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Caso clinico

Informe de un caso
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Complicaciones tardias después de la
reparacion de la tetralogia de Fallot.
Francisco Parra-Bracamonte,* Héctor Gonzalez-Godinez,* Maribel Alvarado-Montes de Oca,*
Alberto Rangel,* Sergio Solorio,* Héctor Albarran*
RESUMEN ABSTRACT

Antecedentes: La tetralogia de Fallot es una cardiopatia congé-
nita cianégena frecuente en la infancia, cuyo tratamiento quirur-
gico presenta alta tasa de éxito a corto y largo plazos. Las compli-
caciones del tratamiento quirdrgico pueden y deben ser corregi-
das oportunamente. Objetivo: Presentar y discutir, sobre la base
de la investigacién documental, el caso clinico de una mujer adul-
ta operada en la infancia de tetralogia de Fallot y que tardiamen-
te desarrollé hipertensién arterial pulmonar severa secundaria,
principalmente, a insuficiencia valvular adrtica importante y de-
fecto residual septal subvalvular aértico. Presentacion del
caso: Mujer de 27 afios, con tetralogia de Fallot corregida a los 5
afos. Actualmente en fibrilacién auricular, en estadio 111 de la cla-
sificacion New York Heart Association, con insuficiencia valvular
adrtica severa, defecto septal ventricular residual, bioprdtesis val-
vular pulmonar disfuncional y severas insuficiencia tricuspidea e
hipertensién arterial pulmonar (88/8-40 mmHg). Discusién: La
correccion quirargica total de la tetralogia de Fallot ha mostrado
excelentes resultados; pero hay un cierto nimero de casos que
presentan defectos residuales, que deben ser oportunamente repa-
rados quirdrgicamente, para evitar que las complicaciones que lle-
ven a los pacientes a la insuficiencia cardiaca y a la hipertension
arterial pulmonar graves, como el caso de nuestra paciente; quien,
si bien, antes de la cirugia, presentaba cianosis, poliglobulia y so-
brecarga ventricular derecha, la estenosis pulmonar “protegia” la
circulacion pulmonar de la hipertension. En el transcurso del
tiempo, los defectos residuales como el defecto septal interventri-
cular y la insuficiencia valvular aértica han dado lugar a hiperten-
sion ventricular derecha que se ha transmitido al lecho vascular
pulmonar, dada la ausencia de la estenosis valvular pulmonar.
Conclusién: Los malos resultados quirargicos y defectos residua-
les deben ser diagnosticados oportunamente para evitar complica-
ciones tardias, que den lugar a dudas en la indicacion de reinter-
vencion quirdrgica a causa de la severa hipertension arterial pul-
monar desarrollada, como es el caso de nuestra paciente.

Palabras clave: Tetralogia de Fallot, insuficiencia valvular
aodrtica, defecto septal ventricular residual, hipertension arterial
pulmonar, correccién quirdrgica de la tetralogia de Fallot.

Background: Tetralogy of Fallot is a common cyanotic congen-
ital heart disease in the childhood, whose surgical correction pre-
sents a high rate of success at short and long terms. Complica-
tions of surgical correction may and should be corrected prompt-
ly. Objective: The objective of this article is to present and
discuss, based on the documental investigation, the clinical case
of an adult woman operated in the childhood of Tetralogy of Fal-
lot. Belatedly, the patient developed severe pulmonary arterial
hypertension due to aortic valve regurgitation and residual sub-
valvular aortic septal defect secondary to postoperatory complica-
tions. Case presentation: A 27 year-old woman with Tetralogy
of Fallot corrected when she was 5 years old. At the moment, with
atrial fibrillation, in stage 111 New York Heart Association clas-
sification, with severe aortic valve regurgitation, residual ven-
tricular septal defect, dysfunctional pulmonary valve bioprosthe-
sis, severe tricuspid regurgitation, and severe pulmonary arterial
hypertension (88/8-40 mmHg). Discussion: Total surgical cor-
rection of Tetralogy of Fallot has shown excellent results. There
is a certain number of cases with residual defects which must be
appropriately corrected, to avoid that postoperatory complica-
tions: severe pulmonary valve regurgitation, pulmonary arterial
hypertension. Although, before the surgical correction, our pa-
tient presented cyanosis, polyglobulia and right ventricular over-
load, the pulmonary valve stenosis “protected” the pulmonary
circulation of the hypertension. In the course of the time, the re-
sidual defects such as the ventricular septal defect and the aortic
valve regurgitation have provoked the transmission of the right
ventricular hypertension to the pulmonary circulation in absence
of pulmonary valve stenosis. Conclusion: The bad surgical re-
sults and residual defects should diagnosed properly to avoid
long term complications that give place to doubts in the indica-
tion of surgical reintervention because of severe developed pul-
monary hypertension, such as in the case of our patient.

