto muy importante es el tratamiento de las crisis
ciandticas las cuales tienen una génesis multifactorial, en cuanto al
espasmo infundibular el medicamento preventivo utilizado es el
propanolol a dosis de 2.5 mg/kg/dia en 3 o 4 dosis 3,15

Se trata de mantener la permeabilidad del ductus arterioso
mediante el uso de Prostaglandina E1 cuya dosis de inicio es de 0.1
ug/kg/min en infusion continua durante 3 horas, seguido de una dosis
de mantenimiento de 0.02-0.03 ug/ kg/min luego puede continuarse
con terapéutica oral a dosis de 40-50 ug/kg dosis cada 2 horas o mas
dependiendo de la tolerancia digestiva, los efectos colaterales y de
su accién sobre la permeabilidad del ductus.

Ante una situacion de crisis hipoxémica incipiente se iniciara
tratamiento con posicién genupectoral en la cuna y oxigenoterapia
frente a la nariz, en caso de que la agitacion impida las medidas
descritas se inyectara fenobarbital a 2-3mg/kg/dosis. Ante una crisis
hipoxémica establecida esta indicado el ingreso a una unidad de
cuidado critico para practicar intubacion, relajacion y sedacion
(Morfina 0.2 mg/kg cada 4 a 6 horas); se debe corregir la acidosis
segun la férmula de Astrup (cc de bicarbonato = exceso de base x
kilo de peso x 0.3) an.

Tratamiento quirtrgico:
Paliativo:

Si el paciente presenta crisis hipoxémicas o cianosis progresiva
se procedera a realizar cirugia paliativa (fistula sistémico-pulmonar).
Actualmente existe la alternativa de realizar medidas para favorecer
el flujo entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar mediante la
dilatacién del tracto de salida ventricular a nivel valvular y subvalvular
descrita por Qureshi en 1988, este procedimiento consiste en la
dilatacién del tracto de salida con un balén de un didmetro 20 a 40 %
mayor que el del anillo valvular lo cual crea un rasgado en el
infundibulo y la vélvula sin disrupcion del anillo o la arteria. Suele
ser una alternativa viable en pacientes con origen anémalo de la
arteria coronaria descendente anterior. Esta técnica tiene la ventaja
de favorecer el flujo simétrico a ambos pulmones y evita la distorcion
de la vasculatura pulmonar secundaria a la asimetria ocasionada por

15



los shunts sistémico pulmonares. Otro método alterno, es la
colocacion de stents a nivel del infundibulo ventricular derecho, lo
cual disminuye el radio de presiones entre ventriculo derecho a
izquierdo de 0.95 a 0.35, mejorando la saturacién de oxigeno de 76 a
91%, esta tecnica ha sido aplicada en pacientes entre dos y quince
afios, con la complicacién Unica de que en uno de los casos una
proliferacién neoendotelial redujo el diametro del lumen s).
. A pesar de esto la forma mas comin de cirugia paliativa son
las fistulas sistémico pulmonares (201317, en 1945 Blalock y Taussig,
describen una técnica consistente en la realizacién de una fistula
entre la arteria subclavia izquierda o derecha y la rama pulmonar
correspondiente. Esta ha sido de eleccion en la Tetralogia de Fallot,
sin embargo en nifios muy pequefios la longitud y el didmetro de la
arteria no son los adecuados pudiendo quedar a tensién o
hipofuncionante. Por lo que en 1981 De Val realiza una variante en
la que no usan directamente la subclavia sino que intercala una
protesis vascular laterolateral entre la subclavia y la pulmonar
correspondiente, posteriormente Cordovilla aplica la fistula con
prétesis entre la subclavia izquierda y el tronco de la pulmonar, con
lo cual el flujo se reparte por igual en ambas ramas. Debe tenerse
en cuenta la anticoagulaciéon con heparina durante ia realizacién del
shunt (150 unidades/kg en bolus) y su continuacion durante 48 a 72

horas en nifios menores de 4 kgs en pro de prevenir la trombosis
temprana de la fistula.

Existen otras técnicas quirtrgicas como la de Potts (arteria
pulmonar izquierda a aorta descendente) que ha sido abandonada
por la frecuencia de hipertensién arterial pulmonar; asi también se
menciona la descrita por Waterson (arteria pulmonar derecha y aorta
ascendente) la cual se suele realizar en neonatos con arterias
pulmonares pequefias y que sin embargo puede producir
Obstruccién de la arteria pulmonar derecha por acodamiento y
asociandose con una mortalidad entre el 8 y el 15% y un fracaso con
reintervencién quirtirgica en un 20%.

Los resultados obtenidos con la realizacion de fist‘ulas
sistémico pulmonares, son los siguientes: en cuanto a mortalidad
6% en pacientes al mes de edad, 4% en aquellos d_e tres meses y
una duracion de la cirugia paliativa funcional de aproximadamente 18
meses con la técnica de Blalock Taussig «a, 2s).

Correctivo:

E Actualmente las indicaciones de realizacion de fistulas
sistémico pulmonares son muy limitadas (arterias pulmqnargs con un
indice de corte transversal menor de 150mmaz/mz2, asociacion Qe Clv
multiples o existencia de anomalias coronarias) y se prefiere !a
realizacién de correciones en un tiempo, obteniendo un porcentaje
de mortalidad entre O y 3%,la correccion en edades precoces
minimiza los dafios secundarios a 6rganos vitales, la hipertrofia
ventricular derecha, mejora la alveologénesis s 1

Existen diversas técnicas para el mantenimiento de la perfusion
adecuada durante la realizacién del acto operatorio de las cuales el
bypass cardiopulmonar ha llegado, en la actualidad,_'a tener una
morbilidad aceptable. El arresto circulatorio es tambien qdecuado
desde el punto de vista que provee un excelenie ambiente de
proteccién miocardica durante la isquemia, ya que.e! cuerpo en
conjunto es puesto en hipotermia. Existe controversia a razon del
tiempo seguro durante el cual este método puede ser mantenido, ya
que periodos de 60 minutos a temperaturas de ‘20 grados
centigrados, no presentan disfuncién neuroldgica posterior, aunque
en la actualidad otros estudios indican disminucion del cqc:ente
intelectual y desarrollo luego de periodos de 45 mln_utos,
relacionando este hallazgo con la presencia de convulsiones
posoperatorias ).

