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RESUMEN

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia ciandgena mas frecuente. En el siguiente manuscrito, describire-
mos las caracteristicas anatémicas, fisiopatoldgicas y de diagnéstico, asi como las diferentes técnicas de
reparacion quirtrgica de esta malformacion, destacando el parche transanular, el parche monoctspide y
la dilatacion intraoperatoria de la valvula pulmonar. Con respecto al abordaje quirtrgico, enfatizaremos
el momento propicio de la reparacién, asi como las técnicas encaminadas a la preservacién de la valvula
pulmonar y a minimizar los efectos deletéreos de la insuficiencia pulmonar crénica.
© 2013 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.
Todos los derechos reservados.

Tetralogy of Fallot with pulmonary stenosis

ABSTRACT

Tetralogy of Fallot constitutes the most common congenital heart disease presenting with cyanosis.
In the next manuscript we’ll describe the anatomic, pathophysiology and diagnostic features, as well
as the different techniques of surgical repair, highlighting the transannular patch, the monocusp patch
and the intraoperative dilation of the pulmonary valve. With respect to the surgical approach we’ll emp-
hazise the timing of repair and the surgical techniques aimed at preserving the pulmonary valve and

thus, minimizing the deleterious effects of chronic pulmonary regurgitation.
© 2013 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All
rights reserved.

Introduccion

La tetralogia de Fallot (TF) es la cardiopatia ciandtica mas fre-
cuente, constituyendo el 3,5% de todas las cardiopatias congénitas’.
Embriol6gicamente, y segtn la teoria de van Praagh, la TF seria la
consecuencia de un hipodesarrollo del cono subpulmonar que con-
dicionara un desplazamiento anterior del septo conal?. Descrita en

2 Comunicacién interventricular (CIV). Caracteristicamente, los
pacientes con TF poseen una CIV grande y no restrictiva, lo que
indica que las presiones en ambos ventriculos estan igualadas.
Solo en muy raros casos la CIV puede tener caracteristicas res-
trictivas. Se produce por un defecto de fusién entre el septo
conal y el ventricular, por lo que algunos autores la denominan
«conoventricular.

1888 por Etienne-Louis Arthur Fallot, esta malformacién se define 3 Hipertrofia del VD. Como hemos comentado, la presencia de una

por 4 caracteristicas anatémicas:

CIV no restrictiva condiciona que el VD esté sometido a presiones
sistémicas. Aunque esta es una situacion fisioldgica intratitero, de
tal modo que, al nacimiento, el grosor de la pared del VD es similar

1 Estenosis en el tracto de salida del ventriculo derecho (VD). El
desplazamiento anterior del septo infundibular condiciona una
obstruccién que puede llegar a ser completa (atresia pulmonar)
en el tracto de salida del VD. Ademas, la valvula pulmonar (VP)
suele ser bictspide, con fusién comisural, engrosamiento de las
valvas e hipoplasia del anillo valvular. Esta estenosis también
puede verse exacerbada por la presencia de una estenosis supra-
valvular en el tronco e incluso las ramas de la arteria pulmonar.
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al la del ventriculo izquierdo, la caida fisioldgica de las resis-
tencias pulmonares posparto hace que decrezca el espesor de la
pared del VD. La hipertrofia presente en el VD de los pacientes con
TF colabora en generar obstruccién subpulmonar. De hecho, con-
forme la obstruccién muscular se hace mas prominente, aumenta
la aparicion clinica de las crisis cianéticas. En pacientes no repa-
rados, la hipertrofia muscular va siendo sustituida por fibrosis,
con la consecuente disfuncién diastélica.

4 Acabalgamiento de la aorta. Inicialmente descrito como

«dextroposiciéon» de la aorta. El desplazamiento anterior del
septo conal ya descrito, al igual que provoca hipodesarrollo de
la valvula pulmonar (VP) y estenosis en el tracto de salida del
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VD, la valvula aértica migra anteriormente con respecto a la VP,
«acabalgando» sobre el VD. Por convencién (regla del 50%), se
considera que en la TF la aorta acabalga sobre el VD menos del
50%, si acabalga mas del 50%, la cardiopatia se define como VD
de doble salida.

