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La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cianética mas frecuente en la poblacion general,
con una incidencia general de 0,1/1.000 nacidos vivos.

El eje morfologico diagndstico es el desplazamiento anterior izquierdo del septo infundibular -hacia la
via de salida ventricular derecha- durante el periodo de embriogénesis, lo que causa complejo de cabal-
gamiento adrtico, comunicacion interventricular, estenosis subpulmonar e hipertrofia ventricular derecha.
Sin intervencion quirdrgica, su sobrevida al afio alcanza 66% y s6lo 10% a 15% en mas de veinte afos.
La presentacion clinica es variable y depende del grado de estenosis pulmonar; cuando ya es significa-
tiva en la etapa neonatal o en lactantes menores de tres a seis meses, pueden aparecer crisis de hipoxemia
gue requieren intervencion médica o quirtrgica de urgencia. La correccion completa de la malformacion
ofrece buenos resultados de supervivencia durante décadas, si bien con las primeras técnicas -parche
trans-anular y cierre del defecto interventricular- surgen problemas a largo plazo que pueden generar un
riesgo adicional de morbimortalidad. La insuficiencia pulmonar severa, la presencia de dilatacion ventri-
cular derecha y el desarrollo de arritmias potencialmente fatales son problemas que se tornan importan-
tes y que deben reconocerse a fin de valorar una reintervencion tempranay reparar los defectos residuales
inductores de arritmia. Las nuevas técnicas quirirgicas tratan de conservar al maximo la integridad de la
unién ventriculo-pulmonar y de la propia valvula, siempre y cuando la anatomia lo permita. Ello redunda,
sin duda, en beneficio para el paciente ya que los problemas residuales descritos tienen menor significa-
do clinico.

PALABRAS CLAVE: Fallot, correccion quirlrgica, arritmia, insuficiencia pulmonar.

The tetralogy of Fallot is the most frequent cyanotic congenital heart disease in the general population
with a general incidence of 0.1/1000 live births.

The morphologic diagnostic axis is the left anterior displacement of the infundibular ventricular septum
- towards the right ventricle way out- during the embryogenic period that causes aortic override, ventricu-
lar septal defect, subpulmonary stenosis and right ventricular hypertrophy. Without surgical intervention,
survival is 66% in 1 year and only 10% to 15% in > 20 years. Clinical presentation is variable and depends
on the grade of pulmonary stenosis; when it is already significant in the neonatal period or in infants < 3 to
6 months, hypoxemic crisis that may require urgent medical or surgical intervention may appear. Comple-
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te surgical correction of the malformation offers good survival outcomes during decades, although with
the first techniques -trans-anular patch and closure of the interventricular defect- there appear long term
problems that may generate an additional mobimortality risk. Severe pulmonary insufficiency, presence of
right ventricular dilation and development of potentially fatal arrhythmias are problems that become important
and must be recognized in order to assess an early re-intervention and to repair residual defects inductors
of arrhythmia. The new surgical techniques try to preserve as much as possible ventricular-pulmonary
joint and the valve itself, if anatomy allows it. That will without doubt benefit the patient because the
residual problems described have lesser clinical significance.

KEY WORDS: Fallot, surgical repair, arrhythmia, pulmonary insufficiency.

(Rev Colomb Cardiol 2008; 15: 139-147)