El procedimiento quirlrgico se realiza mediante una
esternotomia media. La aorta es canulada utilizande una canula THI,
asi también son canuladas la vena cava superior e inferior. Luego del
bypass cardiopulmonar se administra mediante una §9nda en la
aorta ascendente, ya clampeada, una solucién cardiopléjica al tener
una temperatura rectal de 18 grados centigrados. Debe tfenerse en
cuenta que si existe un procedimiento derivativo previo, ductus
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persistente, o colaterales aortopulmonares, deben ser ligadas previo
a la instauracion del bypass; el que es instituido usando una
hemodilucién moderada (hematdcrito 25%) y una temperatura
sanguinea de 20 a 28 grados centigrados. En esta fase se toma un
parche de pericardio.

En infantes menores el septum atrial se inspecciona mediante
una incision auricular separada, mientras que en nifios mayores se
realiza mendiante la incision ventricular clasica. Dicha incision
depende de la anatomia coronaria, si esta es normal y se sabe que
un parche transanular serd requerido , por presencia de un anillo
pulmonar hipoplasico, la incision se realiza de forma vertical en el
tracto de salida y luego de la inspeccién y medida del anillo, se extien
de hasta la bifurcacién de la arteria pulmonar. Por otra parte si esta
claro que la obstruccién sea de origen infundibular puede realizarse
una incisién oblicua o transversa en el tracto de salida del ventriculo
derecho sin cruzar el anillo. En presencia de una arteria coronaria
descendente anterior anémala, y un anillo que no requiere
ampliacion se efectia un corte transverso debajo de |a arteria, la cual
se moviliza para la insercion del extremo del parche subanular; si el
anillo es restrictivo un conducto valvado debe usarse para pasar la
obstruccién.

Los puntos de traccidon son colocados en los bordes de la
incisién ventricular, se reseca parcialmente la banda septal
hipertréfica en el lado izquierdo del tracto de salida, y posteriormente
la banda parietal, cuidando que al resecar esta (ltima no se lesione
los musculos papilares de la véalvula tricuspide, por lo que se reseca
mayor cantidad en el borde derecho que sobre el borde septal, ya
que estos cambios hiperiréficos no se encuentran en etapas
tempranas de la vida algunos autores no recomiendan este
procedimiento ).

Luego se procede a cerrar el defecto interventricular, el cual
presenta una mejor exposicion, mediante una incisién tangencial,
donde el septum infundibular se une a la pared anterior del ventriculo
derecho; se coloca un parche de dacron mediante una sutura
continua de prolene 4-0, que se inicia en la porciéon media del borde
inferior del defecto a una distancia de 4 mm., orientado segtin los
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movimientos de las agujas del reloj y retrayendo las valvas de la
valvula puimonar.

Debe recordarse que el tejido de conduccién recorre la banda
fibrosa que limita la parte posterior del defecto, asi como tambien se
encuentra en el borde posteroinferior del mismo.

Posterior a esto, se observa la valvula pulmonar, cuyo anillo es
medido y comparado con los estandares de edad segun las tablas de
Pacifico y Kirklin, si este es menor de 50% se requiere la colocacion
de un parche transanular, por lo que la incision se amplia a la
bifurcacién pulmonar. El 100% de los pacientes menores de tres
meses requieren colocacion de este parche ¢s). Este esta indicado
cuando el cociente de presiones VD/VI es de 0.75 o mayor.

El parche debe ser tan extenso como sea necesario para
eliminar la obstruccion a dicho nivel. Proximalmente debe tener un
largo correspondiente a un tercio del ventriculo derecho, y un ancho
aproximado para la edad.

El corazén derecho es llenado con solucién salina y se coloca
de nuevo al paciente en bypass.

Durante la fase de recalentamiento el parche es sujetado con
prolene 5-0 y sutura continua a los bordes de la arteria pulmonar y la
incisién ventricular. Antes de remover el clamp adrtico se realiza una
incision en la aorta proximal para favorecer el escape de aire. Se
ocluye temporalmente la coronaria derecha y se retira el clamp
aértico. El corazén usualmente se desfibrila espontaneamente a una
temperatura esofagica de 27 a 30 grados centigrados.

Si la incision realizada fue oblicua o transversa y no requirio
ampliacién se utiliza un cierre primario, utilizando dos fibras de sutura
continua e, z3),

La técnica de abordaje clasico a través del ventriculo se ha
visto cuestionada por el abordaje auricular aunque este no sea
aplicable en caso de hipoplasia septal. Otra via de acceso es la
combinacién transatrial y transpulmonar que se acompafa de menor
regurgitacion tricuspidea (17,2132 '

19




Cuidados post operatorios:

Un gasto cardiaco bajo puede complicar el curso post
operatorio de los pacientes sometidos a correccion total, razén por la
cual Shekerdemian y Cols. @0 estudiaron el impacto que sobre este
estado tiene el uso de ventilacién mecéanica con presién negativa,;

‘determinando que esta mejora el gasto cardiaco en un promedio de

46%, no modifica la frecuencia cardiaca y el volumen de eyeccién
aumenta en 48.5%, asi también reduce la resistencia vascular
sistémica y pulmonar.

Los infantes y neonatos que reciben un parche transanular
requieren soporte inotroépico ( Dopamina 5ug/kg/min). Por ofra parte
los pacientes sin lesiones residuales no requieren tratamiento medico
(digital y diuréticos) por mas de seis meses sin embargo en el caso
de defectos interventriculares cuya relacion flujo pulmonar/sistémico
es mayor de 1.5 deben ser reintervenidos mientras que las estenosis
residuales pueden ser corregidas mediante la colocacién de stentsu.
Otros criterios de reintervencién son el gradiente en el tracto de

salida del ventriculo derecho que supere los 60 mmHg o bien un
defecto septal con cortocircuito 2:1 (423

Complicacicnes post operatorias:
Regurgitacién pulmonar:

La regurgitacién se encuentra asociada a la presencia de
fisiologia restrictiva en el ventriculo derecho, definida esta Gltima
como la presencia de flujo anterégrado de la arteria pulmonar al final
de la didstole y que es diagnosticada en el 38% de pacientes, puede
presentarse en el post operatorio temprano o tardio; y aunque en el
primer caso puede complicar la evolucién, en estudios recientes

como el de Norgard (s se asocia a mejor tolerancia al ejercicio,

menos arritmias ventriculares sintométicas y menor prolongacién del
Intervalo QRS.
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Transtornos de la conduccién:

Después de la cirugia con ventriculotomia se gprecia en el
EKG bloqueo avanzado de rama derecha, el cual_ ocgs:onalmenie se
asocia a bloqueo A-V y blogueo de rama .lzqu1erda que son
generalmente bien tolerados. En aquellos pacientes con abordaje
‘transatrial ocasionalmente se observa bloqueo de_r’ama de.recha por
lo que se considera que esto sea efecto de la Ie_suon del sistema de
conduccion al reparar el defecto del septum ventricular.

