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1. INTRODUCCION

TETRALOGIA DE FALLOT: Sustitucion pulmonar y remodelado ventriculo derecho

LaTetralogia de Fallot es una malformacion congénita cardiaca que viene definida por
la aparicion de un defecto ventricular, una estenosis infundibular pulmonar, hipertrofia
ventricular derecha y dextroposicion de la aorta. ES la patologia cianosante mas
frecuente de la edad infantil.

El desplazamiento del septo infundibular esta asociado con la regurgitacion valvular
pulmonar, estenosis, que de forma extrema puede ser una atresia y un defecto septal
ventricular.

Existe concordancia atrio ventricular y la aorta es biventricular en su origen y acabalga
sobre el ventriculo derecho.

La malformacion puede ser llamada tetralogia de Fallot con doble salida del ventriculo
derecho si la aorta acabalga en mas del 50 % sobre el mismo.

APUNTES HISTORICOS

En 1672 Stensen describid por primera vez las caracteristicas anatomicas de lo que
posteriormente seria denominado Tetralogia de Fallot.

En 1888 Fallot, publico las observaciones clinicas que se correlacionaron con lo que
hoy son las cuatro alteraciones anatdmicas que definen la Tetralogia de Fallot.

La primera vez que se realizo una correcion quirurgica de la Tetralogia de Fallot fue en
1945. Blalock —Taussig ‘' ), realizaron una intervencion paliativa que consistia en una
derivacion de la subclavia — arteria pulmonar, para reducir el shunt derecha — izquierda.
Dicha intervencion hoy en dia todavia se realiza para mejorar y aumentar el flujo
sanguineo pulmonar.

Otros tipos de shunts sistémicos — pulmonares fueron introducidos por Potts et al en
1946, Waterson en 1962, Klinner en 1961, Davidson in 1955 y Laks y Castaneda en
1975.

(1) Def Shunt Blalock — Taussig clasico Derivacion arteria pulmonar y subclavia. Modificada
Derivacion mediante tubo de PTFE.
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La primera vez que se realiz6 una correcion quirurgica con éxito fue en 1954 y fue
llevada a cabo por Lillehei ( Universidad de Minesota ) usando otra persona como
oxigenador en una circulacion cruzada controlada.

La primera correcidn bajo circulacion extracorpdrea y oxigenador de membrana fue
realizada por Kirklin en 1955 ( Mayo Clinic).

Warden y Lillehei introdujeron la ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho
mediante parche e infundibulectomia en 1957, y Kirklin et al publicaron el uso de un
parche transanular en 1959.

La reparacion valvular y ampliacion con un conducto a valvulado para tetralogia de
Fallot con atresia pulmonar fue llevado a cabo por Kirklin en 1965 y posteriormente
Ross y Somerville realizaron el primer caso en el interpusieron un conducto valvulado
en 1966.

Dada la alta mortalidad que existia si se asociaba la reparacion en dos estadios ( primero
creacion de un shunt y posterior reparacion), en 1969 se adopto la politica de realizar la
reparacion en un unico estadio con buenos resultados.

Sin embargo, la necesidad de reintervenciones futuras en esta patologia ha venido
determinada por la aparicion de Insuficiencia Pulmonar ( IP) y dilatacion del ventriculo
derecho.
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TETRALOGIA DE FALLOT

1.1.1 DESCRIPCION ANATOMICA

La definicién de la Tetralogia de Fallot recogida en los cuatro defectos primarios ;

( defecto septo ventricular;estenosis infundibular pulmonar; hipertrofia ventricular
derecho y dextroposicion de la aorta ), Fig 1 fue cambiada por el grupo de Van Praagh
(1), introduciendo un nuevo concepto al dividir dicha patologia en dos grupos
unitarios en funcion de la asociacion de atresia o en su defecto estenosis pulmonar.

Asi pues anatomicamente se podria diferenciar dicha patologia en :
a. Tetralogia de Fallot con estenosis pulmonar.

b. Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar.

T kil ke F el CPEF & Y

1. Stella Van Praagh, MD Department of Cardiology Children's Hospital 300 Longwood Ave Boston,
( Imagenes tomadas libro Cardiopatias Congénitas — Castaneda)
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a. Tetralogia de Fallot con Estenosis pulmonar

La tetralogia de Fallot ( TOF) con estenosis pulmonar aparece como consecuencia
de la falta de desarrollo o hipoplasia a nivel del infundibulo del ventriculo derecho o
cono.

Embriolégicamente el infundibulo o septo ( banda parietal o cresta ) se desarrolla de
forma que consigue un eje posterior — derecho e inferior.
Sin embargo en la TOF permanece en un eje superior, anterior e izquierdo.

Asi pues , al permanecer anterior y superior, el septo infundibular que deberia ocupar
el espacio del septo ventricular entre el eje izquierdo antero superior y derecho postero
inferior de la banda septal o trabécula septomarginal, ocasionara el defecto en el septo
ventricular.

De esta forma el defecto septal que aparece en el TOF es posterior e inferior al septo
infundibular.

La hipoplasia infundibular es mas evidente en los nifios con TOF donde la malposicion
del septo infundibular y de la banda septal no han ocasionado cambios hipertroficos
secundarios en el ventriculo derecho.

Otra de las caracteristicas de TOF es la obstruccion al flujo en la salida del ventriculo
derecho ( RVOTO).

Existen varios grados de obstruccion al flujo en la TOF con estenosis pulmonar, sin
embargo la caracteristica mas importante en dicha patologia serd la hipoplasia del
tracto del ventriculo derecho junto con estenosis de la valvula pulmonar y la hipoplasia
del anillo y tronco de la pulmonar.

La hipoplasia a nivel de la bifurcacion de las arterias pulmonares no es frecuente en el
TOF con estenosis pulmonar ( PE). De esta manera casi nunca aparecen alteraciones a
nivel de la bifurcacion pulmonar incluso a pesar de presentar un tracto de salida del
ventriculo derecho estrecho.

Sin embargo, hay que considerar, que la afectacion del tracto de salida del ventriculo
derecho o su extension a diferentes niveles ; la hipoplasia del infundibulo del ventriculo
derecho y afectacion del anillo valvular pulmonar pueden afectar en mayor o menor
medida a su porcion distal o tronco de la arteria pulmonar.

En este caso, por lo tanto, la valvula pulmonar sera dismorfica, con consistencia
cartilaginosa e inmovil, ocasionando por lo tanto una obstruccion al flujo.

Otro de los defectos anatémicos que existen en la TOF es el defecto septal ventricular (
VSD ). Es por lo tanto importante conocer la relacién que dicho defecto puede tener con
el resto de estructuras cardiacas.
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Asi pues, el VSD esta limitado :

- En su porcion superior — posterior por el borde infudibuventricular y por el anillo
valvular aértico.

- Borde superior por el infundibulo septal hipoplasico.

- Borde antero superior y posterior inferior por la banda septal y septo
membranoso.

En un porcentaje pequeiio de pacientes, el borde postero inferior del defecto septal esta
bien desarrollado y presenta un borde muscular bien definido que puede a su vez cubrir
el septo membranoso.

Otra relacion importante que se ha de tener en cuenta en relacion al VSD es el sistema
eléctrico cardiaco.

Asi pues el Haz de Hiss puede establecer una relacion con el borde postero inferior del
defecto septal.

A su vez la rama derecha del haz de Hiss podra establecer una relacion subendocérdica
con el borde antero inferior.

En ultimo lugar cabe mencionar la relacion de las arterias coronarias y su distribucion
en las TOF con PS.

A pesar de que pueden existir varias anomalias en la distribucion de las arterias
coronarias, la mas importante es la relacion que establecera el nacimiento de la
coronaria izquierda en relacion con la arteria pulmonar.

La distancia que existe entre el nacimiento de la arteria coronaria izquierda en su
trayecto posterior a la arteria pulmonar, antes de su bifurcacion en la descendente
anterior y arteria circumfleja, se incrementa debido a la dextroposicion de la aorta.

Asi pues, nos encontramos que alrededor de un 5 %, de los pacientes presentan una
distribucion andmala de la arteria descendente anterior.

En este caso, el trayecto de la descendente anterior transcurriria a través de la salida del
ventriculo derecho.

La arteria circumfleja seguiria su trayecto habitual, posterior a la arteria pulmonar
principal antes de adentrarse en el surco atrioventricular izquierdo.

De forma extraordinaria aparece un nacimiento andmalo de la arteria coronaria derecha
desde el tronco izquierdo y atraviesa el infundibulo hacia el ventriculo derecho.

Por lo tanto , a nivel quirtrgico, cualquier cambio en el recorrido habitual de la
circulacion coronaria debera ser tenido en cuenta para evitar lesiones de las mismas
durante la ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho con la colocacion de
un parche de ampliacion.
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La aparicién de malformaciones o aparicion de arterias colaterales aorto pulmonares
( MAPCASs) en el TOF con PS es poco frecuente, a diferencia de lo que ocurren en la
TOF con atresia pulmonar se vera mas adelante.

Otra de las alteraciones anatomicas que se encuentra asociada a la TOF con PS es la
presencia de un foramen oval permeable. Habitualmente acostumbra a ser amplio en su
longitud y puede ocasionar un shunt ( paso de sangre ) de izquierda a derecha que se
podra ver en el postoperatorio si no se cierra.

10
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b. Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar

La tetralogia de Fallot con atresia pulmonar es otra de las variantes anatomicas que
pueden aparecer en esta patologia.

En este caso a la alteracion anatomica que define a dicha patologia se le ha de sumar la
presencia de un vestigio - restos de valvula pulmonar. Pueden aparcer alteraciones del
lecho vascular pulmonar asociado a la ausencia de la valvula pulmonar.

Durante el desarrollo embrioldgico el plexo vascular pulmonar est4 conectado al
sistémico a través de la aorta dorsal.

== fig 2 ( Imagen tomada Libro Cardiopatias Congénitas- Castaneda)

El plexo vascular se comienza a diferenciar en el plexo pulmonar hacia el dia 40 del
desarrollo embrionario. Por un periodo de tiempo el parénquima pulmonar recibe flujo
sanguineo a dos niveles: de las arterias pulmonares que derivan del sexto arco braquial y
de las arterias sistémicas.

Sin embargo hacia el dia 50 del desarrollo la circulacion sistémica involucionara de
forma que el flujo arterial que ocasionara el desarrollo pulmonar sera el que tiene su
origen exclusivamente en las arterias pulmonares.

La presencia o en este caso ausencia de valvula pulmonar va a ocasionar toda una serie
de cambios a nivel de la circulacion pulmonar en funcion de la persistencia de un
ductus.