Introduccion

La tetralogia de Fallot en una malformacién congéni-
ta frecuente, con una incidencia de 0,1/1.000 nacidos
vivos. Su evolucién natural se ha modificado de forma
dréstica desde la aplicacién de cirugias paliativas tipo
Blalock-Taussig (fistula sistémico-pulmonar) y adn mas
cuando en los afos cincuenta se inicié la correccién
quirtrgica completa de la malformacién (1). Los resulta-
dos quirdrgicos inmediatos de la correccién completa,
son muy satisfactorios; sin embargo, en el seguimiento
de estos enfermos a largo plazo, surgieron problemas
relacionados con la técnica quirdrgica utilizada en la
reparacion. Cuando se requiere la ampliacién del tracto
de salida del ventriculo derecho con un extenso parche
trans-anular, se destacan dos problemas que de forma
sinérgica afectan la funcién del ventriculo derecho; ellos
son el grado de insuficiencia pulmonar resultante (IP) y la
dilatacién del ventriculo derecho (VD). Esta Ultima resul-
ta de la combinacién entre fraccién regurgitante y
cicatriz en la salida ventricular derecha impuesta por el
propio parche. Estas lesiones residuales toman cada vez
mds importancia en la valoracién funcional durante el
seguimiento, ya que afectan el grado de tolerancia al
ejercicio, lafuncién del ventriculo derechoy el desarrollo
de arritmias de predominio ventricular que pueden
comprometer la vida de estos pacientes. La evaluacién
metédica, que valore estos factores de evolucién, y de
manera frecuente en tiempo, es imperativa para recono-
cer estos cambios y poder actuar sobre ellos de forma
precoz para asf evitar su progresién.

Objetivos docentes

- Conocer los fundamentos fisiopatolégicos de la
cardiopatia, los métodos diagnésticos y las modalidades
del tratamiento.

- Estar al tanto de la evolucién postoperatoria y su
modalidad de seguimiento.

- Reconocer las secuelas y técnicas para su identi-
ficacién, asf como los procedimientos para tratar dichas
secuelas.

Anatomia clinica

En 1888, Arthur Fallot con base en autopsias de
enfermos portadores de la denominada «<maladie blue»
describié cuatro anormalidades morfolégicas en el co-
razén:

1. Comunicacién interventricular.

2. Estenosis subpulmonar.

3. Origen biventricular de aorta -cabalgamiento-.
4. Hipertrofia ventricular derecha.

Desde la perspectiva anatémica clinica, la malforma-
ciéon tiene en la desviacién anterocefdlica del septo
infundibular -componente del tabique interventricular-
la anomalia esencial que produce la estenosis
subpulmonar, de modo que el infundibulo ventricular
derecho adopta una forma de cilindro largo y estrecho.
A la obstruccién contribuye una trabeculaciéon gruesa e
hipertréfica en la pared libre ventricular dependiente en
parte de la denominada trabécula septo-marginal (1).

A esta tipica anomalia morfolégica principal, la acom-
pafa un grado variable de desarrollo de otras estructuras
anatémicas que configuran finalmente el espectro
anatomo-clinico de la malformacién. Ellas son: unién
ventriculo-pulmonar («anilloy), vélvula pulmonar (usual-
mente bicUspide y fusionada), unién sinotubular y seg-
mento tubular del tronco pulmonar, y ramas pulmonares.
Estos segmentos pueden ser o no definidamente
hipopldsicos, lo que condiciona el cuadro clinicoy, como
consecuencia, el manejo terapéutico.

La comunicacién interventricular es perimembranosa
(subadrtica), amplia y no restrictiva, producto de la
alineacién anormal del septo infundibular. El borde



Revista Colombiana de Cardiologia
Mayo/Junio 2008

superior de la comunicacién lo conforma la valvula
aértica, el inferior el tabique interventricular muscular y
el posterior puede ser muscular debido a la presencia de
musculo cardiaco proveniente del pliegue infundibulo-
ventricular, o fibroso determinando continuidad entre la
unién ventriculo aértica y el anillo trictspide.

La constitucién de este Oltimo borde tiene implicacion
quirlrgica ya que en cuanto al primer caso, la zona
muscularizada protege a la porcién penetrante del haz de
His en el momento de fijar puntos durante el cierre del
defectointerventricular; porel contrario, si esfibroso existe
peligro de bloquear de forma parcial o total la via de
conduccién. La hipertrofia ventricular derecha como com-
ponente de la tétrada, es secundaria al grado de obstruc-
cién de la zona subpulmonar. El origen biventricular de la
aorta -cabalgamiento aértico- supone que menos de 50%
de su circunferencia tiene relacién con ambos ventriculos.
En general, este vaso estd dilatado por la contribucion
conjunta de la eyeccion de ambos ventriculos. Cuando el
cabalgamiento es mayor de 50% o ambas arterias (aorta
y pulmonar) emergen por completo del ventriculo dere-
cho, la patologia asi constituida es combinada: doble
salida del ventriculo derecho con morfologia infundibular
tipo Fallot. Ambas son entidades que no se excluyen
mutuamente; se acepta que la primera es un problema
restringido a la conexién ventriculo-arterial, mientras que
la segunda es estrictamente una afectacién del segmento
infundibular (2).