Algunos pacientes presentan b!oqueos A—'V avanzados durante
la cirugia, lo que hace necesaria la implantacién de un marcapasos
definitivos en 2% de los pacientes, aungue otros autores abogan por
esta colocacién en aquellos pacientes con blogueo de rama derecha
y hemibloqueo de fasciculo anterior izquierdo (723

Trastornos del ritmo:

La extrasistolia ventricular es bastante frecuente en este grupo
de pacientes reportandose entre 45 Y 48 % un ‘medlante monitoreo
Holter de 24 horas. Usualmente la ausencia de extrasmfo_has
ventriculares en el Holter, acompafiados dglun buel_'1 estado clinico,
con presiones del ventriculo derecho y fL_Jnc1on vgntricuiar norma! se
asocian a bajo riesgo de inducir arrltm1a§.ventncu1are5 al 're_ahzar
estudios electrofisiologicos y baja probabilidad de muerte stbita; la
cuzl tiene una incidencia del 0.3 a 5% y es respo_nsable del 75_'»% de
la mortalidad en el post operatorio tardio. Esta entl_dad se rel_acpnga
su vez con hallazgos anatomopatologicos de fibrosis mloc.ardlcat
derecha, en el septum asi como también en el tracto de salida @)
clinicamente, aunque no de manera concluyente se acepta un mayor
riesgo en pacientes con arritmias _ventnculares_,’ complejas
sintomaticas, funcién ventricular deprimida y presion alta del
ventriculo derecho.

En los pacientes con taquicardia ventricular sostenida o
recidivante se ha demostrado que el origen €s preferentemente el
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tracto de salida ventricular derecho o bien el septum préximo al lugar
de cierre del defecto, y se considera que en los casos donde el foco
arritmogeénico sea determinado una adecuada opcién terapéutica
consiste en su crioablacion endocéardica o bien la ablacién por
radiofrecuencia ¢s17.18, si no uso de antiarritmicos (quinidina)a.

Endocarditis infecciosa:

El uso de valvulas y conductos présteticos tanto en la cirugia
paliativa como correctora son los principales determinantes de la
predisposicion al padecimiento, la cual suele requerir en ocasiones
ademas de tratamiento antibidtico y drenaje de abcesos (0,12

Paralisis diafragmatica:

Constituye una rara complicacion, que se asocia a ventilacién
mecanica prolongada no atribuible a problemas cardiacos o
pulmonares. Generalmente se presenta en el hemidiafragma
izquierdo, en raros casos es derecha, pero no se han reportado
casos de afeccidn bilateral. En el estudio de Vasquez Lépez @) se
reporta un caso Unico que requirié plicatura diafragmética y no
reporta complicaciones a largo plazo.

Infarto agudo del miocardio:

Suele presentarse en aquellos casos en los cuales durante la

cirugia correctora se lesiona la arteria coronaria descendente anterior
@

Prondstico:

Durante el seguimiento alrededor del 92% de los pacientes se
encuentran sin limitaciones funcionales, no requieren tratamiento
medico y tienen una respuesta normal al ejercicio. En aquellos con
deficit funcional se ha determinado mayor incidencia de insuficiencia
pulmonar moderada a severa, diagnosticada por ecocardiografia
Doppler hasta en el 95% de los pacientes como de grado variable,
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siendo severa en 40 a 42% de los mismos, r_equiriendo
reintervencién el 7%. Otros signos hallado_s en los pacientes con
limitacién fisica son dilatacion del ventriculo dereqho, funcion
ventricular derecha disminuida y un cociente de presiones VDI
mayor que en los asintomaticos.
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METODOLOGIA
Tipo de estudio.

Estudio retrolectivo, aplicado, descriptivo.

Objeto de estudio:

Criterios de inclusién:

@ Historias clinicas de pacientes con
diagnéstico de Tetralogia de Fallot mediante
ecocardiografia o cateterismo cardiaco.

® Historias clinicas de pacientes sometidos a
correccion total mediante abordaje trasatrial o
transventricular de enero de 1997 a febrero
1998.

° Historias clinicas de pacientes con
procedimiento de derivacion  sistémico
pulmonar previo a la correccion total.

Poblacion a estudio: |

Se estudid la totalidad de historias clinicas de pacientes
sometidos a cirugia correctora o paliativa, cuyos
procedimientos realizados en el periodo e instalaciones ya
indicadas. Segun esto se contd con una poblacién de
aproximadamente 25 pacientes con edades comprendidas-
entre 6 meses a 30 afios.
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Variables:
VARIABLE DEFINICION DEFINICION ESCALA DE UNIDAD DE
CONCEPTUAL | OPERACIONAL MEDICION MEDICION
Tetralogia  de | Cardiopatia Cardiopatia Nominal Presente,
Fallot congénita congénita ciandgena Ausente
ciandgena caracterizada por
caracierizada por | CIV, HVD,
CIv, HVD, | dextrorrotacion  de
) dextrorrotacion de | aorta y estenosis
b aorta y estenosis | pulmonar,
pulmonar. diagnosticada por
ecocardiograma o
cateterismo.
Edad Tiempo de vida | Tiempo de vida | Ordinal Meses y anos.
transcurrido desde | transcurrido desde la
ia fecha de | fecha de nacimiento
nacimiento. hasta la fecha de
realizacion del
procedimiento
quirirgico.
Correccion Técnica quirdrgica | Pacientes sometidos | Nominal Si
Parcial en la que se realiza | a procedimiento No
una derivacion | quirdrgico de
sistémico pulmonar | realizacién de
para favorecer el | derivacién sistemico
aumento de flujo a | pulmonar.
nivel de la
vasculatura
pulmonar.
Correccion Total | Técnica quirdrgica | Pacientes sometidos | Nominal Si
en la que se|a procedimiento No
practica la | quirdrgico en un
correccion de los | tiempo, sin
cuatro defectos en | antecedente de
un solo tiempo | derivacién sistémico
quirargico. pulmonar
Complicaciones | Eventos  clinicos | Eventos clinico | Nominal Cardiovascular
post operatorias | que afectan de | cardiovasculares ¥ Arritmias
manera sistémicas que Blogueos
desfavorable la | afecten Isquemias
evolucién del | desfavorablemente Insuficiencia
paciente después | la  evolucion  del cardiaca
del acto quirtrgico | paciente.
Sistémicas
Sepsis
Accidente
cerebro
vascular.
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Porcentaje  de | Instrumento ! Proporcion que | Ordinal Porcentaje.
mortalidad ‘ estadistico que |representa a la
permite establecer | totalidad de |

| la proporcion con la | fallecidos por causa | ]

i que un evenio | cardiovascuiar o

jocurre  en  una | sistémica con |

| peblacién i respecto a a |

! establecida. pablacion estudiada

;