Ademas de estas 4 caracteristicas anatémicas tipicas de la TF,
existen otras alteraciones que se asocian a esta cardiopatia con
una frecuencia variable!. En practicamente todos los pacientes
existe algln tipo de defecto septal auricular, normalmente un fora-
men oval permeable. El 25% de los pacientes con TF presentan
arco aértico derecho. Otra anomalia relativamente frecuente en los
pacientes con TF, encontrandose hasta en el 5% de los casos, son
las anomalias coronarias. Es de gran importancia quirdirgica reco-
nocer los casos con doble sistema de arteria descendente anterior,
en los que una de las arterias pasa anterior al infundibulo del VD y
cuya lesién en las maniobras de desobstruccién del tracto de salida
del VD puede provocar un cuadro grave de isquemia miocardica.
Entre un 3 y un 15% de los casos se asocian a CIV miltiples, ademas
de la tipica conoventricular. En ocasiones, la TF se puede asociar
a otras cardiopatias, como el canal auriculo-ventricular. La TF con
atresia pulmonary colaterales aorto-pulmonares mayores (MAPCA,
en inglés) se trata en otro tema de este curso.

Recuerdo histérico

El tratamiento quirdrgico de la TF ha marcado diferentes hitos
en la historia de la cirugia cardiaca.

En 1945, se describi6 la primera paliacién exitosa de esta enfer-
medad. El Dr. Blalock (cirujano) y la Dra. Taussig (cardi6loga)
realizaron la fistula sistémico-pulmonar que lleva su nombre en
el Johns Hopkins Hospital de Baltimore y que consisti6 en realizar
una seccion de la arteria subclavia derecha nativa y anastomosar el
cabo a la rama derecha de la arteria pulmonar de manera término-
lateral®. Con esta técnica, se conseguia aumentar el flujo pulmonar
y, consecuentemente, disminuir el grado de cianosis y mejorar la
capacidad funcional y la calidad de vida de unos pacientes, hasta
entonces, condenados a morir en la infancia en la inmensa mayoria
de los casos. En la actualidad, para la realizacion de esta fistula, se
interpone un conducto protésico (normalmente de Gore-Tex) entre
la arteria subclavia derechay la arteria pulmonar derecha, a lo que
se le denomina fistula de Blalock-Taussig modificada.

Posteriormente, se describieron las fistulas sistémico-
pulmonares de Potts y Waterston*>. Concretamente, la primera
consistia en realizar una anastomosis directa entre la aorta des-
cendente y la arteria pulmonar izquierda, mientras que la segunda
lo hacia entre la aorta ascendente y la arteria pulmonar derecha.
Estas fistulas estan actualmente en desuso.

Las primeras reparaciones de esta cardiopatia se realizaron en
los albores de la cirugia cardiaca moderna. Fueron Walton Lille-
hei, en 1954 en la Universidad de Minessota usando «circulacién
cruzada» (uno de los padres del paciente servia de oxigenador y
reservorio hematico), y Kirklin, en 1955 en la Clinica Mayo con
circulacién extracorpérea y oxigenador, los primeros en reportar
correcciones quirtrgicas de esta cardiopatia®’.

De cualquier modo, desde los inicios del tratamiento quirdrgico
de la TF hasta la actualidad, el pronéstico de estos pacientes ha
mejorado de manera espectacular, consiguiéndose en la actualidad
supervivencias quirtrgicas superiores al 98% en centros de exce-
lencia y que la mayoria de estos pacientes alcancen la edad adulta
en buena clase funcional y con buena calidad de vida3.

Fisiopatologia y clinica

La fisiopatologia de la TF viene marcada por el grado de obs-
truccion (fija y dindmica) existente en el tracto de salida del VD.

Conforme aumenta el grado de obstrucciéon, aumenta el cortocir-
cuito de sangre desde el ventriculo derecho (menor saturacion) al
izquierdo (mayor saturacién). Este paso de sangre a través de la CIV
condiciona el signo clinico mas caracteristico, la coloracién azulada
de la piel y las mucosas o cianosis. Para que la cianosis sea patente,
ha de existir una concentracién de hemoglobina reducida en sangre
> 5g/100 ml. Mantenida de manera crénica, la cianosis da lugar a
aumento del hematocrito y la viscosidad de la sangre, alteraciones
en el crecimiento y acropaquias.