La presencia o ausencia de esta nueva distribucion de los flujos arteriales pulmonares
haran que hablemos de dos tipos de alternativas dentro de la tetralogia de Fallot con
atresia pulmonar ( TOF PA ). Lo que oasionara a su vez a posteriori un planteamiento
quirargico diferente.

Por lo tanto en las formas mas complejas de TOF PA en las que el desarrollo de la

vasculatura pulmonar est4 afectada, apareceran sistemas vasculares que intentardn
suplir la ausencia de flujos a este nivel y seran las conocidas como malformaciones

arteriales colaterales aorto pulmonares. ( MAPCAs).

La presencia de este tipo de malformaciones esta sujeto a su vez a la capacidad que
haya tenido el organismo de suplir dichos flujos.

11
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Por lo tanto hablamos de :

- Tetralogia de Fallot con PA vy persistencia de ductus arterioso. Arterias
pulmonares sin anomalias.

Fig 3 ( Imagen Tomada Libro Cardiopatias congénitas —Castaneda)

- Tetralogia de Fallot con PA y ausencia de ductus arterioso. Aparicion de Arterias
aorto pulmonares colaterales. ( APCAs )

Fig4 (Imagentomada CTSnet Cardiothoracic Surgery Network Images)

Una vez descritas las posibles alternativas que pueden aparecer debido a la ausencia de
flujo pulmonar, nos centraremos en los diferentes tipos o complejidades de TOF PA
que se van a diferenciar en funcion de la obstruccion al flujo a la salida del ventriculo
derecho.

Por lo tanto la complejidad de las malformaciones vendra determinada por la anatomia
de la circulacion pulmonar ( tamafio ) y trayecto del flujo arterial ( origen, recorrido y
final )

De esta forma la TOF PA se puede subdividir a su vez en cuatro grupos en funcion de
la circulacion pulmonar que hayan desarrollado.

12
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Asi pues los grupos se definen :

- GrupolylIl
Los pacientes que se incluyen en este grupo presentan un desarrollo pulmonar que
se acerca a la normalidad.

Por lo tanto estamos hablando de un grupo de pacientes donde el flujo pulmonar
se suple por la presencia de un ductus arterioso persistente.

Cermrts. rormal D L, perrmlri e es

Fig.5 ( Imagenes tomadas Cardiopatias Congénitas- Castaneda)

En ambos casos, tanto en el grupo I como en el II existe una conexion de las
arterias pulmonares con los diferentes segmentos broncopulmonares.

- |

.!.‘1
.-*')

Fig.6 (Imagenes tomadas CTS net Cardiothoracic Surgery Network Images)

b

La diferencia entre el grupo I y II reside en que en este segundo grupo puede existir una
ausencia de la arteria pulmonar principal.

- Grupo I1II

En este grupo de pacientes con TOF PA existe una permeabilidad del ductus pequeiia
0 casi inexistente.

Esto ocasiona que las arterias pulmonares que conectan a su vez con las ramas
broncopulmonares sean hipoplasicas.

De esta forma el flujo pulmonar debe ser suplido por la aparicion de arterias colaterales
aorto pulmonares, las conocidas como MACPAs.

13
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- Grupo IV

Los pacientes que se incluyen en este grupo presentan su circulacién pulmonar
sustituida totalmente por la aparicion de MAPCAs.

By e el ey

Fig 7 ( Imagenes tomadas Cardiopatias Congénitas — Castaneda)

La mayoria de las MAPCAs se originan en la aorta toracica descendente, en la
proximidad del bronquio principal izquierdo o cerca de la carina.

Las MAPCAs pueden conectar con arterias pulmonares directamente; a nivel
broncopulmonar o bien no conectar con el sistema arterial pulmonar y suplir
directamente todo el flujo arterial pulmonar.

La presencia de MAPCAs no sélo provoca una alteracion anatdmica en el lecho
vascular pulmonar sino que a su vez va a provocar toda una serie de alteraciones en la
funcion de la microcirculacién pulmonar.

De esta forma un desarrollo importante de este sistema circulatorio paralelo puede
ocasionar un aumento de la resistencia en los vasos intraacinares parenquimatosos y por
lo tanto ocasionar una hipertension pulmonar.

Asi pues, la existencia de estenosis en el sistema de la MAPCAs protegera el futuro
lecho vascular, al diminuir flujo y presion sobre el mismo.

Sin embargo, por otro lado, la falta de flujo arterial pulmonar puede ocasionar una falta
de desarrollo parenquimatoso con afectacion de la funcion pulmonar futura.

En la TOF con PA, podemos encontrar también asociacion con multiples defectos
septales o bien alteraciones anatomicas en el recorrido y distribucion de la circulacion
coronaria, en la misma frecuencia en que aparecian en la TOF con PS.

Es importante remarcar que en la TOF con PA la ausencia de conexion entre arterias
pulmonares y ventriculo derecho puede venir asociado con otras anomalias anatomicas,
como podrian ser la doble salida del ventriculo derecho.

Sin embargo, éstas y otras anomalias van a ser consideradas como entidades distintas a
la TOF con AP incluso presentando un mismo origen o desarrollo embriolégico.

14
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ASOCIACION CON ANOMALIAS EXTRACARDIACAS

Una de las anomalias congénitas en las que se puede ver asociada la TOF ( tanto con
atresia pulmonar como estenosis ) es la formada por el conjunto de malformaciones
denominadas VACTERL.

De esta forma se pueden ver asociadas:

- Anomalias vertebrales

- Anomalias anales

- Aparicion de fistula traqueo esofagica

- Alteraciones cardio pulmonares (dentro de las que incluiremos a la TOF )y que
seran las que van a marcar el pronostico y manejo de estos pacientes.

15
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1.2 FISIOPATOLOGIA

La fisiopatologia de la TOF va a venir determinada fundamentalmente por:
- El grado de obstruccion al flujo a la salida del ventriculo derecho. (RVOTO )

- El grado de resistencia vascular pulmonar.

La existencia de un defecto septal amplio ( CIV ) entre las dos camaras ventriculares
funcionan con presiones similares de forma que el gasto ventricular va a venir marcado
por la resistencia vascular pulmonary el (RVOTO ).

La fisiopatologia del TOF, como la de las mayorias de cardiopatias congénitas
evoluciona con el desarrollo del paciente.

De esta forma la presencia de los defectos anatomicos que definen la TOF no
influyen en el desarrollo de la circulacion fetal.

Sin embargo en el nacimiento y sobre todo a medida que el ductus arterioso se cierra,
vaaser laRVOTO la que restringira el flujo sanguineo que llegue a nivel pulmonar a
través del ventriculo derecho.

Por lo tanto la presencia de un ductus arterioso permeable va a permitir mantener un
flujo pulmonar adecuado.

Sera importante recordar qué situaciones o circunstancias pueden reducir o cerrar el
ductus :

- Farmacos : Indometacina
- Cierres percutaneos o quirirgicos
- Altos flujos oxigeno.

El cierre o disminucién de la permeabilidad del ductus provocara el sintoma guia en la
TOF que son las crisis de hipoxemia en el neonato.

Asi el mantenimiento del ductus ( fundamentalmente por infusion de prostanglandinas
) va a permitir mantener una saturacion adecuada en el niflo, siendo ésta de alrededor
del 80-90 %.

Una vez que se produzca el cierre completo del ductus la clinica del paciente va a venir

determinada por el grado de obstruccion al flujo pulmonar del tracto de salida del
ventriculo derecho.

16
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E1RVOTO va a definir la clinica futura, de esta forma :

- RVOTO severa : Provocara una desaturacion severa con aparicion de crisis de
hipoxemia y aparicidon de acidosis respiratoria.

- RVOTO moderada ligera Si el grado de obstruccion al flujo es moderado o
incluso ligero el flujo pulmonar puede ser el adecuado, manteniendo niveles de
oxigenacion tisular 6ptimos.

La sintomatologia de un paciente con la TOF, vendra determinada por las crisis de
hipoxia :

e Poliglobulia ( La persistencia de hipoxemia estimula la produccion celular en la medula dsea)

e Anemia hipocromica y macrocitica.

e Cianosis que se vuelve mas pronunciada durante periodos de agitacion ( hipervolemia por
presencia de aumento en el volumen celular eritrocitario con disminucion volumen plasmatico,
esta viscosidad implica una disminucion en el flujo sanguineo y por lo tanto disminucion de
oxigenacion tisular).

e  Pérdida del conocimiento

e  Muerte subita.

e  Acropaquias.

e Accidente cerebrovascular ( menos frecuente abscesos cerebrales ).

e En caso de existencia MAPCAs puede existir insuficiencia cardiaca.

En los nifios en los que no se produce el cierre ductal en el periodo neonatal pueden
vivir gracias a la aparicion de circulacion colateral hasta la adolescencia. En esta etapa
apareceran con frecuencia las consecuencias de una situacién de hipoxia cronica con

cianosis, policitemia y en ltimo término, y aparicion de trombosis cerebral o abscesos.

17
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1.1.3 DIAGNOSTICO PREQOPERATORIO

Al igual que en cualquier otra patologia, el diagndstico de la Tetralogia de Fallot, va a
venir marcado principalmente por la clinica, sintomas que se han mencionado
anteriormente.

Sin embargo se citaran brevemente las diferentes exploraciones complementarias que
ayudaréan no s6lo al diagnostico de esta patologia sino también a planear la estrategia
terapéutica mas adecuada en cada caso.

a. Clinica

- Cianosis
Es el signo clinico mas importante en la TOF.
La cianosis se define como la coloracion azulada de la piel mucosas y lechos
ungueales, usualmente debida a la existencia de por lo menos 5 g% de
hemoglobina reducida en la sangre circulante o de pigmentos hemoglobinicos
andémalos (metahemoglubina o sulfohemoglobina) en los globulos rojos.

La cianosis se puede clasificar como central o periférica:

» Central En este caso se detecta tanto en la piel como las mucosas con una
coloracion azulada y es el resultado de una hipoxemia arterial que puede ser
ocasionada por :

- Alteracion de la funcion pulmonar: hipoventilacion alveolar, alteraciones de la
ventilacion-perfusion, trastornos de difusion de oxigeno.

- Existencia de cortocircuitos intracardiacos derecha-izquierda (defectos septales), entre
los grandes vasos (conducto arterioso) o en los pulmones.

- Policitemia vera en ausencia de desaturacion arterial de oxigeno, debido al
incremento de hemoglobina reducida en la sangre.

» Periférica. En este caso la coloracion azulada se observa en tejidos periféricos o
zonas acras ( manos, orejas, nariz y pies ) pudiendo ser generalizada o localizada.