Procedimiento para recoleccion de datos:

Se realizo la revisién de los registros clinicos de los pacientes
que cumplieron con los criterios de inclusién, previa autorizacién de
la institucion, registrando los siguientes datos: edad, sexo, peso,
adecuaciones antropométricas, fecha de nacimiento, fecha de
ingreso, fecha de procedimiento quirGrgico, fecha de egreso,
hallazgos en ecocardigrama y cateterismo con especial atencién a
anatomia de vasculatura pulmonar y coronaria, abordaje utilizado en
la correccién total, tiempo de bomba, tiempo de arresto, tiempo de
ventilacion mecanica, uso de inotrépicos,  complicaciones
cardiovasculares y sistémicas,

Plan de analisis de datos:

Para analizar los datos obtenidos se realizé una correlacion
entre el tipo de tratamiento quirdrgico empleado, incluyendo el
tiempo de bomba y de arresto, con respecto a las complicaciones
sistémicas y cardiovasculares presentadas por los pacientes
incluidos en el estudio. Asi también se determind el porcentaje
pPresentado por los pacientes fallecidos con respecto a la poblacién
incluida en el estudio.

Consideraciones éticas:
El estudio se limitd a la revisién y analisis de registros clinicos

de manera retrolectiva, lo cual por tanto no influyé de manera directa
en el manejo de pacientes.

Recursos:

Humanos:

Personal a cargo del departamento de archivo UNICAR.

Materiales:
Registros clinicos.

Boleta de recoleccion de datos.
Computadora.
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PRESENTACION DE DATOS nacionales en los que solo 3.3% de pacientes con malformacién

TABLA 1 FRECUENCIA POR EDAD Y SEXO cardiaca recibian el tratamiento quirirgico adecuado.

Edad Masculino Femenino Total TABLA2 HALLAZGOS ECOCARDIOGRAFICOS POR EDAD
?1aa5ngﬁos :13 1 2 Edad/Patol [a [b [c [d |e |f g |h [i [Tot
E% 0 afos = 4 7 <1 ANO 2 1 Z 0 0 0 0 0 0 5
e : 3 6 1-5 afios o |3 [0 [o Jo [0 Jo [o |o |3
T : i 3 6-10afos |2 |2 |0 |0 |O O |O |1 0 |5
s 5 : 0 11-15afos |12 |2 [0 |0 |1 |0 |0 jo o |5
T - 5 1 16-20afics |0 |0 |0 [0 O |0 |0 |O 0 |O

1 21-25afos |1 |1 |0 |0 Jo [o [o o |1 |3
Total 9 1 20 26-30afios |0 [0 [0 O [0 |1 1 |0 |0 |2
TOTAL |7 9 2 0 1 1 1 1 1
a. Estenosis valvular pulmonar
b. Estenosis infundibular pulmonar
124 - c.  Anomalias coronarias
o ks d. Anomalias pulmonares
E1 a5 afios £ CIA
87 e f. Insuficiencia Mitral
a 10 afios . . :
ok S — g. anoplagua arter_|a pulmonar
- h.  Ausencia de anillo valvular pulmonar
41 e i Insuficiencia adrtica
21 a 25 afios ’
21 B 26 a 30 afios
ol 4 U OTotal
Masculino Femenino 25}} o
20}
- Aunq_ge se sabe que la Tetralogia de Fallot es una ‘ 15+
alformacion congénita cuyo diagnostico se realiza a temprana -m' L
edad, en este cuadro puede observarse que los pacientes somgtidos 10t =
a procedimientos quirlrgicos correctivos oscilan en edades de hasta |
28 anos, aunque el 45% de los pacientes del estudio son menores de :
S afios. Este retraso en la realizacion del tratamiento quirirgico 1 ol

Puede explicarse en base al hecho de que con anterioridad no se
contaba con equipo médico quirlirgico adecuade para la realizacién
de procedimientos de este tipo como se evidencia en reportes

A B CD EF G H I

28 29




El ecocardiograma es uno de los estudios diagnésticos en la
valoracion de pacientes con cardiopatias congénitas. En este estudio
ademas de las caracteristicas clasicas de la Tetralogia de Fallot, se
decidid determinar las anomalias asociadas mas frecuentemente. En
el caso del defecto del septum auricular, se determind un indice de
5% lo cual contrasta con lo reportado en la literatura (14,5%). Las
anomalias coronarias presentan un 10%, la estenosis infundibular
45%, siendo lo reportado 6.5 y 39% respectivamente; dichas
variaciones aunque minimas pueden ser explicadas en base al
tamano de muestra incluida en el estudio.

Por ofra parte llama la atencién la determinacion de
insuficiencia valvular mitral y adrtica leves en pacientes con 28 y 22
anos respectivamente, cuyo hallazgo podria explicarse en base a la
sobrecarga de volumen impuesto al ventriculo izquierdo secundario
al cortocircuito derecha izquierda caracteristico de la patologia.