Asociaciones y modalidades anatomicas

Las asociaciones mds frecuentes son: comunicacion
interauricular (35%), arco aértico derecho (30%), ausen-
ciade vélvula pulmonar (3%), arteria subclavia izquierda
aberrante con arco aértico derecho (3%), anomalias de
origen o distribucién de arterias coronarias (3%), atresia
infundibular-valvular-troncal pulmonar (>5%), defecto
del septo atrioventricular (2%), desconexién o ausencia
de rama pulmonar izquierda (1%), persistencia de vena
cava superior izquierda conectada al seno coronario
(10%), anomalias del retorno venoso pulmonar (<1%),
ventana aorto-pulmonar (<1%) (2).

De acuerdo con la anatomia, pueden considerarse
dos tipos de tetralogia de Fallot: con anatomia favorable
o desfavorable. La anatomia favorable incluye diame-
tros normales de la unién VD-AP, de los segmentos
sinusal y tubular de arteria pulmonar, y de las ramas
pulmonares (estimacién del valor Z < -2 en cada una de
ellas. Confiabilidad del 90%); arterias coronarias con
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origen y distribucién normal, y ausencia de otras asocia-
ciones. La anatomia desfavorable incluye los raros casos
con hipoplasia «anulam (unién VD-AP) y de ramas
pulmonares, patrén anatémico que precisa el implante
de un extenso parche que no sélo ensancha el tracto de
salida ventricular derecho restando fuerza contrdctil
infundibular, sino que también destruye el complejo
valvular pulmonar. La anatomia desfavorable incluye
también los casos con coronaria anémala que cruza el
infundibulo, entre otras (1).

Prevalencia genética

Junto con la transposicién de grandes arterias, la
tetralogia de Fallot es una de las entidades ciandticas mas
frecuentes y su prevalencia se sitGa alrededor del 11% de
los recién nacidos vivos con cardiopatia congénita. Su
etiologia es desconocida y se supone multifactorial, pero
si se conoce su asociacién con la microdeleccién del
cromosoma 22, en especial en aquellos nifios con arco
aértico derecho (17%). También es muy conocida la
combinacién con sindrome de Down (8%).

Fisiologia y clinica

La comunicacién interventricular amplia, promueve
unaigualdad enla presion sistdlica de ambos ventriculos
-no existe soplo cardiaco debido a la comunicacién
interventricular-, mientras que la magnitud de la obstruc-
cién pulmonar regula la presentacion clinica. Siinicial-
mente es leve, predomina el cortocircuito izquierda a
derecha a través del defecto interventricular («Fallot
rosado») con desaturacién aértica minima; no se detecta
cianosis y el soplo cardiaco eyectivo pulmonar es el
Unico signo clinico. Si por el contrario es extrema o
progresiva, el cortocircuito se invierte, el flujo pulmonar
disminuye y la mayoria del volumen de eyeccién del
ventriculo derecho accede de manera libre a la aorta; la
cianosis se hace evidente y acompafia al soplo cardiaco
descrito. En el neonato con estenosis significativa, la
permeabilidad del ductus arterioso mantiene un flujo
pulmonar suficiente como para ocultar los efectos de la
obstruccion en los primeros dias o semanas; una vez este
conducto se ocluye de forma progresiva, se manifiesta la
hipoxemia.

La crisis de intensa cianosis y disnea es un evento
clinico grave que debe deducirse de la anamnesis. Se
trata de un episodio sUbito de hipoxemia, hiperpnea e
irritabilidad que si progresa de forma incontrolada pue-
de llevar a pérdida de conciencia, acidosis metabdlica,
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convulsién y muerte. Suele ocurrir en lactantes con o sin
cianosis basal y aparece con la maniobra de Valsalva o
el llanto; se invoca el espasmo infundibular, ya primario
o secundario a la hiperpnea como sustrato, y se destaca
un signo clinico remarcable durante el mismo: acorta-
miento o desaparicién del soplo cardiaco. Por ello, es
conveniente no indicar extracciones de sangre y/o utili-
zar inyectables en lactantes o nifios con Fallot, excepto
cuando esté estrictamente indicado y a realizar en el
ambito hospitalario (Figura 1) (3, 4).