Key words: Tetralogy of Fallot, aortic valve regurgitation, ventric-
ular septal defect, residual subvalvular aortic septal defect, pulmo-
nary arterial hypertension, surgical correction of tetralogy of Fallot.
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INTRODUCCION

Las complicaciones posoperatorias de la correccion
de la tetralogia de Fallot son por lo general bien tole-
radas (el defecto interventricular residual, la insufi-
ciencia adrtica, la disfuncion valvular pulmonar y las
arritmias cardiacas); por lo general, éstas son leves,
a excepcion de las arritmias cardiacas. Si las compli-
caciones se dejan sin tratamiento oportuno, puede
ocurrir que los pacientes evolucionen hacia la hiper-
tensidn arterial pulmonar e insuficiencia cardiaca.
Hasta donde sabemos, no existe en la literatura mé-
dica informes de pacientes posoperados de tetralogia
de Fallot que hayan evolucionado a lo largo de varios
afios con defecto septal interventricular, severa in-
suficiencia adrtica y severa hipertensién arterial pul-
monar.

En el presente articulo presentamos un caso clini-
co de una mujer adulta, con tetralogia de Fallot ope-
rada en la infancia y que evolucioné draméaticamente
con defecto septal ventricular residual, insuficiencia
adrtica posoperatoria, desarrollo de hipertensién ar-
terial pulmonar e insuficiencia cardiaca. Sobre la
base de la investigacion documental discutimos las
complicaciones del tratamiento quirdrgico de esta
paciente.

MATERIAL Y METODOS

Utilizamos el método descriptivo para relatar el caso
de una paciente con tetralogia de Fallot corregida
quirurgicamente: cierre del defecto septal ventricu-
lar y cambio valvular pulmonar (colocacion de bio-
prétesis); posteriormente complicada con defecto
septal residual e insuficiencia adrtica posquirudrgica.

Presentacion del caso. Mujer de 27 afios, con
tetralogia de Fallot corregida a los 5 afios. Actual-
mente cianotica, con hipocratismo digital, signos de
fibrilacién auricular y sintomas de insuficiencia car-
diaca (estadio Il1 de la clasificacion New York Heart
Association) y severa hipertensién arterial pulmo-
nar, causadas por complicaciones posquirurgicas: in-
suficiencia valvular adrtica severa, defecto septal
ventricular, bioprdtesis valvular pulmonar disfun-
cional (doble lesion pulmonar con predominio de la
insuficiencia, no calcificada segun estudios ecocar-
diograficos) y severa insuficiencia tricuspidea, sin
evidencia de afeccion hepatica.

Los datos relevantes encontrados en el cateteris-
mo cardiaco efectuado en reposo, fueron: a. Presio-
nes en mmHg: ventriculo derecho de 109/6, tronco
de la arteria pulmonar 88/8-40; ventriculo izquierdo
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107/6, aorta 107/69-86. b. Volumenes ventriculares
izquierdos en mL.: diastdlico final 217, sistdlico final
90, por latido 127. c. Fraccion de expulsién ventricu-
lar izquierda 0.58. d. Relacién del flujo sanguineo
pulmonar entre el adrtico 0.6. e. Resistencias arte-
riales pulmonares totales 2116 din s cm™ (26 u) y f.
Relacion entre las resistencias arteriales y pulmona-
res periféricas 0.78.

Después de la inhalacién de oxigeno al 100%, los
cambios fueron como sigue: a. Presiones en mmHg:
ventriculo derecho 91/10, tronco de la arteria pulmo-
nar 75/7 y no se modificaron las presiones ventricu-
lar izquierda y adrtica. b. Relacion del flujo sangui-
neo pulmonar entre el adrtico 0.9. e. Resistencias ar-
teriales pulmonares totales 1066 (13 u) y f. Relacion
entre las resistencias arteriales pulmonares y perifé-
ricas 0.9.

La ventriculografia derecha mostré signos de in-
suficiencia tricuspidea severa y paso de substancia
radioopaca del ventriculo derecho al izquierdo (Figu-
ra 1). La aortografia y la ventriculografia izquierda
mostraron signos de severa insuficiencia valvular
adrtica y desvio venoarterial de flujo sanguineo sub-
valvular aértico (Figura 2). Aparentemente, en la fi-
gura 2 se observa estenosis en el origen de la arteria
pulmonar. Dicha estenosis fue descartada con la an-
giografia correspondiente (no ilustrada).