Tabla3 HALLAZGOS DE CATETERISMO POR EDAD

EP |a b c id e f a h i Total
sila 0 1 0 ‘0 1 0 0 0 0 2
I=a |4 1 0 0 2 2 0 1 1 11
gdta | 2 4 0 0 1 0 0 1 0 8
1M-15a |12 - |1 0 v 0 2 0 0 0 0 5
16-20a | o 0 0 0 0 0 0 0 0 0
21-25a | 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0
26302 | 0 0 0 1 0 1 0 0 2
Total | 8 7 0 0 7 2 1 2 1

a.  Estenosis valvular pulmonar

o Estenosis infundibular pulmonar

G Anomalias coronarias

d.  Anomalias pulmonares

e. CIA

f. FO

g. Insuficiencia mitral

h.  Rifién Gnico

Atresia pulmonar

30

304

25¢

201

157

10¢

s.f‘fu T
i : H,_,H Ul‘;ﬂﬂﬂﬁ

-
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Una de las indicaciones del cateterismo cardiaco es la
valoracion de la vasculatura coronaria y pulmonar, con sus
anomalias, las que no se reportan en este estudio. Asi también,
determina lesiones cardiacas asociadas en este caso del septum
atrial lo que representa 45% y que contrasta con el 5% observado
por ecocardiograma y que podria justificarse por el hecho de que el
cateterismo es un estudio funcional que permite la observacion
exacta de lesiones a este nivel durante la actividad cardiaca.

Por otra parte es muy interesante la asociacién en 10% de
pacientes de Tetralogia de Fallot y anomalias renales (rifdn tnico)
sin alteracién de funcion renal, la cual no habia sido previamente
descrita y que en el presente estudio no se relaciona con evolucion
postoperatoria torpida.




TABLA 4 PROCEDIMIENTO PREVIO PALIATIVO

Rrocedimiento # Pacientes - Porcentaje
Con fistula Blalock |2 10
Taussig

Sin fistula Blalock |18 a0
Taussig

- |OCon fistula
Blalock
Taussig

A Sin fistula
Blalock
Taussig

# Pacientes Porcentaje

En la actualidad los procedimientos correctivos son el
tratamiento quirdrgico de elecciéon en pacientes con Tetralogia de
Fallot ain en edades tempranas, pues se asocian con mejores
evqiuciones postoperatorias; por otra parte los procedimientos
pf':l'llativos cuentan con muy pocas indicaciones, entre ellas el
diametro reducido de las arterias pulmonares. Si bien se observa
que en el presente estudio, 10% de ios pacientes sometidos a
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procedimientos correctivos tienen antecedentes de realizacion de

fistula sistémico-pulmona
dichos procedimientos pues ambos fueron re

extranjero.

TABLA 5 ViA DE ABORDAJE DE CORRECCION DE CIV

N\

ViA DE ABORDAJE

r, no puede determinarse la justificacion de
alizados en el

# DE PACIENTES

PORCENTAJE
|0

AURICULAR 0
VENTRICULAR 18 | 90 ﬂ
COMBINADA |2 110
90"
1:
80
704
601
o1’ OAURICULAR
40+ VENTRICULAR
30 CJCOMBINADA

PACIENTES

PORCENTAJE
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' La Yia de abordaje clasico para la correccion del defecto septal
m;grventncul.ar en la Tetralogia de Fallot es la ventricular y es la nﬁés
utlllgasda en nuestro medio. En los dos pacienies en quienes se
realizé un abordaje combinado (auricular y ventricular) la justificacion

l 1 n I d CtO al dl i isi6

{\ungue algunos autores mencionan un menor indice de
comphcacnp_nes vasculares con el abordaje auricular se considera
que también debe tomarse en cuenta la edad del paciente al
momento de la correccion aunado a la via de abordaje utilizada

TABLAG6 TIEMPO DE CLAMP

TIEMPO DE CLAMP | PACIENTES PORCENTAJE
0-30 MIN 4 20
31 MIN- 1 HORA 12 65
1H-1H30MIN 3 15
TH30MIN-2H A 5

. |Do-30 MIN

E31 MIN-1 HORA
i O1H-1H30 MIN
. O1H30MIN-2H

PACIENTES PORCENTAJE
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TABLA7 TIEMPO DE BOMBA

TIEMPO DE BOMBA | # PACIENTES PORCENTAJE
30MIN—1HORA |1 5

THORA-1H30M |9 45

1H30M-2H |8 | 40

2 H—2H30MIN [2 110 ]

454"

)
357
30¢
254
20Y"
15' 3
107"
5.
04—

030 MIN — 1 HORA
BM1HORA-1H3OM
O1H3OM-2H

02 H-2H 30 MIN

PACIENTES PORCENTAJE

No se reporta un parametro temporal de seguridad en cuanto a
la duracion del clamp aértico y bomba de circulacion extracorporea,
sin embargo se considera que tres indices pueden ser utilizados para
valorar este aspecto, ellos son la incidencia de enfermedad
cerebrovascular y sindromes convulsivos, asi como de isquemia
miocardica. En cuanto a la afeccién neurologica se diagnosticé dos
casos de sindrome convulsivo en pacientes de uno a cinco afios,
cuyos tiempos de clamp y bomba de circulacién extracorporea
oscilaban en los rangos de 30 minutos a una hora y una hora a una
hora treinta minutos respectivamente; ya que estos son a su vez los
intervalos que agrupan el mayor nimero de pacientes estos casos
representan un porcentaje de 18% de los mismos y 10% de la
poblacién general. Sin embargo aunque la lesion encefélica esta
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g;esset.?;teraaumendo justificarse por un periodo de inadecuado aporte
Al os celulares, la repercusién de este sindrome en el
psicomét?‘ intelectual debera ser revalorado mediante test
ey pueus:O:é hir;’ ggtandq a la proteccién miocardica se considera
: erminacion de casos con lesi i L
N doitss modiante f : n lesiones isquémicas
- azos electrocar Afi :

TABLA 8 HALLAZGOS OPERATORIOS POR EDAD Y SEXO

E/IP
Total

<1a

1-5a

6-10a

11-15a

16-20a

21-25a

26-30a

=== ==

w(o|olo|=|NM AT
~N[O =2 OINN|=| =0

Njoo|lo|lololnjo|a

o|o|o|o|o/o|o|o|m

AllOO|=|OlO|NIIT

w|o|olo|o|=|nlo|z

MoOlOolo|l=olmn=o

Total

PDA

Estenosis infundibular pulmonar
Estenosis valvular pulmonar
Anomalias valvulares

FO

Anomalias pulmonares

Anomalias coronarias
CIA

Dn@iTeion el oo n
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Ademas de los defectos clasicos de la Tetralogia de Fallot se
determina un predominio de la estrechez de tipo infundibular con
respecto a la valvular, 40 y 35% respectivamente, lo cual concuerda
con lo referido en reportes anteriores. Se analiza la asociacion de
esta entidad con otras anomalias cardiovasculares como el defecto
del septum auricular que €s confirmado como hallazgo operatorio en
el 35% de pacientes del 45% determinado mediante cateterismo.