¥
Sapio rdundibular hipereanindeil

Sepia infundibodor

Figura 1. Fisiologia de las crisis hipéxicas en lactantes con tetralogia de
Fallot.

Es en esencia un cuadro sinftomdtico grave que obliga
a iniciar un tratamiento farmacolégico inmediato con
sedacién, beta-bloqueadores y/o infusién de bicarbo-
nato en casos extremos; de cualquier modo, ante la
presencia de estos episodios se debe planear cuanto
antes la cirugia correctora. Contrario a lo expuesto, los
lactantes o nifios con tetralogia de Fallot pueden estar
asintomdticos y sélo manifiestan cianosis y soplo. Asimis-
mo, se remarca que en la palpaciéon precordial se
destaca el «corazén quietor, debido a la disminucién del
flujo pulmonar.

Diagnastico y examenes complementarios

La tétrada de Fallot no es sélo la Unica malformacién
que se presenta con soplo y cianosis; si bien podemos
valernos del patrén electrocardiogréfico para sospechar
otras malformaciones, la ecocardiografia bidimensional
con técnica Doppler y mapeo en color es el pivote
diagnéstico esencial. El diagnéstico diferencial debe

Vol. 15 No. 3
ISSN 0120-5633

considerar entre otras malformaciones: transposicién de
grandes arterias, atresiatricUspide y corazén univentricular
-éstas Gltimas con estenosis pulmonar asociada-. A
continuacién se describe la informacién que proveen las
pruebas complementarias en Fallot.

El ECG muestra como dato relevante el crecimiento
ventricular derecho que se caracteriza por elevada onda
Ren V1 y/oV2,yla aparicién stbita de R/S desde V2 o
V3 hasta V6. A este patrén eléctrico en precordiales se le
denomina crecimiento de VD tipo adaptacién. El voltaje
de la onda R en precordiales izquierdas es variable; es
pequeno cuando el reforno venoso pulmonar es pobre
debido a severa estenosis subpulmonar, o puede ser
normal si existe hiperaflujo pulmonar, lo que ocurre
cuando la estenosis pulmonar es leve y existe, por tanto,
mayor reforno venoso pulmonar a las cavidades izquier-
das. La radiografia de térax en la tetralogia clésica
muestra un tamafo cardiaco normal adoptando, eso si,
una morfologia cardiaca tipica en zueco con punta
levantada. El segmento pulmonar es céncavo y el flujo
pulmonar es disminuido. El arco aértico derecho se
sospecha por la impronta derecha que produce sobre la
tradquea (Figura 2).
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Figura 2. A: Electrocardiograma tipico de tetralogia de Fallot, con
desviacién del eje a 120° e hipertrofia ventricular derecha. B: Radiogra-
fia de térax tipica en un paciente con tetralogfa de Fallot, con presencia
de punta levantada por hipertrofia ventricular derecha e hipoflujo
pulmonar.
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La ecocardiografia bidimensional es la exploracién
diagnéstica por excelencia. Desde la ventana subcostal
se proyecta el eje sagital del ventriculo derecho que
demuestra el defecto interventricular subaértico y el
desplazamiento izquierdo del septo infundibular obstru-
yendo la via de salida ventricular derecha. Esta ventana
es Util sobre todo en neonatos o lactantes. El eje largo
paraesternal demuestra la amplia comunicacién
interventricular y el origen biventricular de la aorta que
usualmente estd dilatada; con un ligero movimiento del
transductor hacia el hombroizquierdo, se logra visualizar
la estrecha via de salida del ventriculo derecho derivada
del desplazamiento anterior, cefdlico e izquierdo del
septo infundibular. Esta proyeccién permite también
medir la unién ventriculo-pulmonar y evaluar la morfo-
logia de la vélvula pulmonar durante la sistole; por
Ultimo, el eje corto de grandes vasos identifica la bifur-
cacién de las ramas pulmonares y permite la determina-
cion de su didmetro. La definicion del arco aértico y su
posicién, asi como el calibre de la arteria pulmonar
derecha, se identifican desde el hueco supraesternal.