Aparece como resultado a la disminucién del flujo sanguineo periférico y / o aparicion
de vasoconstriccion. La existencia de un flujo sanguineo lento permite que cada
hematie permanezca en contacto con los tejidos durante mas tiempo; en consecuencia,
se extrae mas oxigeno de la sangre arterial con el posterior incremento de hemoglobina
reducida en la sangre venosa. Las causas que la originan son multiples, siendo las
principales la exposicion al frio, la insuficiencia cardiaca y la obstruccién venosa.
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En las TOF la cianosis es constante, sin embargo también puede aparecer de
forma intermitente, empeorando durante las crisis de hipoxia.

- Acropaquias; Dedos en palillo de tambor o dilatacion distal de las falanges.

- Clinica de insuficiencia cardiaca (Existencia de abundantes MAPCAs y / o CIV
grandes ).

- Sindrome de hiperviscosidad por la existencia de policitemia.

- Endocarditis bacteriana y/o ictus debidos a embolias paraddjicas.

b. Exploraciones complementarias

- Pulsioximetria

El conocimiento de la saturacion venosa no sélo confirmard la cianosis conocida en
la TOF sino que también va a permitir conocer el grado de afectacion de dicha
patologia y por lo tanto plantear la estrategia quirargica ( el momento de la
intervencion vy el tipo de actuacion ).

De la misma forma, el conocimiento de la saturacion venosa nos puede orientar de la
gravedad en el caso de que se hable de una TOF con atresia pulmonar.

Asi, la existencia de saturaciones por encima de 85-90 % puede indentificar la
existencia de un gran numero de colaterales o existencia de MAPCAs . Sin embargo,
el cierre ductal o el deterioro de las colaterales pulmonares o bien el desarrollo de
la enfermedad pulmonar vascular se traducira en una desaturacion por debajo del 75
%.

- Saturacion > 85-90% ( TOF —PA) Existencia de MAPCAs.

- Saturacion < 80-85 % Indicacién de cirugia.

- Saturaciébn < 65-70 % Indicacion de cirugia urgente.
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- RX de torax

Los hallazgos radiologicos que podemos encontrar en la TOF son:
* Corazén de tamafio normal.

* Arco o cayado adrtico derecho en (25%) de los casos.

* Corazon en forma de bota. Hipertrofia del ventriculo derecho, segmento de la
arteria pulmonar céncavo.

Fig 8 (Imagen tomada Serie Radiologica Clinica —Cardiologia)

e Reduccion de la vasculatura pulmonar. Oligohemia pulmonar.

- Electrocardiograma

El electrocardiograma en un paciente con la TOF es normal en el nacimiento pero
con el desarrollo puede aparecer un bloqueo de rama derecha como consecuencia de
la hipertrofia ventricular derecha que va aumentando a expensas del aumento de la
presion en el ventriculo derecho como consecuencia del mantenimiento del defecto
septal ventricular.

La dilatacion de cavidades derechas en un futuro puede provocar aparicion de
arritmias malignas como la fibrilacion ventricular.

- Ecocardiograma

El ecocardiograma 2 D es el sistema mas utilizado para definir las caracteristicas
anatomicas cardiacas que ayudaran en el diagnostico y planteamiento de la estrategia
terapéutica a seguir.

Sin embargo no sera la técnica mas idonea ni para el estudio de la valvula pulmonar o
la existencia de MAPCAs.

El ecocardiograma es una técnica sensible para detectar la existencia de colaterales pero
no es util para indicar o describir su anatomia o localizacion especifica o bien para
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definir la existencia de estenosis en arteria pulmonar periférica. Todas ellas
caracteristicas presentes en la Tetralogia de Fallot con atresia pulmonar.

El ecocardiograma es capaz de describir de forma detallada el septo ventricular. Sera
importante que el ecocardiografista defina la anatomia del septo interauricular;

la presencia de un foramen oval permeable o un defecto interauricular tipo ostium
secundum, ya que el conocimiento previo de estos defectos sera util en el postoperatorio
para permitir descargar las cavidades derechas de las presiones a las que han estado
sometidas por la presencia de los mismos.

Por otro lado, el poder de la ecocardiografia para conocer la distribucion de la
circulacion coronaria va a ser escaso.

Esta prueba de imagen no va a ser util para describir el trayecto de la arteria
descendente anterior o saber si esta nace del tronco de la coronaria derechay /o
discurre por el infundibulo del ventriculo derecho.

Para ello disponemos de otras técnicas de imagen ( TAC/RMN) e invasivas (
cateterizacion hemodindmica ) que permitiran conocer no solo la distribucion de las
arterias coronarias, sino también, describir la anatomia de las ramas pulmonares y
conocer las dimensiones ventriculares de forma mas aproximada como se vera mas
adelante.

El conocimiento de los diametros de las arterias pulmonares, la existencia de MAPCAs
o la caterizacidn de su presiones, sera de especial importancia en el postoperatorio.

En resumen el ecocardiograma va a permitir identificar:

Localizacion de la CIV y /o existencia de CIV musculares adicionales.
Grado de acabalgamiento de la aorta. Posicion del cayado adrtico.

Grado de obstruccion al flujo en TSVD. Funcion vélvula pulmonar.
Anatomia de las ramas de las arterias pulmonares.

D=

- TAC o Resonancia Magnética Nuclear

La angiografia mediante TAC con reconstruccién volumétrica va a permitir delimitar la
anatomia de la arteria pulmonar.

La Resonancia Magnética es una prueba de imagen que va a permitir describir de
forma mas precisa los volimenes ventriculares, asi como la descripcion anatémica
detallada de la arteria pulmonar y la vasculatura pulmonar.
De esta forma la RMN permite:

e Cortes con sincronizacion cardiaca ( TIW1)

- Definicion preoperatoria de la anatomia de la Arteria pulmonar. Estenosis de la
AP.

21



TETRALOGIA DE FALLOT “ Rescate evolutivo del remodelado del ventriculo derecho tras la sustitucién valvular pulmonar”

- Anatomia postoperatoria de la AP, permeabilidad de las derivaciones de Blalock-
Taussig.

e Cine con eco de gradiente ( GRE) en el eje menor.
- Funcién del ventriculo derecho ( TAPSE ).
e« RMN con contraste de fase para estimar la funcion de VD, fraccion de
regurgitacion.

e RMN con 3D con gadolineo para delimitar la anatomia de la APy de las
MAPCA:s.

- Cateterismo cardiaco vy hallazgos angiograficos

El cateterismo va a permitir conocer la anatomia coronaria y definir la anatomia de las
MAPCA:s.

Es extraordinario que se realice este tipo de procedimiento en el paciente con TOF que
no ha sido sometido a una primera cirugia correctora / paliativa. Esto es importante
porque este procedimiento supone un riesgo de descarga catecolaminérgica asi como la
induccién de un espasmo en el TSVD, precipitando una cirugia emergente.

El cateterismo est4 indicado si hay evidencia de presencia de abundantes MAPCAs o
defectos musculares septales.

No es necesario conocer la anatomia coronaria para un primer abordaje o cirugia. Sin
embargo es importante definir el tamafio y ramificacion de las arterias pulmonares

cuando se trata de TOF con AP.

- Estudio electrofisioldgico

En los pacientes con TOF, ya sea con PA o PS, que han sido intervenidos en la edad
infantil, realizdndose como se vera mas adelante una cirugia paliativa, se produce
una dilatacion del ventriculo derecho como consecuencia de la Insuficiencia
pulmonar residual que queda en esta patologia.

Este es uno de los puntos mas importantes motivo de dicho estudio.

Con el tiempo y seguimiento de estos pacientes, se ha podido comprobar una
dilatacion progresiva de las cavidades ventriculares derechas que est4 en relacion con
la insuficiencia pulmonar.

Este hecho esta relacionado con la aparicion de eventos eléctricos o arritmias
malignas.

Por este motivo a la mayoria de estos pacientes y a pesar de que no esta descrito en
la literatura revisada , Discigil et al (2001) ( 42 pacientes ) (? ; Graham et al.,
(2008) ( 93 pacientes ) ¥ Therrien et al., ( 2001) ( 70 pacientes) ¥, realizan
estudios electrofisiologicos para valorar la induccion de arritmias ventriculares,

22



TETRALOGIA DE FALLOT “ Rescate evolutivo del remodelado del ventriculo derecho tras la sustitucién valvular pulmonar”

asentandose de esta manera una de las posibles indicaciones a una futura cirugia de
sustitucion valvular pulmonar.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A pesar de ser la cuarta cardiopatia congénita mas frecuente y la cardiopatia
congénita ciandtica mas frecuente, se han de sopesar otros diagnosticos.

- Atresia pulmonar con CIV y MAPCA.
- Atresia tricuspidea con CIV:
e Tabique muscular o membranoso entre la auricula derecha y el ventriculo
derecho (VD).
e Derivacién obligada de auricula derecha a auricula izquierda a ventriculo
izquierdo (VI) y VD.
e Reduccion del flujo pulmonar » Cianosis grave al nacer.
o Cuando se asocia a transposicion ------- Aumento del flujo sanguineo pulmonar.
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1.1.4 INDICACIONES QUIRURGICAS

El manejo terapéutico de la TOF con PA o PS es el resultado de la colaboracion
estrecha entre cardidlogos intervencionistas y el cirujano.

De esta manera, el manejo de estos pacientes durante los primeros afios de vida va a
resultar de la conjuncidn de tratamiento médico y de la realizacidon de procedimientos
intervencionistas, hasta llegar al considerado tiempo optimo para realizar una primera
cirugia paliativa.

Histéricamente la falta de desarrollo del soporte circulatorio hizo que la idea de realizar
una primera aproximacion de reparacion quirurgica a edades tempranas quedara
relegada a la realizacion de cirugias paliativas o creacion de shunts ' *%; ( Blalock —
Taussig), de forma que se concibi6 la reparacion quirargica de esta patologia en dos
estadios o etapas.

Sin embargo pronto se vio que la creacion de shunts a edades tempranas también estaba
sujeto a una elevada morbi-mortalidad.

En este sentido, la creacion de shunts tipo Potts 0 Waterson , suponian la distorsion
del arbol arterial pulmonar ( derecho e izquierdo ) e implicaban, a menudo, un aumento
de las resistencias pulmonares, aumentando la morbi-mortalidad del procedimiento
quirurgico del segundo estadio.

La creacion de un shunt Blalock — Taussig a edades tempranas o incluso en periodo
neonatal, implicaba una trombosis del mismo durante el seguimiento. La aparicion o
interposicion de un injerto de PTFE ( Blalock — Taussig modificada ) supuso en la era
1980s un éxito.

Sin embargo, incluso la creacion de un shunt Blalock Taussig modificado implica una
distorsion importante en las anastomosis distales a nivel pulmonar. La compliance o
distensibilidad, a este nivel, sera importante para soportar los efectos de la
insuficiencia pulmonar secundaria al procedimiento de valvulotomia y ampliacion de
tracto de salida con parche transanular.