Asi mismo, se determina presencia de persistencia de ductus
arterioso en 5% de pacientes, relacionado esto con atresia pulmonar
y hallazgo por cateterismo de flujo retrogado aortopulmonar por lo
que se infiere circulacién pulmonar dependiente de ductus y fistula
sistémico pulmonar preexistente considerandose a paciente en
categoria |- segun la clasificacion de Castafieda.

debe llamarse la atencion al respecto de la alta
incidencia de anomalias coronarias determinadas (20%) que
contrasta con el 6.5% reportado y que en 3 de los casos del estudio
no fue diagnosticado por ecocardiografia o cateterismo, pudiendo
esto ser explicado segun refiere la literatura por una imagen de un
falso surco que aparenta un origen aortico normal de la circulacion
coronaria. En los pacientes de este grupo se€ utiliza un conducto

Por otra parte
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valvta’dolpara la correccion de_ la obstruccién del tracto de salida del
ventriculo derecho con el fin de evitar la isquemia miocardica

B 1

secundaria a la lesién de dicha arteria.

TABLA 9 REINTERVENCION

REINTERVENCION

# DE PACIENTES

PORCENTAJE

S

1

5

NO

19

95

W.

quirargico correctivo.

Eibrt ;
él;ir']%tl:caz residuales en el tronco de la arteria pulmonar, lo cual
Tetralc?éi : c<j:gn[:lo”ptrewalmente descrito sobre reintervenciones en
allot y en este caso especific i
. ot y _ 0 se asocia a la
g(r;i:rr_\ma <[1e extrasastpha ventricular e insuficiencia cardiaca derecha
ior al segundo tiempo quirdrgico y que resuelve al administrar

100"

80

601

aosi
EBNO

40-

20+

: e
# DE PACIENTES

PORCENTAJE

El 95% de los pacientes requiri6 unicamente un tiempo

La indicacién de reintervencién fue la presencia de bandas
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lidocaina como antiarritmico y captopril para disminuir la postcarga
ventricular y dar apoyo inotrépico mediante dopamina y dobutamina
para mantener perfusion renal y funcién miocéardica asi como
adrenalina para aumentar la presién arterial mediante el aumento de
la resistencia vascular periférica.

Se considera que el transtorno del ritmo sea secundario al
efecto de corriente de lesion originado por el miocardio préximo al
lugar de incision, lo cual a su vez disminuye la eficacia de bombeo
del ventriculo derecho.

TABLA 10 MEDICAMENTOS

VEDICAMENTOS | # DE PACIENTES | PORCENTAJE ﬁ
DOPAMINA 5 125
DOBUTAMINA 3 |15
ADRENALINA 1 |5
DIGITAL | 16 80
DIURETICO | 16 80
ANTICONVULSIVO |2 10
BICARBONATO |4 120
XANTINA 1 15
OPIACEOS 20 1100
VITAMINA K 4 | 20
PROTAMINA 12 110
ESTEROIDES |2 110
CEFOTAXIMA |5 |25
CEFALOTINA 115 |75
AMIKACINA | 1 |5
VANCOMICINA | 1 |5
OXACILINA 1 5
LIDOCAINA 1 5
AMIODARONA 2 10
ADENOSINA 1 5




Los medicamentos que se utilizan con mayor frecuencia son
aquellos que favorecen la funcidn miocardica, entre ellos los
inotropicos en el postoperatorio inmediato los que favorecen Ia
contractibilidad miocardica mediante la estimulacién de los
receptores adrenérgicos, de estos el més utilizado es la dopamina
25%, en tres casos en un periodo de hasta 72 horas, estando
incluidos en este grupo los pacientes de mayor edad (22 y 28 afios) y
en quienes se justificd este tiempo de inotrépicos por poseer
ventriculos derechos hipertréficos y por tanto con una complacencia
menor que favorece la falla ventricular derecha por sobrecarga de
volumen. Asitambién se incluye en este grupo uno de los pacientes
fallecidos en quien el inotrépico se utilizé como soporte
cardiovascular ante un proceso séptico manifiesto por acidosis
metabdlica, distension abdominal y coagulacién intravascular
diseminada, asi como hipotension y oliguria. Los dos casos
restantes fueron pacientes incluidos en el intervalo de 1 a 5 afios
quienes presentaron falla ventricular derecha utilizdndose dopamina
a dosis renales ( 3-5 ug/kg/min), por disminucién de excreta urinaria,
en combinacion con dobutamina para efecto cronotrépico positivo, y
adrenalina en uno de los pacientes luego de la reintervencion por
estenosis residual en tracto de salida del ventriculo derecho, el cual
clinicamente lucia vasodilatado por lo que se administré a dosis de 1
a 2 ug/Kg/min, en pro de un efecto beta (vasoconstrictor) que

mantenga una presion arterial sistémica ad-hoc para la perfusién
tisular. -

El bicarbonato se utilizé en el 20% de los casos bajo indicacion
de acidosis metabdlica de los cuales un caso fue secundario a
sepsis, y tres evidentes por controles gasométricos con valores de
bicarbonato menores de 19 meq/lt en las primeras 24 horas
postoperatorias.

La vitamina K y la protamina fueron empleadas en aquellos
pacientes que presentaron hemorragia postoperatoria ambos a
través de la toracostomia cediendo en uno de ellos, mientras que en
otro debido a que la hemorragia era secundaria a lesidn vascular a
nivel de la vena cava en la unién a la auricula derecha la
administracién de dichos farmacos fue inefectiva.
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Entre los antibioticos el mas gtiﬁzado fue la _cefalotmal, luegg
cefotaxime, ambos cOmMo monoterapia,; aqL_JeIlos pauentes en los qt;n
se modificé dicho esquema fueron un pame.ante con remtervsnctonara
el cual se utilizd vancomicina y amlkacmg como cobe urg iznte
gérmenes tanto Gram positivos como negativos. _En otro 2p4a<; gl
que presento proceso séptico fulminante en las 'pnmeraﬁ_ i
postoperatorias por lo que la cobertura se modm{_:o a oxaci ma.realizé
mencionarse gue en ambos €asos _|§ moqhﬁca-cmnd_?e ealzo
mediante parametros clinicos de evolucion torpida o moaiticacio

el diferencial de blancos.