Conforme crecen los pacientes y predomina la obstruccién dina-
mica (hipertrofia muscular) sobre la fija (hipoplasia pulmonar),
aparecen las crisis hipéxicas®. Este cuadro clinico se caracteriza
por la exacerbacion de la obstruccion en el tracto de salida del VD
ante diversos estimulos (frio, infecciones, manipulacién del infun-
dibulo del VD durante las maniobras de canulacién. . .), con lo que
disminuye el flujo pulmonar y aumenta el cortocircuito derecha-
izquierda a través de la CIV. Se produce entonces una situaciéon
clinica caracterizada por cianosis y desaturacion. Si la saturacién
por pulsioximetria cae por debajo de 70 y/o en la gasometria arte-
rial la saturacién de oxigeno es < 20-30%, nos encontramos ante
una auténtica urgencia quirdrgica. El tratamiento médico consiste
en medidas encaminadas a revertir el cortocircuito intracardiaco y
aumentar el flujo pulmonar, como el aumento de la precarga con
volumen, la utilizacién de vasoconstrictores sistémicos y la intuba-
cién de la via aérea. En los pacientes que toleran estos ataques de
manera crénica, el desarrollo de una crisis hip6xica desencadena un
cambio postural de tal modo que el paciente se coloca en cuclillas
(squatting, en inglés) con el objetivo de aumentar sus resistencias
sistémicas y movilizar la sangre almacenada en el territorio venoso.

El grado de cianosis en la TF es muy variable; de hecho, existen
pacientes con escasa obstruccion en el tracto de salida del VD y que,
por tanto, no tienen una disminucién severa del flujo pulmonar.
En ellos, la clinica viene marcada por los signos de insuficiencia
cardiaca (fatiga con las tomas, retardo del crecimiento. ..) y no por
la cianosis, y por ello se les denomina «Fallot rosados».

Existe también una variedad rara denominada TF con VP
ausente. Esta entidad es rara y se caracteriza por la ausencia de
la VP y el desarrollo de unas arterias pulmonares dilatadas que
en muchas ocasiones condicionan sintomas por compresion de la
via aérea. Estos pacientes suelen estar sintomaticos desde el naci-
miento y pueden requerir de cirugia neonatal en la que, ademas de
la correccion de la TF, se realizan procedimientos de reduccién de
las arterias pulmonares y descompresién de la via aérea. El pronés-
tico de este subtipo es peor que el de la TF con estenosis pulmonar!©.

Diagnostico

El paciente con TF suele ser un neonato o lactante que se
presenta clinicamente con coloracién azulada. La pulsioximetria
permite objetivar la cianosis. Otras exploraciones complementarias
atiles son la radiografia de térax, que tipicamente demuestra una
silueta cardiaca con dilatacién de las cavidades derechas (corazén
en zueco) e hipoaflujo vascular pulmonar, y el electrocardiograma,
en el que se suelen demostrar desviacién del eje cardiaco a la
derecha y signos de hipertrofia. De cualquier modo, el diagnéstico
definitivo se consigue mediante la ecocardiografia.

En la actualidad, el diagnéstico de la TF suele ser prenatal en un
control rutinario de ultrasonidos realizado durante el embarazo. El
estudio ecocardiografico se repite tras el nacimiento y en practi-
camente todos los casos permite evaluar de manera adecuada las
caracteristicas de esta cardiopatia (anatomia de la CIV, direccién
del cortocircuito, grado de obstruccién en el tracto de salida del
VD, anatomia del tracto de salida del VD y de la VP, grado de hiper-
trofia del VD, grado de acabalgamiento aértico...), ademas de la
presencia de anomalias asociadas (foramen oval permeable, arco
aortico derecho. . .).
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Otras pruebas de imagen, como el cateterismo, la resonancia
magnética o latomografia computarizada, quedan relegadas a casos
en los que existan dudas tras la realizacién de la ecocardiografia.
Normalmente, estas cuestiones se plantean sobre la anatomia distal
del arbol pulmonar, que no es bien valorada con ultrasonidos. Aun-
que el adulto con TF sera objeto de estudio en otra parte del curso,
se debe mencionar aqui que la resonancia magnética constituye el
«gold standard» para la valoracién de esta poblaciéon®.