*.. Potts: Creacion de un shunt, ( puente o anastomosis ) entre la aorta descendente y la arteria pulmonar izquierda. Elflujo
es dependiente del tamaiio de la anastomosis.

** Waterson: Creacion de un shunt ( puente o anastomosis ) entre la aorta ascendente y la arteria pulmonar derecha.
Incrementa el flujo de sangre y aumenta la presion sobre lecho vascular pulmonar.
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La indicacién de cirugia en las TOF con PA va a ser facil y va venir determinada por la
presencia de un ductus permeable, de forma que a medida que este se vaya cerrando, se
hace imperiosa la necesidad de crear nuevas salidas o puentes de comunicacion
pulmonar.

En el caso de existir una hipoplasia en el arbol pulmonar o bien tener MAPCAs, los
pacientes pueden permanecer libres de sintomas durante un largo periodo. Si existe un
elevado flujo pulmonar, puede aparecer clinica de insuficiencia cardiaca.

En estos casos se hace necesario la realizacion de intervencionismo cardiaco,
realizando embolizacion de las diferentes arterias colaterales aorto pulmonares.

( MAPCAs).

Sin embargo y a pesar de estar libre de sintomas, es importante establecer una conexion
el ventriculo derecho y el arbol pulmonar tan pronto como sea posible. Rabinovith et al
113 demostraron que los nifios con atresia pulmonar a los que se sometia a
procedimientos intervencionistas de forma precoz, desarrollaban menos MAPCAs y
por lo tanto presentaban un desarrollo normal del arbol vascular pulmonar y bronquio
alveolar.

De esta forma, se podria resumir las indicaciones para realizar una cirugia precoz en
un paciente con TOF ya sea PS o PA, en :

- Presencia de ductus permeable prostanglandin dependiente.

- Cianosis: la obstruccion en el al tracto de salida del ventriculo derecho (
ROVTO) empeora de forma progresiva en las primeras semanas — meses de la
vida debido a un aumento de las fibras musculares a este nivel. Como
consecuencia, se pasa de unos niveles de saturacion de alrededor del 90 % en el
momento del nacimiento a un 75- 80 % .

- Crisis de hipoxia o cianosis Disminucion de entre el 20-30 % de saturacion de
oxigeno durante las crisis de hipoxia o agitacion, aumentando como consecuencia
las posibilidades de presentar una caida en insuficiencia cardiaca. A su vez, la
aparicion de crisis de hipoxia o desaturacion severas, pueden provocar lesiones a
otros niveles como por ejemplo a nivel cerebral.
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1.1.5 TECNICA QUIRURGICA

Apuntes historicos

El tratamiento quirurgico de la TOF fue iniciado por Blalock —Taussig en 1945 con la
creacion del shunt que lleva su nombre, una derivacion entre la arteria subclavia y la
arteria pulmonar. En afios posteriores, la busqueda de nuevos conductos o shunts que
suplieran la circulacion pulmonar fueron los ejes centrales de la busqueda e
investigacion de la mayoria de los equipos quirtrgicos.

De esta forma nos encontramos:

- Klinner et al en 1962 ** fueron los primeros en interponer un conducto protésico
entre la arteria subclavia y la pulmonar, una técnica que posteriomente fue
mejorada por el grupo de Leval.

- Laksy Castaneda Anastomosis de arteria subclavia ipsilateral y el arco adrtico.

- 1946 Potts et al, shunt o anastomosis entre aorta descendente a arteria pulmonar
izquierda.

1955 Davidson Primer shunt aorto pulmonar con anastomosis directa.

- 1962 Waterson Anastomosis entre aorta ascendente y arteria pulmonar derecha.

Paralelamente, con la aparicion de la circulacion extracorporea ( CEC ), en 1954
Lillehei et al, realizaron la primera correccion quirtrgica de una TOF con ayuda de la
CEC.

En esta primera aproximacion de cierre y correcion quirurgica se realizo un cierre del
defecto septal.

Sin embargo, la primera correccidon con éxito no llego hasta 1956, cuando se realiz6
una ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho mediante la interposicion de
un parche.

La evolucion posterior de la cirugia de la TOF ha venido marcada por :

- Interposicion de un conducto valvular protésico entre la salida del ventriculo
derecho y arteria pulmonar ( Klinner , 1965).

- Interposicion homoinjerto valvular adrtico en posicion pulmonar, en TOF con
AP ( Ross and Somerville , 1966 ).

Sin embargo la morbi-mortalidad asociada a estos procedimientos o la correccion total
de la TOF a edades tempranas hizo que reapareciera la necesidad de plantear la
correccion de esta patologia en dos etapas. ( 1969; Barrat — Boyes y 1972 Castaneda).
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Como consecuencia en la era moderna el planteamiento quirtrgico de esta patologia
se realiza en dos etapas.

Llegados a este punto, es importante definir la estrategia terapéutica a seguir.

La estrategia a seguir en funcion de si estamos hablando de TOF con PA o PS.

1.TOF con estenosis pulmonar

La correccion electiva de la TOF durante los primeros afos de vida del nifio va a tener
lugar entre los 3 meses y los 4 afios de edad. De forma esquematica a continuacion se
describirdan los principales pasos que seguiremos en la cirugia de estos pacientes.

a. Circulacion Extracorporea:

e By pass cardiopulmonar con canula arterial en aorta ascendente y doble
canulacion venosa.
e Hipotermia ( ( 25-28 °C) y cardioplejia como proteccion miocardica.

b. Infundibulotomia:

e Diseccion de bifurcacion pulmonar.

e Cierre del ductus arterioso ( si existe ).

e Comparacion de didametro del anillo de la valvula pulmonar y el tronco de la
arteria pulmonar. Si la relacion entre ambos es pequena estard indicado la
colocacién de un parche de ampliacion.
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Fig 9 (Imagen tomada Netter- Cardiologia )

o Estudio de la distribucion del arbol coronario antes de realizar la incision de
infundibulotomia. ( Importante preservar la rama de la arteria coronaria derecha
que se dirige hacia el apex para no comprometer la funciéon del ventriculo
derecho de un futuro ).

e Longitud de la incision.

La longitud de la incision dependera de la longitud del septo conal que es
variable en las TOFs. Si el septo conal es hipoplasico o estd ausente la incision
puede estar limitada a 5-6 mm.

En todos los casos la incision deberd estar limitada a la conexion de la pared
libre del ventriculo derecho o al origen del musculo papilar anterior de la
valvula trictspide.
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c. Preservacién de la banda moderadora.

La banda moderadora funciona como un pilar central del ventriculo derecho,
recorriendo desde la pared libre del ventriculo hasta la pared septal posterior.

En muchos nifios dicha banda se encuentra hipertrofiada y contribuye al grado de
obstruccién de salida del ventriculo derecho. En estos casos una simple division de
unas cuantas bandas musculares servird para disminuir el grado de obstruccion.

d. Cierre del Defecto Septal ( VSD )

El cierre del VSD se puede hacer mediante sutura directa o mediante parche de
pericardio. Algunas consideraciones a tener en cuenta son las relaciones que sus
limites establecen con el haz de Hiss ( en su borde postero-inferior ) asi como
evitar dar puntos muy amplios que puedan traccionar la valvula trictispide o en su
borde superior a la valvula aortica y ocasionar una insuficiencia valvular.

e. Parche de ampliacidn del tracto de salida del ventriculo derecho.

El parche debe ser lo suficientemente ancho como para adaptarse a la salida de la
arteria pulmonar. Es til utilizar un tallo de Hegar ( dilatador ) para mantener una
correcta amplitud del mismo.

f. Foramen Oval permeable.

Es importante mantener un foramen oval permeable ya que en el postoperatorio

inmediato el ventriculo derecho va a ser un factor limitante del gasto cardiaco por

dos motivos principales:

- Vaarecibir méas volumen secundario a la insuficiencia pulmonar residual por el

parche transanular.
- Isquemia recibida durante la CEC ( a pesar de la proteccion miocardica;
hipotermia y cardioplejia).
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2. TOF con Atresia pulmonar

La mayoria de los principios seguidos en la correccion quirurgica de la TOF con PS van
a ser los mismos que en la TOF con AP.

Sin embargo hay unas caracteristicas, la ausencia de valvula pulmonar, creacion de
MAPCAs y mantenimiento del ductus, que hacen que se tengan otras consideraciones
en esta patologia.

De esta manera en un primer lugar tendremos que tener en cuenta el tamano del lecho
pulmonar, mediante los indices de Nakata o0 McGoon .

El indice de Mc Goon es el resultado de la suma de los didmetros de las arterias
pulmonares y su division por el diametro de la aorta a nivel diafragmatico. Este
resultado a de ser igual a mayor a 1.

El indice de Nakata es la suma de las areas de ambas ramas pulmonares en su corte
transversal y dividido por la superficie corporal. El valor normal de este indice es
330+/- 30 mm*/m*

Consideraciones técnicas:

a. Circulacion Extracorpdrea

o Entrada en by pass cadiopulmonar. Cénula arterial en aorta ascendente y
canulacion venosa bi cava.

e Mantenimiento del ductus arterioso hasta entrada en CEC y posterior ligadura
del mismo.

b. Preparacion de arterias pulmonares para anastomosis
c. Infundibulotomia

e Acceso para cierre del defecto septal.
e Longitud de la incision entre 1 o 2mm.

d. Seleccidén conducto valvulado

* Homoinjertos o Contegra ( Vena yugular vaca ). Son injertos con mayor durabilidad y
menor incidencia de calcificaciébn en interposicion pulmonar comparado con su
duracién en un implante a nivel aortico.
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1.1.6 RESULTADOS CIRUGIA

La estrategia quirurgica de reparacion de la TOF en un primer estadio ha estado
sometida a evaluacion durante estos afios, revisando los efectos a corto y largo plazo y
comparandolos con los resultados de la cirugia en dos tiempos.

La serie mas larga de reparacion primaria en esta patologia es la del grupo de Boston,
Children ‘s Hospital en Boston, con 196 pacientes en los altimos 20 afios ‘'7” . La
teoria del grupo de Boston de realizar intervenciones a edades temparanas en pacientes
sintomaticos, asi como en los paucisintomaticos, permitia disminuir los efectos de la
valvulopatia sobre el ventriculo derecho.

En la misma linea, en el caso de TOF con PA, la correccion quirtrgica en un primer
estadio permite un desarrollo normalizado de la vasculatura pulmonar y las estructuras
parenquimatosas y por lo tanto augura un futuro para este tipo de pacientes.

La mayoria de las series posteriores han comparado siempre sus resultados con el grupo
de Boston. Asi pues, en un estudio descrito por Kirklin et al ', se comparan los
resultados de pacientes con reparacion primaria con los que recibieron tratamiento en
dos estadios.