COMPLICACIONES CARDIOVASCULARES POR EDAD

Tabla 11

a Hemorragia postope_rgtoria

b Taquicardia de la union ' -
c Taquicardia supraventricular (extrasistole ventricular)
d. Extrasistole auricular
e. Bloqueo AV _
f Insuficiencia Cardiaca

g 1AM

h Endocarditis ;

i Estenosis infundibular residual
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124
1071

e

A B CDEFGH I

. Las complicaciones cardiovasculares mas encontradas en
pacientes postoperados de Tetralogia de Fallot en este estudio son
los trastornos de la conduccién 35% (7 pacientes) de los que 30%
son del tipo bloqueo completo de rama derecha, que se justifica por
lesion al tejido especializado de conduccion durante la reparacién del
defecto -del tabique interventricular, haciendose mencién que se
presenta como complicacién aislada en 4 de 6 pacientes. El caso
restante presentd un bloqueo auriculo ventricular transitorio asociado
a taquicardia de la unién, que resolvié mediante la colocacion de un
marcapasos, la presencia de este trastorno se asocia de manera

ocasioqal con la realizacién de ventriculotomia la cual fue la via de
abordaje en este caso.

Lps trastornos del ritmo se presentaron en 20%, de los cuales
la taquicardia de la unién se justifica como respuesta compensatoria
al bloqueo auriculoventricular. La extrasistolia ventricular presente
en un paciente con reintervencion por obstruccién residual en el
tracto de salida del ventriculo derecho puede atribuirse a la corriente
de ) lesion y foco arritmogénico originado por el miocardio
periincisional y que cede al tratamientc con lidocaina. Los dos

LILS L5197

pacientes restantes presentan trastorno del ritmo auricular en uno de

12

ellos se realizé un abordaje auriculoventricular que pudo originar una
via de reentrada o un foco ectépico responsable de la taquicardia
supraventricular, este caso particular requirié tratamiento inicial con
adenosina, que produce una interrupcién de la transmisién del nodo
A/V; posteriormente ambos casos fueron tratados con amiodarona, la
cual mediante la prolongacién del periodo refractario disminuye la
capacidad de la membrana de despolarizarse espontaneamente .
Dos de los casos con transtornos del ritmo se asociaron con
insuficiencia cardiaca postoperatoria, la taquicardia supraventricular y
extrasistolia ventricular, en el primer caso debe recordarse que el
aumento de la frecuencia cardiaca aumenta el consumo de sustratos
a nivel miocardico asi como disminuye la diastole y por tanto el
llenado ventricular por parte de las auriculas lo que por tanto
disminuye la eficacia de bombeo ventricular en 25%. La extrasistolia
ventricular la disminuye mediante la alteracion de la contraccion
sincronica de las fibras miocardicas.

Las complicaciones hemorragicas como se menciond con
anterioridad son secundarias en un caso a lesién vascular, mientras
las otras dos pueden atribuirse a consumo de los factores de la
coagulacién de la via alterna y clasica durante el periodo de
circulacién extracorpérea; aunque los tres pacientes estén
comprendidos en los intervalos de clamp adrtico y tiempo de bomba
que abarco el mayor nimero de pacientes y por tanto no se
encuentre una asociacion estadisticamente significativa entre estos
factores en este estudio.
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TABLA 12 COMPLICACIONES SISTEMICAS POR EDAD

P/IE |<1 1-5 6-10 |11-15 | 16-20 | 21-25 | 26-30 | Total
A 0 0 0 0 "~ |0 0 0 0
B 0 0 0 0 0 0 0 0
© 1 0 0 0 0 0 0 1
D 0 2 0 0 0 0 0 2
E 1 2 1 2 0 0 1 7
E 0 1 0 0 0 0 0 1
G 0 2 1 1 0 0 0 4
H 1 0 0 0 0 0 0 1
| 1 0 0 0 0 0 0 1
J 0 1 0 0 0 0 0 1
Total |4 8 2 3 0 0 1

A. Paralisis diafragmatica

B. ACV

C. Sepsis

D. Sindrome Convulsivo

E. Derrame Pleural

F.  Atelectasia

G. Acidosis metabdlica

H. Cid

[ HRB

J. Oftras

aBsBErE LD

| nnu-u-mnmg

Entre las complicaciones sistémicas de los pacientes posterior
. |a correccién de Tetralogia de Fallot, esta el sindrorpe convulsivc_: el
al en ambos casos se dio en pacientes de 1 a 5 afios, como crisis
arciales que responden al tratamiento con dlfce_ptlhldantolri_a ylo
-nobarbital, se puede asociar esto a hipoxia del tejido encefalico en

| periodo perioperatorio.

El derrame pleural, una complicacion no desc_:ri_ta,_esté presente
n el 35% de pacientes luego de la correccién quirdrgica, siendo en
a totalidad de casos de tipo trasudado, este hallazgo puede
Ustificarse por el hecho de que al liberar la obstruccion del tracto de
alida del ventriculo derecho el flujo en la vasculatura pulmonar
aumente y consecuentemente la presion a este nivel, faVOfecae_r}do la
alida de liquido hacia la cavidad pleu_ral; es’ta. complicacién no
incremento el tiempo de soporte ventilatorio mecanico.

Edad/Mortalidad | Masculino | Femenino [ Total
<1 a 0 ' 1 [ 1
| 0 1 1
6a-10a 0 0 0
11a-15a 0 0 0
16a-20a 0 0 0
21a-25a 0 0 0
26a-30a 0 0 0
0 0 2
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24— e -
1.8} b
1.6+ - |O<ta
1.4-; = - |H1a-5a
1.2 - |O6a-10a
1~: - |[O11a-15a
0.87 - |m16a-20a |
0.6+ - |D21a-25a
g:’ : H 26a-30a
ol -~ |OTotal

Masculino Femenino

La mortalidad reportada en series ma
correccion de Tetralogia de Fallot es de
presente_estudio se determina una mortalidad de 10% (2 pacientes)
ambos casos no son directamente atribuibles a falla miocérdica’
derecha post correccién. En el primer caso una paciente de 4 meses
en quien ademas de las caracteristicas anatémicas clasicas de la
T_etralog_la de Fallot, presentaba asociacion de anomalia de la .
circulacion coronaria y agenesia de la valvula pulmonar; en el
Postoperatorio presenté sangrado importante, acidosis metébélica
hlpoteqsién, oliguria, coagulacién )
abdominal, taquicardia nodal y bloqueo auriculoventricular.  Este