Puede ser Util medir la aorta a nivel del diafragma; se
trata de una referencia cuantitativa que se compara con
la medida de las ramas pulmonares (ambos didmetros
dividido el correspondiente al diafragma debe ser supe-
rior a 1,5). El mapeo en color y el estudio Doppler,
contribuyen a definir la fisiopatologia de la tétrada; la
turbulencia de flujo se identifica en la salida del ventriculo
derecho. Es frecuente que el patréon Doppler continuo
muestre dos morfologias superpuestas: la correspon-
diente al nivel subvalvular con su imagen céncava
derecha, y la que se deriva de la estenosis valvular
pulmonar (Figura 3) (5).

Ofras técnicas de imagen -resonancia magnética,
tomografia- incluido el cateterismo cardiaco, no tienen
indicacién para el diagnéstico excepto ante posibles
asociaciones definidas con poca claridad mediante la
ecocardiografia.

Tratamiento

Cardioldgico

El tratamiento farmacolégico con sedacién y beta-
bloqueadores, puede estar indicado sélo temporalmen-
te en lactantes pequefios o neonatos sinftomdticos con
crisis hipdxicas, si bien se hace énfasis en que ante este
cuadro clinico se debe planear de inmediato la cirugia
correctora. Sélo en raros casos con anatomia muy
desfavorable (coronaria anémala que cruza el infundibulo
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en un neonato de bajo peso) se puede intentar una
valvuloplastia pulmonar con catéter balén por via
percutdnea con el objetivo de mejorar el flujo pulmonar
e inducir el crecimiento de las arterias pulmonares.

Figura 3. Hallazgos ecocardiogréficos en pacientes con tetralogia de
Fallot. A: Se aprecia cabalgamiento aértico sobre la comunicacién
interventricular. B: Imagen de gradiente de obstruccién pulmonar,
donde se superpone (*) el gradiente infundibular sobre el total.

Quirdrgico

En la actualidad el tratamiento de eleccién es la
correccién total quirdrgica que se puede llevar a cabo
de forma electiva entre el periodo neonatal y los tres a
seis meses de edad, o anfes si presentan crisis
hipoxémicas y/o cianosis severa. La fistula sistémico-
pulmonar se indica sélo en casos excepcionales como
primera operacién, posponiendo la correccién para
una fecha ulterior. La correccién completa consiste en
el cierre del defecto interventriculary la desobstruccién
pulmonar con ampliacién de la via de salida del
ventriculo derecho (6).

En los primeros afios de la correccion del Fallot (la
primera se realizé6 en 1954) se efectuaba una
infundibulectomia extensa y se implantaba un gran par-
che de ampliacién «rans-anularm extendido hasta el
origen de la rama pulmonar izquierda. A través de la
infundibulectomia (via transventricular antigua) se cerra-
ba la comunicacién inferventricular con un parche. Esta
técnica resolvia de forma favorable la obstruccién, pero
dafaba, al tiempo y de manera significativa, la funcién
ventricular derecha y generaba insuficiencia valvular
pulmonar (7). Con el tiempo, ya en la adolescencia y
adultez de los pacientes, se observé una disminucién
importante de la capacidad funcional al ejercicio debido
a insuficiencia valvular pulmonar y/o disfuncién ventricu-
lar derecha. Esta situacién requiere con frecuencia el
implante de una prétesis valvular pulmonar (8, 9). El
conocimiento de esta evolucién acentla la importancia
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de preservar la vélvula pulmonar en lo posible y disminuir
la extensién de la ventriculotomia. En los Gltimos afos se
cierra la comunicacién inferventricular con parche y se
reseca la estenosis infundibular, todo ello por la auricula
derecha (via transauricular) en aquellos casos con «anillo»
y tronco pulmonar normal. Si el «anillo», vélvula o tronco
pulmonares estén estrechos, se abre el tronco pulmonar
(via transauricular-transpulmonar) y a través de éste se
realiza una comisurotomia valvular pulmonar; se amplia
el tronco pulmonar si procede y se completa la reseccion
de la estenosis infundibular, evitando seccionar el «anillo»
pulmonar. Pero si el «anillo» pulmonar es demasiado
pequefio, con valores de Z >-2, la arteriotomia pulmonar
se extiende a través del «anillo» pulmonar (que se que-
branta) hasta el infundibulo (via transauricular-
transpulmonar y transinfundibular o trans «mini» ventricu-
lar) en una longitud lo mds minima posible pero suficiente
para resolver la estenosis. En aquellos casos con arteria
coronaria que cruza el infundibulo, muy préxima al
«anillo» y a su vez, éste es estrecho, se requiere el implante
de un conducto entre el ventriculo derecho y la arteria
pulmonar. Si la experiencia del grupo quirdrgico es
amplia, la mortalidad inmediata de la correccién comple-