En dicho estudio se compararon 100 pacientes consecutivos de la Universidad de
Alabama con 100 pacientes del Children’s Hospital Boston entre (1984-89),
concluyendo que existia una desventaja en la estrategia terapéutica de dos estadios al
realizar primero derivaciones ( shunts ) y posterior reparacion.

Los estudios de seguimiento mas largos de estos pacientes, Lillehei et al **, han ido
determinando que la presencia de ROVTO en diferentes grados sera uno de los factores
prondsticos mas importantes para plantear una reintervencion en estos pacientes.

Sin embargo, un pequeilo grupo de centros, continua abogando por la cirugia en dos
tiempos, utilizando una cirugia paliativa inicial mediante la realizacion de un shunt
Blalock Taussig.

La mayoria de grupos, prefieren una correccion inicial quirrgica ¢ ''*%21-2
consiguiendo tasas de reintervencion bajas asi como también baja mortalidad. De esta
forma un estudio de 1997 ,Gladman et al >> , comparaba la supervivencia del mismo
grupo de Toronto, de pacientes que recibian terapia en dos estadios vs los que tenian
una reparacion en Unico tiempo siendo el % de pacientes reintervenidos del 90% y del
97 % respectivamente.
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Otro de los factores determinantes en el seguimiento de estos pacientes va a ser la
presencia de Insuficiencia Pulmonar que va a condicionar la dilatacién ventricular
derecha. ( Ilbawi et al *°)

Las indicaciones de reintevencion futura en estos pacientes, la mayoria de los cuéles,
estan asintomaticos todavia no estan establecidas.

Existen diferentes series donde la indicacidon de sustitucion pulmonar viene marcada por
la aparicion de disfuncion ventricular derecha, Warner et al

La sustitucion valvular pulmonar por una prétesis bioldgica o mecanica va a ser uno de
los puntos que se discutirdn y desarrollaran a lo largo del trabajo.

De esta forma el implante de una o otra vélvula, va a condicionar el seguimiento de
estos pacientes.

Asi pues, el implante de una protesis bioldgica que podria condicionar un deterioro de
la misma en un futuro, plantea nuevos retos quirargicos para el futuro.

El futuro de dicha patologia va a venir marcado por el implante de véalvulas percuténeas,
como bien describe Bonhoeffer * ( 2002).
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2. OBJETIVO DEL TRABAJO

En los pacientes intervenidos de TOF:

1. Describir el impacto de la sustitucion valvular pulmonar sobre la funcion
del ventriculo derecho.

2. Evaluar la repercusion de la sustitucion valvular pulmonar sobre la
aparicion de clinica en forma de eventos arritmicos o empeoramiento de
la Clase funcional.

3. Describir los factores de riesgo para determinar el momento idéoneo y
evitar el retraso en la correccion de la TOF.
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3. PACIENTES Y METODOS

3.1 Muestra

El motivo del presente estudio es realizar una revision de los pacientes
sometidos a sustitucion valvular pulmonar en nuestro centro, durante el periodo
de Enero del 2007 a Septiembre 2009, conocer las caracteristicas
preoperatorios de los mismos y analizar el seguimiento a corto plazo (
postoperatorio inmediato ; 6 meses y 1 er afio de los mismos) clinico y
ecocardiografico.

En este periodo 33 pacientes, a los que previamente se les habia realizado una

cirugia correctora ( infundibulectomia + valvulotomia ), fueron sometidos a una
cirugia de sustitucion valvular pulmonar.

Tabla de recogida de datos/ variables

1.NHC

2. Edad

3. 1 Intervencion
4.Disnea

5.Arritmias

6.Ablacion EEF

7. DTDVD pre IQ

8. DTS pre IQ

9. TAPSE

10. Dias post IQ
11.Arritmicas post IQ

12. Tapse post

13. DTDvVD inmediato post IQ
14. DTDvD 6 meses/ afio

15. Gradiente
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3.2 Indicaciones quirurgicas

Durante el periodo de enero 2007 a septiembre de 2009 todos los pacientes que
iban a ser sometidos a una cirugia de sustitucion valvular pulmonar se
incluyeron en el estudio y fueron sometidos a un estudio electrofisiologico y
una Resonancia Magnética preoperatoria.

La indicacion de sustitucion valvular pulmonar ( PVR ) fue considerada en el

33 % de los casos ( 12 pacientes ) por aparicion de disnea a moderados esfuerzos
o intolerancia al ejercicio. Solo 2 pacientes presentaban disnea a minimos
esfuerzos.

arritmias

M1
M2

60

&

Mean DTDpre
@
g

2
ClaseF

Fig 9. Indicacion quirurgica
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La presencia de eventos arritmicos o alteraciones en el electrocardiograma (
ECG ) como aparicion de QRS ancho (> 0,120 ms) marc¢ la indicacién
quirtrgica en 12 pacientes ( 33 %).

En nueve pacientes se encontrdé un QRS superior a 0,160 ms.

El 100% de los pacientes presentaron un bloqueo de rama derecha completo.

Ahla_EEF

(= F]
m:

Mean DTDpre

arritmias

Fig 10. Eventos arritmicos preoperatorios y dilatacion VD.

Otra de las indicaciones para someter a estos pacientes a una sustitucion valvular
pulmonar fue la existencia de dilatacion del ventriculo derecho ( medido
ecocardiograficamente en modo 2D ) y /o disfuncidn contréctil del ventriculo derecho
TAPSE.

En el 100 % de los pacientes se realizé una RMM que corrobord la dilatacion del
ventriculo derecho a través de los volumenes ventriculares.

En nuestro estudio el 78 % de los pacientes incluidos presentaban una dilatacion
ventricular derecha; con un didmetro medio DTDs de 50,2 mm ( 40 — 102) con
disfuncion contractil sélo en 11 pacientes.

En todos los casos existia una grado de regurgitacion pulmonar y sélo en 3
casos existia dilatacion del anillo tricuspideo generando una insuficiencia tricuspidea
moderada.

(0)
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=

2008

2009

NHC | Edad | 1 ° Intervenci | Disnea | Arritmias | Ablacién EEF | DTDVD pre 1Q | DTS | TAPSE | Dias post |Q | Arritmias postlQ | TAPSE post

1273545

595765
2066701
2083745
2045974
2063802

631990
2105511
2090002
2063930
2088139

212902

2083647
2083352
2073603
2126988
2882563
2082425
1352267
1592208
1547956
2067689
1592601
2027015
2118578
2099618
2044624
1350545
2125073
2210915
2101872
2183944

42
35
31
28
33
31
44
26
27
31
31
23

29
29
31
24
58
25
28
63
23
27
30
35
22
28
39
27
26
24
31
22

6 afios
3 afios
2 afios
6 meses
2 afios
4 afos
11 afios
2 afios
6 meses
3 afios
4 afos
20 meses
lafioy
medio
4 afos
4 afos
2 afios
28 afios
4 afos
7 afios
5 afios
4 afos
4 afios
4 afos
5 afios
2 afios
2 afios
6 afios
7 afios
4 afos
7 afios
5 afios
3 afios

Tabla 1 . Tabla de recogida de datos

CF1l
Cf
CF1
CF1l
CF1
no
CF 1l
cF 1l
no
CF1l
no
CF Il

CF1
CF 1l
CF 1l
CF1
CF 1l
CFI

CF1
CF1l
CF1
CF1
CF1
CF 1l
CF1
CF1
CF1
CF 1l
CF1
CF1
CF1
CF1

Si
si
no
no
no
Si
si
si
no
no
inducidas
no

no
no
Si

si

si

no
no
no
no
no
no
no
no
si

si

si

no
no
no
no

Si
Si

no
no
no
no
Si

Si

no
no
no
no

no
no
no
no
Si

no
no
no
Si

no
no
no
no
Si

no
no
no
no
no
no

42
40
40
41
44
41
55
46
54
55
58
59

49
57
59
60
60
58
60
64
58
55
62
64
65
102
54
59
62
59
59
46

25
20
23
22
21
20
31
28
27
26
29
25

26
32
25
26
32
25
36
32
28
29
31
29
28
35
28
41
42
43
42
30

13
19
22
22
25
13
14
17
17
16
20
22

15
25
25
20
15
15
16
20
12
16
14
12
15
14
14
15
14
19
14
21

27

9
11
14
11
18
14
22
10

9
11
16

11
12
10
12
17
13
15
15
16
12
12
16
15
12
15
12
10
10
11

9

no
no
no
no
no
no
no
no
no
no
no
no

no
no

no

no

no

Si

no

no

no

no
flutter
no

no

no

no

no

no

no

no

no

36

15
13
13
14
15
10
15
16
15
15
11
15

17
11
18
14
15
18
23
15
18
15
16
15
15
12
15
15
15
18
15
12
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3.3 Procedimiento quirurgico

Los pacientes sometidos a cirugia de sustitucion valvular pulmonary fueron reparados
inicialmente mayoritariamente en nuestro centro realizaindose una valvulotomia y
infundibulectomia con ampliacion del tracto de salida del VD mediante el implante de
un parche.

Posteriormente siguieron controles por parte de la Unidad de Cardiopatias Congénitas
de nuestro centro de forma anual en casos de aparicion de sintomas de forma
semestral.

El aumento de los didmetros ventriculares, la aparicion de sintomas, la disminucion de
la tolerancia al esfuerzo asi como aparicion de eventos arritmicos, entendidos como
aparicion de clinica o induccion de arritmias ventriculares por EEF, han sido motivo de
indicacion quirtirgica de estos pacientes.

La técnica quirurgica en estos pacientes no se diferencia de la cirugia de sustitucion
valvular en otros casos, sin embargo hay unas premisas que hay que tener en cuenta ,
destacando por encima del resto de que se trata de una reintervenciones.

Técnica quirdrgica

e Induccién anestésica y monitorizacion.
o Reesternotomia media por cicatriz previa.

Se tendré que tener en cuenta:

— Sierra de Reintervencion o Oscilante

— Cavidades derechas dilatadas ( posiblemente muy adheridas a esternon)

— Apertura primero con un separador pequefio y posteriomente ir aumentando la
separacion del mismo, para evitar distension o rotura de estructuras mediastinicas.
(Vena innominada )

e Diseccién por planos.
A considerar :

—  Esimportante tener la hoja quirtrgica previa para conocer si se dejo el
pericardio abierto o cerrado.

La diseccion en ambos casos serd meticulosa.

En el caso de que durante la cirugia previa se dejase el pericardio abierto o no se
colocara un parche de pericardio de proteccion, la diseccion serd mas cruenta
pudiendo hallar el epicardio como primera capa.
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— La diseccion se puede realizar con tijera o bien con bisturi eléctrico. En ambos
casos y dado de que las cavidades estan muy dilatadas, la presion sobre las
mismas pueden desencadenar eventos arritmicos, alteraciones de llenado y/o
sangrado.