DISCUSION

La correccion quirurgica total de la tetralogia de Fa-
llot ha mostrado excelentes resultados durante un
seguimiento entre 20 y 30 afios.13 Pero hay un cier-
to nimero de casos que presentan algun grado de re-
percusion hemodinamica debido a defectos residua-
les. Los trastornos de las valvulas cardiacas suelen
presentarse hasta en 75% de los casos.*” Para la ma-
yoria de los pacientes estas anomalias no causan sin-
tomas clinicos, aunque la evaluacion cuidadosa de la
clase funcional puede revelar deterioro en la mis-
ma.810 En caso de existir estenosis de alguna de las
ramas de la arteria pulmonar, esto ocurre como una
variacion en la anatomia debida a distorsion durante
los procedimientos de derivacion y compresion oca-
sionada por los parches redundantes colocados sobre
el tracto de salida del ventriculo derecho.19 Por otro
lado, debido a que la valvula pulmonar es anormal en
la mayoria de los casos, casi todos los pacientes pre-
sentan cierto grado de insuficiencia de dicha valvula.
Igualmente cursan con insuficiencia pulmonar aque-
llos pacientes tratados con parche transanular o
quienes requirieron una valvulotomia extensa.®-11
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Figura 1. Ventriculograffas izquierdas posteroanterior (arriba) y lateral
izquierda (abajo). Se observa insuficiencia tricuspidea y severo desvio
venoarterial de flujo sanguineo a través del tabique interventricular.
Aparentemente se aprecia estenosis del origen de la arteria pulmo-
nar derecha; sin embargo, la angiografia (no ilustrada) realizada en
el tronco de la arteria pulmonar descart6 la estenosis.

A nuestra paciente se le reemplazo la valvula pulmo-
nar con una protesis bioldgica. El reemplazo de la valvu-
la pulmonar con homoinjerto es opcién para aquellos
pacientes con insuficiencia pulmonar significativa. Los
pacientes con hipoplasia pulmonar significativa y que no
han mejorado con tratamiento quirdrgico, son candida-
tos a la posterior colocacion de bioprotesis pulmonar.>8

Figura 2. Aortograffa (arriba) y ventriculografia izquierda (abajo) en
posicion lateral. Se observan signos de severa insuficiencia valvular
adrtica y desvio arteriovenoso de flujo sanguineo subvalvular adrtico.

La insuficiencia pulmonar presente después de la
reparacion de la tetralogia de Fallot puede llevar a
la dilatacidn del ventriculo derecho, acompafarse
de taquicardia ventricular, seguida de muerte subi-
ta. Esto justifica plenamente la reintervencion qui-
rurgica: el recambio valvular pulmonar con objeto
de estabilizar el ritmo cardiaco.19-14 Ademas, en es-
tos casos, con la crioablacion durante la cirugia de
los haces aberrantes de conduccion cardiaca, se lo-



Parra-Bracamonte F y cols. Complicaciones tardias después de la reparacion de la tetralogia de Fallot

gra disminuir la incidencia de taquicardias auricu-
loventriculares.10:11

Los defectos septales interventriculares resi-
duales ocurren entre 5y 20% de los pacientes y
casi nunca son lo suficientemente amplios como
para requerir reintervencion quiruargica.*1! Oca-
sionalmente dichos defectos son parietales y re-
presentan canales a través del miocardio adyacen-
te, en direccion al parche, sobre la pared libre del
ventriculo derecho.3?

La insuficiencia tricuspidea esta presente en
una alta proporcion de pacientes posoperados de
tetralogia de Fallot, cuya severidad progresa al
paso del tiempo. En estos casos, la reparacién o
anuloplastia o la colocacion de un homoinjerto es
frecuentemente necesaria en caso de sobrecarga
de volumen del ventriculo derecho, como en nues-
tra paciente. La funcién de la valvula tricuspide
puede ser alterada durante el posoperatorio por
endocarditis infecciosa y si la insuficiencia tricus-
pidea es severa, se requerira cambio valvular.? La
comunicacion interventricular no es tan benigna
como la insuficiencia tricuspidea, e incluso como
la comunicacion interauricular. A los veinte afios
de vida, el paciente desarrolla hipertensién arte-
rial pulmonar que, a corto o mediano plazos, ter-
minan con la vida del paciente. Junto con la severa
insuficiencia adrtica, el principal dafio sobre nues-
tra paciente es causado por el defecto septal, con la
aorta de caballo, dado que se trata de un defecto
subvalvular adrtico.