ta debe ser menor de 3% a 5% (10, 24).

Evolucion natural y modificada

La supervivencia natural es excepcional mas alld de la
tercera década de la vida (5%). La mayoria de enfermos
con Fallot precisan intervencién quirtrgica en el primer
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afo de vida (80%). La historia modificada por la cirugia
correctora, demuestra que la supervivencia es superior a
85% y 90% a 35 y 40 afos. Esta informacién esté
contrastada por los distintos informes bibliograficos (2,
7, 10) (Figura 4). La mortalidad tardia se relaciona con
reoperaciones, arritmias, endocarditis bacteriana o in-
suficiencia cardiaca congestiva. La muerte sUbita
-presumiblemente como consecuencia de arritmia ven-
tricular-, tiene una prevalencia global que se sitda entre
4% y 6%. Un predictor de esta ¢ltima condicién es la
prolongacién progresiva de la duracion del QRS [> 180
ms], que se correlaciona a su vez con excesiva dilatacién
del ventriculo derecho (17).

Seguimiento -residuos y secuelas-

Las secuelas post-operatorias en los enfermos opera-
dos, no son infrecuentes. Palabras de Rosenthal (1993)
acerca del seguimiento de estos pacientes ya entrados en
edad adulta, confirman que estdn «corregidos si, cura-
dos nom...

Se constatan al menos ocho problemas cardiacos de
magnitud variable que requieren atencién especializada

(14):

1. Cortocircuito residual interventricular.

2. Estenosis localizada de ramas pulmonares (en
general relacionadas con cirugia paliativa previa).

3. Estenosis residual subpulmonar y/o a nivel de la
unién VD-AP.

1

Wi B

=11]

Alsxicu =t al. Ann Thorae Sumg 2001 ; eded operatornio (5,3 m;

Figura 4. Curvas de Kaplan-Meier que demuestran la excelente supervivencia a medio-largo plazo tras la cirugia correctora de la tetralogia de Fallot

a baja edad.
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Insuficiencia pulmonar.

Insuficiencia tricUspide.

o 0~

Dilatacién e insuficiencia aértica.

7. Arritmias atriales (flutter o fibrilacién auricular) o
ventriculares (mono o polimorfas, taquicardia ventricular).

8. Disfuncién y dilatacién ventricular derecha.

Recomendaciones para el seguimiento

Las revisiones y exploraciones complementarias son
esenciales durante el seguimiento post-operatorio y
varfan segun el estado clinico y la modalidad quirdrgica
empleada en cada caso. En ausencia de residuos,
secuelas o alteraciones hemodindmicas significativas,
las revisiones pueden plantearse cada tres a cinco afos.
La profilaxis antibacteriana se recomienda de por vida,
asimismo, deben vigilarse de forma estrecha los efectos
secundarios de la medicacién antiarritmica y
anticoagulante en aquellos enfermos tratados con estos
farmacos.

En cada revisién se recomiendan:

- Evaluacién clinica -no cianosis, soplo eyectivo y
diastdlico de regurgitaciéon pulmonar-.