Por eso en todas las reintervenciones se colocan placas externas para poder
desfibrilar al enfermo en caso que lo requiriera en cualquier momento.

Realizacion de bolsas de canulacion para entrada en CEC.

En toda intervencion de cirugia cardiaca se ha de asegurar una entrada de sangre
arterial y otra de salida (retorno venoso).

En una reintervencion, donde las estructuras pueden estar muy adheridas y la
diseccion de las mismas puede ser dificultosa, se puede considerar la opcion de
entrar en CEC via femoro — femoral.

En cualquier caso, la via de eleccion para realizar la canulacion y posterior
entrada en CEC serd la siguiente:

- Canula arterial ------------ Aorta ascendente
- Cénula venosa atrio caval ------- Auricula derecha y cava inferior
Entrada en CEC

No se realiza clampaje aortico. Manteniéndose en una hipotermia moderada (
32 ° C ) como protecciéon miocardica.

Al tratarse de cavidades derechas la posibilidad de que pase aire a cavidades
izquierdas es minima. ( considerando que no existen comunicaciones
ventriculares sin cerrar ).

En caso de existir defectos ventriculares residuales, se realiza clampaje adrtico y
entrada de cardioplejia anterograda para la correccion del mismo.

Se realiza en fibrilacion ventricular.

Apertura a través del parche previo o infundibulectomia, con corte longitudinal
por encima del anillo de la valvula pulmonar.

Liberacion de adherencias y reseccion de bandas musculares si existen o no
fueron resecadas del todo en la primera cirugia a nivel del tracto de salida del
VD.
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o Explante de los restos valvulares.

Fig 11 Imagen tomada Cardiopatia Congénita - Castaneda

o Implante de protesis valvular en posicion pulmonar.
Los tipos de conductos que pueden ser usados son :

- Protesis mecanica
- Prétesis biologica
- Homoinjertos

- Contegra

Como se vera mas adelante, el uso de uno o otra conducto / protesis es hoy en dia un
tema de controversia. Aunque la mayoria de los grupos se decantan por el uso de
proétesis ya sean mecanicas o bioldgicas. Sin embargo este no es un hecho a discutir en
este trabajo, aunque si que se expondran los motivos por los que en nuestra serie los
pacientes reciben protesis biologicas.

Se realiza el implante de la protesis mediante :
- Ticron en el septo.
- Sutura continua prolene 3/0.

Una vez implantada la protesis se procede al cierre de la infundibulectomia mediante un
parche. (Goretex)
El cierre directo solo se realiza en caso de cavidades muy dilatadsa y suele ser muy

infrecuente debido a que simultdneamente con el implante se realiza un remodelado
infundibular o del tracto de salida del ventriculo derecho.
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e En caso de existir estenosis de las arterias pulmonares se puede realizar una
ampliacion de las mismas utilizando el mismo parche de Gore Tex utilizado en
la ampliacion y cierre del tracto de salida del ventriculo derecho.

o Pacientes con historia de eventos arritmicos que no hayan sido sometidos a
ablacion por EEF pueden recibir un procedimiento de crioablacion.

e Por tltimo y una vez que se ha implantado la prétesis y se ha cerrado la
infundibulectomia, se puede empezar el destete o salida de CEC.

e Hemostasia y cierre por planos.

e En numerosas reintervenciones no se halla el pericardio. Por ello en la mayoria
de las reintervenciones se utiliza un parche sintético ( polytetrafluoroethylene) Gore

TEX, que facilitard la entrada de futuras reesternotomias y protegera la parte
anterior del corazon.
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3.4 Analisis estadistico

El andlisis de este estudio retrospectivo ha sido realizado con el programa Stadistical
Analisis System Software ( version 17.0; SPSS).

Se ha realizado una comparacion entre los datos preoperatorios y postoperatorios, (
variables continuas ; didmetros telediastolicos y telesistolicos del ventriculo derecho (
DTDS , DTS ) y cualitativas dicotomicas disfuncion contractil del ventriculo
derecho), mediante test paramétricos.

Para el calculo del periodo libre de reintervencidn se considero el tiempo expresado en
dias desde el primer dia de la intervencion hasta la ultima fecha de seguimiento.

Se utilizo el método Kaplan Meier para calcular la supervivencia global y el periodo
libre de reintervencion.

Se establecio a priori como limite de significacion estadistica un valor de p < 0,05.

Ademas de han empleado métodos estadisticos descriptivos incluyendo medidas de
tendencia central.
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4. RESULTADOS

4. 1 Datos demograficos

De Enero 2007 a Septiembre 2009, 33 pacientes fueron sometidos a una intervencion
de sustitucion valvular pulmonar.

Los 33 pacientes habian sido sometidos a algun tipo de cirugia correctora — paliativa,
habiéndose realizado en todos los casos una valvulotomia + infundibulectomia e
implante de parche de ampliacion del tracto de salida del ventriculo derecho.

El1 41 % de los pacientes fueron mujeres y el 59 % varones.
La edad media de los pacientes fue de 31,3 afios, ( 18-63 a).

La edad media de la primera intervencion fue a los 3,8 afios ( 6 meses — 28 afios ). S6lo
un paciente no habia sido sometido a ningun tipo de intervencion en la infancia,
realizandose una cirugia paliativa — correctora a los 28 afios.

En nuestra serie se recoge el caso de un paciente varon que habia sido sometido a dos
intervenciones de recambio valvular pulmonar por protesis mecanica y que durante su
seguimiento habia presentando varios episodios de trombosis de la misma. Recibio
tratamiento fibrinolitico y posteriormente y tras recidiva de la clinica y la trombosis; se
realizard el implante de una proétesis biologica siendo dado de alta y manteniéndose
asintomadtico durante su seguimiento a un afio.

Edades medias y distribucion por sexos

35
30 %._
25 -
y4 —e&— Mujeres
20 +—- ]
15 L G // —#— Varones
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5 —
> \o' é\(& X4
N (Qe} N ¢
Q‘\ é@'
&L 1%
Q/b
Fig 12
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La supervivencia del grupo a 2 afios es del 97 % con un s6lo exitus durante el
seguimiento.

El tnico paciente que ha sido exitus durante este seguimiento se trataba de un paciente

de 23 afos que falleci6 al afio y medio de su intervencion. En su caso la indicacion de

cirugia vino marcada por la presencia de dilatacion de cavidades derechas. El paciente

fue hallado muerto en la via publica. Se trataba de un paciente politoxicomano cuya
necropsia no consiguio6 esclarecer el motivo de su fallecimiento.

En el ultimo control antes de su defuncion, el paciente se habia mantenido en Clase
funcional I y ecocardiograficamente se habia objetivado una regresion en las

dimensiones del ventriculo derecho. No consta en los controles aparicion de eventos
arritmicos, entendidos como aparicion de clinica en forma de mareos o palpitaciones.

No hubo mortalidad perioperatoria.

Hasta la fecha el 100 % de los pacientes que viven se mantienen libres de
reintervencion.

Analisis S . ia Kaplan Meier

0,67

Supervivencia libre reintervencion

0,07

Diasevol

Fig 13 Analisis de periodo libre de reintervencion.
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4.2 Resultados quirargicos.

Todos los pacientes incluidos en esta serie fueron sometidos a cirugia de sustitucion
valvular pulmonar realizandose reesternotomia media y bajo circulacion extracorporea.

No aparecieron complicaciones durante la reesternotomia en ningln caso.
En la mayoria de los casos se entr6 en circulacion extracorporea de forma convencional,
sin necesitar accesos femorales ( arteriales o venosos )

Los tiempos de CEC fueron similares en todos los casos. En ningun caso se realizo
clampaje adrtico.

Ninglin paciente presentd eventos embodlicos pulmonares durante su estancia
hospitalaria.

La estancia media hospitalaria fue de 12,58 dias ( 9- 27 dias), sin existir mortalidad
preoperatoria.

Las complicaciones mas frecuentes que aparecieron durante su estancia hospitalaria o
en postoperatorio inmediato estan recogidas en la Tabla .2.

Se han de considerar alteraciones del ritmo como complicaciones inmediatas,
derivandose de estas la toma de decisiones sobre el manejo de las mismas.
Este punto se discutird mas adelante.

Un paciente presentd compresion extrinseca de la coronaria derecha como
complicaciéon mecéanica durante las primeras horas del postoperatorio inmediato.

En este caso una vez que el paciente llego a la unidad de postoperados de Cirugia
Cardiaca se objetivé una alteracion en la repolarizacion electrocardiografica,
decidiéndose realizar una Coronariografia urgente que objetivd compresion extrinseca
de la coronaria derecha producida por el dectbito de un tubo de drenaje.

Tras la retirada del mismo y angioplastia simple de la coronaria derecha la evolucion
del paciente fue satisfactoria.
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Tabla 2.

Complicaciones postoperatorias inmediatas
Sangrado / Reintervencion 6 pacientes
Infeccion herida 3 pacientes
Trastornos conduccion 2 pacientes
Torsada de Pointes ( Episodios de FV ) 1 paciente
Neumotorax 1 paciente
Compresion extrinseca CD 1 paciente

Como se ha ido mencionando con anterioridad, todavia no esta claro el momento ideal
para someter a pacientes, la gran mayoria de los cudles estan asintomaticos, a una
cirugia de sustitucion valvular pulmonar.

Sin embargo y como hemos ido detallando con anterioridad la presencia de dilatacion
de cavidades derechas asi como la disfuncion contractil del ventriculo derecho, van a
marcar la aparicion de clinica 'y eventos arritmicos en estos pacientes, y por lo tanto
seran puntos claves para asentar futuras indicaciones de cirugia. Asi como sera
importante conocer si el implante de una proétesis valvular en posicion pulmonar frenard
la dilatacion del ventriculo derecho e incluso si este remodelado mejorara la
contractibilidad cardiaca.

Se analizan los resultados quirurgicos de estos pacientes a tres niveles:

1- Clinica y tolerancia al esfuerzo en postoperatorio inmediato y
tardio.

2- Eventos arritmicos en el postoperatorio inmediato y seguimiento.

3- Parametros ecocardiograficos en postoperatorio inmediato y
tardio. (Dimensiones cavidades derechas y funcion contractil del
VD ( TAPSE)).
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4.2.1 Clinica v tolerancia al esfuerzo

Los pacientes de esta serie, que habian sido intervenidos en la edad infantil, seguian

controles por parte de la Unidad De Cardiopatias Congénitas de nuestro centro de forma
semestral.

El objetivo de los controles era conocer la Clase funcional de estos pacientes ( segiin
NYHA), realizandose entrevistas clinicas y exploraciones fisicas y complementarias. (
Ecocardiograma y RMN ).