La insuficiencia valvular adrtica es una complica-
cion tardia comun, relacionada con el grado de dila-
tacidn previa de la raiz adrtica; esta complicacion
suele agravarse con la calcificacion valvular, dando
lugar a sobrecarga crénica del volumen cardiaco o a
endocarditis infecciosa. En este caso el cambio valvu-
lar adrtico es el tratamiento mas adecuado.?7-11

Después de la correccién total de la tetralogia
de Fallot, las indicaciones precisas para reinterve-
nir son: la insuficiencia valvular pulmonar severa,
gue se presenta en 38% de los casos; el defecto sep-
tal ventricular debido a fuga sanguinea a través
del parche, que ocurre en menos de 5% y la insufi-
ciencia tricuspidea, que se presenta en 3% de los
casos. Siempre y cuando sea oportuna, la reinter-
vencion tiene una sobrevida de 92%, a 10 afios; lo
gue da lugar a la mejoria de la clase funcional en
93% de los pacientes. De ahi que la vigilancia mé-
dica periddica deba ser estrecha.10-12

En los parrafos anteriores se ha descrito la fre-
cuencia y morbilidad de cada una, por separado, de
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las complicaciones posquirdrgicas de la correccidn
quirdrgica de la tetralogia de Fallot (el defecto septal
interventricular y la disfuncion de las valvulas aérti-
ca, pulmonar y tricuspidea). En nuestra paciente
han coincidido estas complicaciones con lo que el
dafio sobre la paciente se ha magnificado grande-
mente, al grado de elevar las resistencias pulmona-
res cinco veces su valor normal. Aunque las resisten-
cias arteriales pulmonares descendieron con la inha-
lacion de oxigeno puro no lo suficiente como para
recomendar categoricamente el tratamiento quirur-
gico en este caso.

Los pacientes con tetralogia de Fallot sufren de
anemia por deficiencia de hierro, de policitemia, de
hipoxemia, de desordenes de la coagulacién y corren
el riesgo de endocarditis infecciosa y embolismo pa-
radojico. La cirugia paliativa (valvulotomia pulmo-
nar e infundilectomia) se recomiendan en casos de
severa obstruccion al flujo sanguineo pulmonar, con
objeto de llevar sangre al pulmoén e incrementar la
hematosis y disminuir la hipoxemia.

La historia natural de la tetralogia de Fallot cursa
con numerosos periodos de ataques de hiperpnea,
convulsiones, sincopes que pueden causar al enfer-
mo accidentes cerebrovasculares y muerte. Por lo
general después de la correccion total de la tetralogia
de Fallot, el paciente sobrevive hasta edad adulta li-
bre de sintomas, excepto por las arritmias cardiacas
gue deben tratarse con farmacos, para evitar desen-
laces fatales.

Antes de la correccion quirdrgica total, la este-
nosis pulmonar “protegia” a la circulaciéon pulmo-
nar de la hipertension en nuestra paciente. En el
transcurso del tiempo, los defectos residuales, el
defecto septal interventricular y la insuficiencia
valvular aodrtica han dado lugar a hipertension
ventricular derecha que se ha transmitido al lecho
vascular pulmonar.

Ignoramos la razén por la cual esta paciente lleg6
a la edad adulta sin que se corrigieran los defectos
residuales secundarios a la cirugia. Podemos inferir
que la paciente abandon¢ toda vigilancia médica y
gue a los parientes de la enferma no les fue explicado
o no entendieron la explicacion de que era necesaria
la revision médica periddica de la enferma.

No es posible pensar que, recién la paciente pre-
sento cianosis, disnea e insuficiencia cardiaca. Hay
gue suponer que éstas se desarrollaron a lo largo de
su adolescencia y que a la enferma no se le hizo nin-
guna revision médica en las areas laborales o escola-
res, ya que este caso no debié haber llegado hasta tal
extremo de gravedad.
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CONCLUSION

Los malos resultados quirurgicos y defectos residua-
les deben ser diagnosticados oportunamente para evi-
tar complicaciones tardias, que den lugar a dudas en
la indicacion de reintervencién quirudrgica a causa de
la severa hipertension arterial pulmonar desarrolla-
da, como es el caso de nuestra paciente. En paises mas
organizados las cardiopatias congénitas son atendidas
por los médicos, clinicos, cardiologos y cirujanos pe-
diatricos y la informacion y ensefianza que se les debe
dar a los pacientes debe ser determinante para evitar
casos que evolucionen tan dramaticamente como el
caso de nuestra paciente.
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