Total

intravascular,  distension

Ultimo se asocia de forma ocasional a

ventriculotomia, y en este caso particular
compensada por una taquicardia de |a unioén, previo a la colocacion
de marcapasos. El taponamiento cardiovascular fue secundario a la
Presencia de sangrado importante a nivel mediastinal que se origina
del tras‘@orno de coagulacion presente y evidenciado por prolongacién
de los tiempos de protrombina y parcial de tromboplastina, y niveles

yores de pacientes post
0 a 3% aunaue en el

la realizacién de
fue inicialmente
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 defecto interventricular y en quien se rea

disminuidos de fibrinégeno entre otros. Dicha pérdi_da. heljn'atlca
favorece la disminucién de la presién_arterial, con Ig redistrlbucpn d_e
flujo y disminucién del volumen Eafectwo rgn_a!; mam_ﬁesto por cgugur]a
y que requirié colocacion de cateter de dialisis pentpneal . Ademas
el paciente cursd con hiperglicemia que puede explicarse por !esmn
isquémica del pancreas. En resumen es:te cuadr.o pugde explicarse
por sepsis fulminante de probable etiologia gastrointestinal.

La otra defuncién es de una paciente femenino de 5 aﬁp‘s con
Pentalogia de Fallot, con abordaje ventrilcullar para llz'a correccion del

lizé reparacién de vena cava
por sangrado al momento de dec;:zn,ular. Sin embgrgoﬂpacnente
presento descompensacion hemodlnamtca_'corj q:smlnuc1oq de !a
presién venosa central e imagen de cqleccmn liquida en radlograﬁa
control, por lo que se realiza toracentesis que'drena sangre rutilante,
se coloca tubo intercostal. El pacne_nte presenta paro
cardiorrespiratorio reversible y es llevada mestablt_a a sala 'c’!e
operaciones donde se tiene hallazgg operatorio de lesion
longitudinal en vena cava a nivel de la unidn con auricula dgrecha.
Durante el procedimiento quirdrgico el paciente presento paro

_ cardiorrespiratorio irreversible.
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CONCLUSIONES

El rango de edad mas frecuente en nuestro pais para realizar
la correccidn quirirgica de Tetralogia de Fallot es en pacientes
de 6 a 30 afios (55%).

La lesién cardiaca asociada mas frecuentemente es el defecto
del septum atrial, que se justifica por el desarrollo embriolégico
conjunto del tabique interatrial en interventricular, por lo que
ambos pueden ser afectos por los mismos factores patolégicos.

Se determina asociacion de lesiones valvulares izquierdas
(insuficiencia en los pacientes de edades que oscilan entre 20 y
30 afios), lo que se explica por la sobrecarga de volimen a
causa del cortocircuito derecha-izquierda caracteristico de
Tetralogia de Fallot.

Se determina una asociacién de Tetralogia de Fallot y
anomalia renal (agenesia renal unilateral) en 2 de los
pacientes, no habiendo sido descrito previamente como
asociacion aislada, aunque si como parte de la asociacion
VATER y CHARGE.

La complicacién cardiovascular mas frecuente es el bloqueo de
rama derecha el cual es bien tolerado, ya que no se evidencia
asociacion del mismo con insuficiencia cardiaca postoperatoria.

Las arritmias postoperatorias encontradas corresponden en
10% a origen auricular y 5% a origen ventricular,
considerandose como causas de las mismas la corriente de
lesién proveniente del miocardio periincisional.

El derrame pleural es la complicacién extracardiaca mas
diagnosticada, cuyo origen se da en el aumento de la presién
hidrostatica en la vasculatura pulmonar, lo cual favorece la
extravasacion de liquido hacia el espacio pleural.

El porcentaje de mortalidad es de 10% y las causas reportadas
son sepsis y trastorno hemorragico por lesién vascular.
48

RECOMENDACION

¥ Favorecer el tratamiento quirdrgico temprano de pacientes con
cardiopatia congenita mediante la

diagnosticos
especializada.

y

referencia oportuna

realizacion
2 centros

de métodos
de atencion
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RESUMEN

La Tetralogia de Fallot es una cardiopatia congénita
reprgser\ta el 50% de las de tipo ciandégena. Se caracte?i‘;e
anatomlqamente por la hipertrofia y obstruccién del tracto de salida
del ventriculo derecho, CIV y dextrorrotacion aértica. Se diagnostic:

mediante ecocardiograma y cateterismo cardiaco los cuales valoran
la vasculatura pulmonar y coronaria.

El tratamiento quirlrgico correcti I

Elt ivo de la entidad se realiza ¢
ampinacmn del tracto de salida mediante el parche de pericardioOrf
cierre dtz CIV con parche de dacrén, mediante abordaje ventricuia\{-
en el 90% de los pacientes del estudio.

descriE? ezte estuﬂdlo se determina de manera retrospectiva
e palva e;' un afic r(199?-1998) la asociacion de la entidad c0n’
il ;r?m? ias carc_ﬂacas’ como la comunicacion interauricular
9970), arteria coronaria anomala (20%) y también sistémicas como
rinon unico (10%), esta Gltima, no descrita con anterioridad

relaciésne sgr?h;?r;‘ las cor:;pficaciones postoperatorias comunes y su
lempo de clamp adrtico y bo i i0

’ tiem| mba de circulacion
Z:trract?rporeg, diV|d!enQOIas en cardiovasculares: bloqueo de rama
tranect a (30%), ar'ritm|as auriculares (10%), ventriculares (5%) y
e ie?irggsdf;emor;aglcp‘s (5%), causadas respectivamente por lesién

conduccion al reparar la CIV i6

_ 0 : ) y formacién de foco
:rl:lrlgrogemgo y corriente de lesion por el miocardio periincisional y
caso de los trastornos hemorragicos tanto por consumo de los

factores de c i6 ?
oagulacién durante la circulacid .
o acton extra
por lesién vascular. corpérea, como

Por su parte las sistémicas incluyen:
~F 2t s yen: derrame pleural g
acidosis metabolica (20%), sindrome convulsivo (10%) plaural (548

Se define el porcentaj i
e je de mortalidad en 109
son lesion vascular y sepsis. A -
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