Los pacientes permanecieron asintomaticos y en raras ocasiones presentaron clinica
derivada de la dilatacioén de cavidades derechas.

En nuestra serie una minoria de pacientes lleg6 a la intervencion quirtirgica con clinica
de disnea; 12 pacientes ( 36 % ) de los cudles Unicamente 2 pacientes presentaban
disnea a minimos esfuerzos.

Tabla 3

Clase | No limitacion de la actividad fisica. La actividad ordinaria no ocasiona
excesiva fatiga, palpitaciones, disnea o dolor anginoso.

Clase Il Ligera limitacion de la actividad fisica. Confortables en reposo. La actividad
ordinaria ocasiona fatiga, palpitaciones, disnea o dolor anginoso.

Clase Ill  Marcada limitacion de la actividad fisica. Confortables en reposo. Actividad fisica
Menor que la ordinaria ocasiona fatiga, palpitaciones, disnea o dolor anginoso.

Clase IV Incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad fisica sin disconfort. Los
sintomas de insuficiencia cardiaca o de sindrome anginoso pueden estar presentes

incluso en reposo. Si se realiza cualquier actividad fisica, el disconfort aumenta.
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En el seguimiento de los mismos pacientes y tras el alta hospitalaria, mediante historia
clinica, exploracion fisica y exploraciones complementarias se objetivo que el 100 % de
los pacientes que se mantenian vivos seguian en CF I —II con buena tolerancia al
esfuerzo fisico.

Asi mismo, uno de los pacientes de la serie tuvo un parto eutocico sin complicaciones.

11 o superio

| Seguimiento al afio

@ Precirugia

Asintomatic
0-

0 10 20 30
Asintomatic .
I Il o superior]
o-1
Seguimiento al afio 24 8
Precirugia 21 10

Fig 14 .Cuadro Clase funcional v tolerancia al esfuerzo
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4.2.2 Eventos arritmicos en postoperatorio inmediato y seguimiento

Otro de los puntos importantes en el seguimiento y control preoperatorio de estos
pacientes era conocer la presencia de eventos arritmicos, sintomaticos o inducidos,
realizdndose un Estudio Electrofisiologico a todos los pacientes ya fuera en el
preoperatorio o bien en el postoperatorio.

La prevalencia de eventos arritmicos, entendidos como aparicién de fibrilacion
ventricular u otro tipo de arritmias malignas, alcanza una cifra de alrededor del 6 % en
la mayoria de las series y seguimiento de estos pacientes.

En nuestra serie un 36 % de los pacientes presentaron alteraciones electrocardiograficas
(QRS ancho ) y presencia de arritmias ventriculares.

A todos los pacientes se les realizé un estudio electrofisiologico. Se realizd una
ablacion sobre 7 pacientes, requiriendo implante de un dipositivo autodesfibrilable (
DAI) en dos pacientes.

En el postoperatorio inmediato, todos estos pacientes siguen un control con telemetria
mientras se encuentran hospitalizados, para objetivar la aparicion de eventos arritmicos.

La fibrilacion auricular fue la arritmia mas frecuente, observandose en 5 pacientes. En
todos ellos fue cardiovertida a ritmo sinusal farmacoldgicamente.

En 2 pacientes aparecieron episodios de Torsada de Pointes durante la hospitalizacion.
En uno de ellos se indujo arritmia ventricular por lo que se le implanté un DAL

30
25 A
20 A —
o Pre cirugia
15 B Inmediata
0O Seguimiento
10
5 |
0l : e
si no DAI
o Pre cirugia 12 21 2
B Inmediata 7 26 1
0O Seguimiento 0 0

Fig 15
Eventos Arritmicos preoperatorio / Inmediato v Seguimiento
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4.2.3 Parametros ecocardiograficos en postoperatorio inmediato v seguimiento

Durante el seguimiento de estos pacientes va a ser de gran importancia el seguimiento
ecocardiografico y volumétrico de sus didmetros ventriculares derechos.

El grado de insuficiencia pulmonar, que ocasiona una dilatacion ventricular derecha,
es el factor mas importante en nuestro estudio que va a determinar el momento de la
indicacion quirtrgica.

El1 91 % de los pacientes presentaban una dilatacion del ventriculo derecho en el
momento de la indicacion de la cirugia, con una x 57,39 mm ( 40 — 102).

Tras la cirugia de sustitucion valvular y remodelado del tracto de salida del Ventriculo
derecho los didmetros ecocardiograficos inmediatos presentaban una reduccion de
alrededor del 3 %, con un DTDs medio de 48,9 mm ( 33-60).

Esta reduccion aumentaba hasta en un 2 % al afio y medio de seguimiento.
No se encontraron diferencias significativas con los diametros DTS.

Diametros DTDs
100 1
80 +
60 DTD pre cirugia
l DTD inmediato
40 | - DTD seguimiento
20
0
DTDs minimo DTDs méximo DTDs medio
DTD pre cirugia 40 102 57,39
DTD inmediato 33 60 48,9
- DTD seguimiento 30 58 44

Fig 16. Evolucion didmetros ecocardiograficos ventriculo derecho
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» Por otro lado, otra de las caracteristicas que valoramos fue la disfuncion contractil
en estos pacientes.

Sélo 11 pacientes presentaron una funcion contréctil del ventriculo derecho o TAPSE
inferior a 14 de forma preoperatoria.

En el postoperatorio inmediato, y entendiendo como aturdimiento cardiaco tras la
circulacion extracorporea esta cifra no se vié disminuida pero tampoco aumentada, de
forma que los pacientes con buena funcion contractil preoperatoria también la
mantuvieron en el postoperatorio inmediato.

En el ecocardiograma de control a los 6 meses y anual se objetivé una mejoria en la
funcion contractil con un TAPSE medio de 17,5.

De esta forma en nuestra serie no se objetivo una diferencia significativa en la funcién
contractil de los pacientes sometidos a la cirugia de sustitucion valvular pulmonar.

]
i OTAPSE
] maximo

g EIZI B TAPSE minimo
© —]
o 5 B TAPSE medio
§ L) L]
oo 10 20 30

Fig 17. Funcion contractil del ventriculo derecho
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5. DISCUSION

La Tetralogia de Fallot es una de las cardiopatias congénitas mas frecuentes, con
tratamiento quirirgico a edades tempranas y cuyo seguimiento va a venir determinado
por el andlisis de su capacidad funcional y la aparicion de clinica con los afios.

A pesar de que los resultados de la capacidad funcional a largo plazo de pacientes con
TOF sometidos a cirugia correctora son excelentes, los efectos negativos del grado de
insuficiencia pulmonar o regurgitacion como resultado de la valvulotomia y
infundibulectomia previa, en forma de limitacion funcional o aparicion de alteraciones
eléctricas, son conocidos.

La insuficiencia pulmonar después de la reparacion inicial de la TOF con PA o PS va
aser uno de los factores prondsticos que van a condicionar el seguimiento futuro de
estos pacientes.

De esta forma la existencia de una insuficiencia pulmonar en mayor o menor grado va a
ocasionar una dilatacion del ventriculo derecho con empeoramiento de la clase
funcional ( CF segin NYHA) ( tabla 1).

Asi pues, el momento de la cirugia va a venir marcado por la presencia de clinicay / o
aparicion de arritmias que se encuentran en relacion con la dilatacion del ventriculo
derecho y la aparicion de disfuncion contractil del mismo.

. . 37.8 . .,
Diferentes estudios, >>® han demostrado, que la sustitucion valvular pulmonar (PVR)
tiene efectos beneficiosos sobre la sintomatologia, funcion contréctil y disminucién de
eventos arritmicos en pacientes con cirugias correctoras previas.

De esta forma, la tendencia deberia ir encaminada a indicar una cirugia de PVR,
porque a pesar de que el paciente se mantiene asintomatico, se puede demostrar que a
corto plazo se puede aportar un beneficio sobre la capacidad funcional del paciente,
haciendo énfasis sobretodo en la actuacion precoz sobre un ventriculo derecho que
tiende a dilatarse con los afios.

Conocer hoy en dia el tiempo Optimo para realizar un PVR es todavia un punto de
controversia.

Durante los ultimos afios han aparecido diferentes series que hablan no so6lo de los
factores que conducen a una indicacidn quirurgica precoz sino también de los factores
de riesgo para presentar una peor evolucion en el tratamiento de esta patologia.

En este estudio de revision de casos, se concluyd, que los pacientes que presentaban
las siguientes caracteristicas : sexo masculino y diametro aumentado de las arterias
pulmonares y que eran sometidos a una sustituciéon valvular pulmonar, presentaban
un peor prondstico perioperatoria y durante el primer afio de seguimiento
postoperatorio.

Sin embargo, el objetivo de dicho trabajo no era conocer los factores pronosticos que
aumentaban la morbi mortalidad de los pacientes sometidos a PVR, sino conocer hasta
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qué punto realizar una indicacioén quirdrgica precoz en pacientes que se encontraban
pauciasintomaticos / asintomaticos pero con dilatacion del ventriculo derecho, podia
mejorar su capacidad funcional futura. Todo ello haciendo hincapié en el remodelado
de los diametros del ventriculo derecho.

El objetivo del estudio ha sido valorar, por lo tanto, el remodelado del ventriculo
derecho tras realizar una sustitucion valvular pulmonar en pacientes que habian sido
sometidos a cirugias correctoras durante la edad infantil y habian presentado clinica o
dilatacion (aumento diametros telediastdlicos) del ventriculo derecho.

De esta forma, el objetivo ha sido conocer el impacto del grado de regurgitacion
pulmonar en pacientes postoperados, su efecto sobre la dilatacion del ventriculo
derecho y la repercusion de este hecho en la aparicion de clinica.

Asi se ha podido indicar el momento idoneo para realizar la indicacion quirargica y
por lo tanto permitir reducir y mejorar la funcion contréctil del ventriculo derecho en el
seguimiento futuro de estos pacientes.

Durante estos afios, los pacientes que habian sido sometidos a una intervencion
quirurgica siguieron controles por su cardiologo habitual manteniéndose la gran
mayoria asintomaticos.

El grado de regurgitacion pulmonar y la aparicion de la clinica han sido hasta la fecha
los principales pardmetros utilizados para realizar una indicacidon quirtrgica, en este
caso de sustitucion valvular pulmonar. A estos factores se ha afiadido otros como por
ejemplo la presencia de arritmias ventriculares.

En esta linea, estan las series de Eyskens et al.*!, con 18 pacientes y el uso de test de
esfuerzo preoperatorios, para conocer la capacidad funcional de sus pacientes.

O bien la serie de Liem et al.*® con 58 pacientes y Warner et al ( 2003)** con 36
pacientes.

En ambos casos, se utilizaron pruebas de esfuerzo para conocer la capacidad funcional.