- ECG -bloqueo de rama derecha, ocasional
hemibloqueo anterior izquierdo, duracién del QRS,
andlisis de la repolarizacién-.

- Radiografia de térax -ICT normal o aumentado,
flujo pulmonar balanceado-.

- Ecocardiograma Doppler color -valoracién de
regurgitacién valvular, estenosis o cortocircuito residual.

Para evaluar la capacidad funcional del paciente y/o
detectar arritmias (con o sin impacto clinico manifiesto),
se indica prueba de esfuerzo y Holter de ECG. En
enfermos con marcapaso endocavitario definitivo im-
plantado por bloqueo auriculoventricular completo, se
requiere control de la funcién del dispositivo de manera
regular. En esta etapa post-operatoria, cuando se sospe-
cha que las secuelas deterioran paulatinamente la cali-
dad de vida de nuestros enfermos, o cuando los estudios
realizados no son lo suficientemente confiables y/o
dejan dudas razonables, se requieren otras exploracio-
nes especificas.

La resonancia magnética cardiovascular es una téc-
nica excelente para definir estos problemas y obtener
datos fisiolégicos de la funcién biventricular al tiempo

Vol. 15 No. 3
ISSN 0120-5633 145

que determina la magnitud de la regurgitacién pulmonar.
El estudio de la perfusién pulmonar con isétopos, tam-
bién es una técnica Util para cuantificar alteraciones
regionales secundarias a estenosis localizadas de las
arterias pulmonares (13, 23).

Intervenciones y reoperaciones

Una vez definidos los problemas residuales y su reper-
cusioén clinica, puede ser necesario recurrir a infervencio-
nes quirdrgicas o con catéter para corregirlos (14).

Procedimientos eléctricos

1. Estudio electrofisiolégico para inducir arritmia
con supresién concomitante de vias anémalas.

2. Implante de desfibrilador automético frente a
arritmias ventriculares graves.

Reoperaciones debido a

1. Comunicacién interventricular residual significati-
va (cortocircuito superior a 1,5:1).

2. Obstruccién residual a nivel infundibulary/o distal
cuando existe estenosis adyacente al origen de las
arterias pulmonares debido a parche trans-anular o
para reemplazar un conducto VD-AP estenético y
calcificado (gradiente > a 50 mm Hg).

3. Implante de vélvula pulmonar protésica por
regurgitacién severa (incapacidad funcional, insuficien-
cia cardiaca).

4. Anuloplastia tricispide.

Procedimientos por catéter

1. Stent Unico o multiple en estenosis localizada de
ramas pulmonares.

2. Oclusién de una comunicacién interauricular re-
sidual o foramen oval permeable por medio de disposi-
tivo mecdnico.

3. Implante de stent valvulado en conducto VD-AP
estendtico y/o con regurgitacién asociada.

Elimplante percutdneo de stent valvulado en posicién
pulmonar, es una alternativa a la prétesis pulmonar
quirtrgica. Es de reciente aplicacién y los resultados
todavia estdn bajo evaluacién. Su limitacion es la pre-
sencia de un didmetro del tracto de salida ventricular
mayor a 30 mm (15, 16) (Figuras 5y 6).
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Figura 5. Vélvula porcina montada en stent para implante percutdneo.
Tomada con permiso de: Boudjemline Y, Agnoletti G, Bonnet D, Bonhoeffer
P. Percutaneous Pulmonary valve replacement in a large rigth ventricular
outflow tract: a experiemntal Study. JACC 2004; 43: 1082-87.

Figura 6.A: imagen RMC en eje corto que muestra dilatacion
aneurismdtica de la salida Ventricular derecha (flecha). B: determinacién
del flujo pulmonar, obsérvese en diéstole la insuficiencia pulmonar (IP).
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Inter-relacion entre duracion del QRS, grado de insuficiencia
pulmonar, dilatacion y disfuncion del ventriculo derecho

La dilatacién significativa y progresiva del ventriculo
derecho debida a insuficiencia pulmonar moderada a
severa -en ocasiones con la contribucién de insuficiencia
tricspide- se observa de forma tardia, décadas después
dela correccién completay es predominante en aquellos
enfermos que requirieron parche trans-anular con o sin
extensa infundibulectomia (17, 18). Esta zona del tracto
de salida del ventriculo derecho se muestra aquinética.
Con el tiempo, la dilatacién del mismo provoca retraso
en la conduccién intraventricular promoviendo una pro-
longacién evolutiva de la duracion del QRS, que cuando
alcanza valores> 180 ms se transforma en pardmetro de
riesgo para muerte sUbita o arritmia ventricular grave
(19,20). Asimismo, lafraccién de eyeccién del ventriculo
derecho se deteriora significativamente con el transcurrir
del tiempo y provoca sintomas y disminucién de la
capacidad funcional frente al ejercicio. Todo lo expuesto
mejora o se estabiliza tras el implante de una protesis

pulmonar (21-23).

En determinados enfermos se constata un compor-
tamiento restrictivo del ventriculo derecho -patrén
Doppler pulmonar con onda a presistélica- que se
caracteriza porla interrupcién precoz de la regurgitacion
pulmonar en la didstole al elevarse répidamente la
presién diastdlica ventricular. Como consecuencia,
este ventriculo no estd tan dilatado y su volumen de
eyeccion es mayor. Ello justifica una mejor adaptacion
clinica al esfuerzo de los enfermos, por lo que esta
condicién se considera «protectora» o favorable en la
evolucion tardia (24).

Embarazo

En enfermas sin correccién quirGrgica -con o sin
paliacion- el embarazo tiene un riesgo considerable, en
especial cuando la saturacién arterial es menor de 85%;
la cianosis se agrava debido al incremento del cortocir-

Tabla 1
PATOFISIOLOGIA DE LA INSUFICIENCIA PULMONAR

Desfavorables

Favorables

Covariables que influyen
Hipertensién pulmonar

Estenosis de ramas pulmonares

Fisiologfa restrictiva diastélica del ventriculo derecho

Aneurisma, aquinesia infundibular

Sustrato de insuficiencia pulmonar Ausencia vélvula pulmonar

Post valvulotomia o valvuloplastia en EVP

Post correccién de Fallot:
Parche transanular

Exagerada infundibulectomia

Correccién quirlrgica por via trans-auricular
Conservacién de anillo pulmonar
Insuficiencia pulmonar aislada




Revista Colombiana de Cardiologia
Mayo/Junio 2008

cuito derecha a izquierda como consecuencia de
hipotensién y disminucién de las resistencias periféricas
que conlleva la propia fisiologia de la gestacién. En
enfermas con correccién fotal, el riesgo del embarazo
estd en relacién con el estado clinico y la magnitud de las
secuelas y residuos. Con buen estado hemodindmico
-cercano a la normalidad- dicho riesgo es bajo y similar
al de la poblacién normal; por el contrario, cuando
existe obstruccién residual significativa o en presencia de
ventriculo derecho muy dilatado debido a regurgitacién
pulmonar, tricispide o ambas, el volumen circulatorio
aumentado durante la gestacién puede provocar insufi-
ciencia cardiaca derecha grave o arritmia limitante. En
cualquier caso, el cardiélogo especialista en cardiopatias
congénitas debe colaborar con el obstetra en el segui-
miento del embarazo.

Conclusiones

La correccién quirdrgica precoz, en forma electiva
entre los tres y seis meses de vida respetando en lo
posible la integridad valvular pulmonar por via
transauricular o transpulmonar, serfa hoy la primera
eleccién en estos enfermos, puesto que evita al méximo
las alternativas paliativas que distorsionan severamente
la anatomia pulmonar y favorecen la presencia de
estenosis residuales al seguimiento. El seguimiento de
estos pacientes debe ser de porvida, y con mayor énfasis
en los casos de parche trans-anular, por su alta relacién
con la insuficiencia pulmonar, dilatacién del ventriculo
derecho y arritmias a largo plazo. El surgimiento de
nuevas técnicas no invasivas como la resonancia mag-
nética nuclear, favorece el seguimiento de las complica-
ciones tardias y facilita decidir el momento éptimo para
indicar un reemplazo valvular pulmonar.
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