Asi, la sustitucion valvular pulmonar en pacientes con CF IIl o IV o con test de
esfuerzo positivos mejoraba la calidad de vida y la capacidad de tolerancia al esfuerzo
futura.

En nuestro caso, la mayoria de los pacientes se encontraban en CF I-1I. Su capacidad
funcional y tolerancia al esfuerzo no fueron objetivadas mediante pruebas de esfuerzo.
Sélo el seguimiento y la exploracion fisica fueron los factores determinantes para
catalogar y evaluar la tolerancia al esfuerzo.

Otro de los puntos importantes a valorar durante el seguimiento de estos pacientes, ha
sido la aparicion de eventos arritmicos.

Como se ha mencionado con anterioridad, la dilatacion ventricular derecha ocasionada
por el grado de insuficiencia pulmonar residual tras una cirugia correctora, es uno de
los factores predisponentes que da origen a eventos arritmicos, de diversa gravedad en
estos pacientes.
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En el afo 2001 aparecieron series donde la alteracion electrocardiografica con QRS
ancho y aparicion de eventos arritmicos ventriculares (malignos) se constituyd como un
nuevo criterio para realizar una sustitucion valvular pulmonar. ( PVR).

En esta linea aparecieron estudios que buscaban el diagnéstico e induccion de eventos
arritmicos en estos pacientes y su seguimiento posterior.

Therrien et al (2001 ), ' con 70 pacientes, valoraban la realizacion de ablaciones
quirtrgicas en pacientes con historia de fibrilacion auricular/flutter o Taquicardia
ventricular.

Disgicil et al (2001) > con 42 pacientes incluidos, también hicieron uso de ablaciones
quirtrgicas en pacientes que habian presentado clinica arritmoldgica durante su
seguimiento.

Sin embargo, en ninguna de las dos series se realizaron estudios electrofisioldgicos de
forma reglada a todos los pacientes, hubieran o no presentado clinica arritmologica de
forma preoperatoria.

Asiy adiferencia de la mayoria de series, en todos nuestros pacientes se realizaron
estudios electrofisioldgicos preoperatorios.

De esta forma, se evalud preoperatoriamente a todos los pacientes, hubieran o no
presentado clinica arritmoldgica con anterioridad.

En nuestra serie, tan s6lo 12 pacientes presentaron sintomatologia o historia de
arritmias durante su seguimiento requiriendo ablacion prequirtirgica en 7 casos.

Asi pues, los pacientes a los que se les indujeron eventos arritmicos fueron sometidos a
ablacion prequiruigica, sin aparecer, por el momento nuevos eventos arritmicos en el
seguimiento a largo plazo de los mismos.

So6lo dos pacientes presentaron arritmias en el postoperatorio inmediato con necesidad
de implante de un dispositivo DAI.

Estos dos pacientes habian sido sometidos a estudios electrofisioldgicos con
anterioridad al procedimiento quirurgico sin haber presentado en el mismo induccion de
eventos arritmicos ventriculares.
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Sin embargo y como en diferentes series desde el 2008, ( '>*'7** ) el motivo

fundamental de este estudio era determinar si realizar una PVR precoz en pacientes
asintomaticos pero con el ventriculo derecho dilatado era capaz de ocasionar un
remodelado del mismo a largo plazo, y por lo tanto presentar una mejoria en la funcion
contractil y también una reduccion de eventos arritmicos.

El método diagndstico mas utilizado para el estudio de la mayoria de las cardiopatias
congénitas ha sido hasta la fecha la ecocardiogréfia.

Eluso de la ecocardiografia ha sido fundamental para conocer la evolucion de los
diametros tras la PVR, sin embargo ya en el 2005 °, introducian el estudio de los
volumenes ventriculares mediante el uso de Resonancia Magnética Nuclear ( RMN) en
el estudio pre y postoperatorio.

Estudios y series posteriores, corroboraron que el uso de la RMN en pacientes
severamente sintomaticos ( CF III-IV ) o bien con disfuncion contractil moderada del
ventriculo derecho presentaba una aproximacion a los volumenes ventriculares de estos
pacientes durante su seguimiento.

La aparicion de la RMN y la introduccién de la misma para el estudio de las
cardiopatias congénitas complejas ha supuesto por lo tanto un avance para el
conocimiento preoperatorio y seguimiento posterior de estos pacientes.

En nuestra serie, todos los pacientes fueron estudiados mediante un estudio
ecocardiografico y RMN.

A pesar de que el objetivo de este estudio no sea presentar una correlacion de datos
ecocardiograficos y volumétricos mediante RMN, podemos decir, al igual que la
mayoria de las series, (***” que la correlacion volumétrica o estudio mediante RMN en
estos pacientes nos aproxima mejor al grado de dilatacion del ventriculo derecho y por
lo tanto al momento de la indicacion quirargica.

Los pacientes fueron sometidos a estudios ecocardiograficos preperatorio /
postoperatorio inmediato y postoperatorio en seguimiento ( 6 meses y 1 afo).

Todos nuestros pacientes presentaron una reduccion ventricular en el postoperatorio
inmediato y seguimiento a 6 meses y 1 afio.

La reduccion ventricular en el postoperatorio inmediato es el resultado de la cirugia de
remodelado / reconstruccion tracto salida del ventriculo derecho durante el implante
valvular pulmonar.

El mantenimiento del mismo durante el seguimiento de los pacientes es el resultado del
implante de una proétesis en posicion pulmonar.

La desaparicion en este caso de la insuficiencia pulmonar ( resultado de la

infundilectomia correctora a edades precoces) permite mantener los didmetros
ventriculares corregidos durante la cirugia.
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Otro punto importante en el momento de realizar una PVR fue conocer si esta se
realizaba con una protesis mecanica o bioldgica.

En nuestra serie la mayoria de nuestros pacientes han recibido una protesis biologica.
El motivo fundamental es que se trata de pacientes jovenes y / o mujeres en edad fértil
donde la toma de anticoagulantes orales podria suponer una contraindicacion para un
deseo futuro de maternidad.

En nuestra serie el 87 % de los pacientes recibieron una protesis biologica y solo a 4
pacientes se les implantd una protesis mecanica. 1 de estos pacientes presentd varios
espisodios de trombosis protésica que fueron tratadas en una ocasion con fibrinoliticos y
en otra con recambio valvular protésico por una nueva protesis mecanica. La recidiva de
un nuevo episodio trombotico en este paciente hizo que se realizard un nuevo recambio
valvular esta vez por una protesis biologica.

Se trata de valvulas que trabajan en cavidades con presiones bajas con lo que la
aparicion de eventos tromboticos podrian ser mas frecuentes, como es el caso del 3 %
de pacientes de nuestra serie con protesis mecanica.

Tjalling et al. *', presentan su serie con 28 pacientes a los que se sometié a PVR con
protesis mecédnica, concluyendo que manteniendo un INR 2,5-4,0 reducen el riesgo
tromboembolico.

En su serie presentan que los problemas derivados de los eventos trombdticos son
menores que la incidencia de reintervenciones en series con xenoinjertos/ homoinjertos
donde el deterioro del conducto proétesico, en este caso elegido, le confiere una curva
libre de reintervencion del 85% a los 10 afos y del 70% a los 7 afios respectivamente.

Otro de los puntos que Tjalling y su grupo plantean en su revision, es la aparicion de
disfuncion valvular prétesica bioldgica precoz, y como la disfuncion de cualquier de
estos conductos aumenta la morbi mortalidad de estos pacientes en reintervenciones
sucesivas.

En la literatura revisada no hay series que presenten curvas libres de reintervencion
superior a 5 afios en paciente sometidos a cirugia de sustitucion valvular pulmonar con
protesis biologica.

En la serie de Bonhoeffer ® ( 2002) , donde plantean el implante de valvulas
percutaneas en pacientes portadores de protesis bioldgicas disfuncionantes, abre un
camino futuro para evitar futuras reintervenciones en estos pacientes.

En esta linea, han aparecido diferentes series '%'*!* que analizan los resultados de
morbimortalidad, en pacientes portadores de protesis bioldgicas o homoinjertos
disfuncionante sometidos a reintervenciones.
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Asi, Cesjenvar et al., (2004) '* con una serie de 411 pacientes, ( 47 pacientes
portadores PVR previas ) y posteriormente, Frigiola et al;* (2008), realizan un estudio
donde se comparan dos grupos de pacientes sometidos a PVR (un 4 % de los cuales
eran portadores de conductos disfuncionantes ) con pacientes sometidos a implante
percutaneo valvular sin encontrar un aumento significativo en la morbi-mortalidad
entre ambos procedimientos.

En la serie de Frigiola et al también se comparaban los resultados a largo plazo entre
pacientes sometidos a PVR con protesis mecénica y pacientes sometidos a PVR
percutaneo observando que en ambos casos se producia una disminucion en los
diametros ventriculares y mejoria de la funcioén contractil.

De esta forma, los avances con la introduccion del implante percutaneo y la
perfeccion de su técnica en el futuro, permitiran con el tiempo disminuir la morbi
mortalidad del procedimiento y ofrecer una alternativa a la reintervencion, a aquellos
pacientes que presenten una disfuncion valvular.
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6. CONCLUSIONES

1.

En este estudio realizado en el Hospital Vall d’Hebron, la sustitucion
valvular pulmonar en pacientes afectos de una Tetralogia de Fallot mejora
los didmetros ventriculares, la funcioén contractil y por lo tanto la capacidad
funcional de los mismos.

En los pacientes sometidos a Estudio electrofisioldgicos que no presentaron
induccidn de eventos arritmicos ventriculares, no han presentado episodios
arritmicos tras la cirugia de sustitucion valvular pulmonar.

Todos los pacientes se mantienen en Clase funcional I tras la cirugia y libres
de reintervencion con un seguimiento medio de 16,9 ( 5-33 ) meses.

Los factores de riesgo para presentar una peor evolucidon son un retraso en
la correcion inicial de la TOF y por lo tanto aparicion de enfermedad
pulmonar por hipertension vascular subyacente, edad avanzada en el
momento del PVR, deterioro funcional preoperatorio con Clase Funcional
segun NYHA ( III- IV), o bien aparicion de eventos arritmicos.
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ABREVIATURAS

1P Insuficiencia pulmonar

ROVTO Obstruccion al flujo en el tracto de salida del ventriculo derecho.
TOF Tetralogia de Fallot

AP Atresia pulmonar

PS Estenosis pulmonar

VD Ventriculo derecho

PVR Sustitucion valvular pulmonar.

CF Clase Funcional

RMN Resonancia Magnética Nuclear.

MAPCAs  Malformaciones arteriales — colaterales aorto pulmonares.

EEF Estudio electrofisiologico
DTDs Diametro telediastédlico
DTS Diametro telesistolico.
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