Tratamiento quirirgico

El tratamiento de la TF es quirirgico y consiste en su correccion
anatémica, que se realiza de manera estandar mediante esterno-
tomia media y con circulacién extracorpérea’. Para ello se cierra
la CIV con un parche y se desobstruye el tracto de salida del VD,
mediante: 1) reseccion de las bandas hipertréficas; 2) seccién o pre-
servacion de la VP cuando sea posible, y 3) colocacién de parches de
ampliacién en el infundibulo del VD y/o tronco y ramas de la arte-
ria pulmonar, segiin sea necesario. Tras laintervencion, suele existir
cierto grado de disfuncién del VD, por lo que en lactantes y nifios
pequefios se recomienda no cerrar el foramen oval permeable para
facilitar un cortocircuito derecha-izquierda, en caso de disfuncién
posquirtrgica significativa del VD.

Existen diferentes controversias sobre el manejo quirtrgico de
la TF que pasamos a discutir:

Fallot sintomatoldgico en edad neonatal

Como hemos explicado, las crisis hip6xicas pueden llegar a
constituir una auténtica urgencia quirdrgica. Afortunadamente,
estas crisis suelen estar condicionadas en mayor medida por la
obstruccién dinamica que por la fija y, por tanto, suelen exacer-
barse semanas/meses tras el nacimiento conforme se incrementa
la hipertrofia del VD. Sin embargo, algunas pacientes ya presentan
sintomas severos en el periodo neonatal. En estos casos, existen 2
posibles estrategias quirtrgicas:

1 Algunos grupos defienden la realizacion de una fistula sistémica-
pulmonar (habitualmente una fistula de Blalock-Taussig modifi-
cadade 3,5 mm de didmetro para un recién nacido a término) con
el objetivo de aumentar el flujo pulmonar y minimizar el riesgo
de cianosis y demorar asi la reparacién anatémica mas alla de los
3 meses de vida, cuando se ha completado la arborizacién de las
arterias pulmonares. Para la realizacién no suele ser necesaria
la circulacién extracorpérea y se puede abordar bien por tora-
cotomia o por esternotomia media. Seglin sus defensores, esta
estrategia presenta como ventaja que evita una cirugia mayor
con circulacién extracorpdrea en un neonato pero las desventa-
jas son que se deja al lactante con una fisiologia paliativa hasta la
reparacién y que se somete al paciente a la morbimortalidad de
2 intervenciones’.

2 Otros grupos se inclinan por la correccién neonatal en todos los
casos que presenten sintomas tempranos. A favor, estos autores
esgrimen que se establece una circulacién mas fisiol6gica desde
una edad temprana, previniendo el incremento de la hipertrofia
del VDy los problemas derivados de la cianosis, sin que se objetive
un incremento en la mortalidad. Sin embargo, en los estudios
de reparacion neonatal de TF si que se observa un aumento del
tiempo de intubacién y de la estancia en Unidad de Cuidados
Intensivos de estos pacientes'!.

Abordaje de las lesiones intracardiacas
Existe controversia sobre cudl es el mejor abordaje para acceder

alas lesiones intracardiacas presentes en la TF, la via transauricular
o la transventricular.

Los autores que defienden la via transventricular argumentan
que, a través de una pequefia ventriculotomia, se puede desobstruir
el tracto de salida del VD con menor reseccién de bandas muscula-
resy, por tanto, menor desarrollo posterior de fibrosis endocardica.
Asi mismo, este abordaje permitiria respetar mas facilmente tanto
la banda moderadora, como la valvula trictispide y aértica durante
el cierre de la CIV. Los autores que preconizan la via transauricular
argumentan que se pueden conseguir unos resultados similares a
través de una auriculotomia derecha y, por tanto, sin realizar una
ventriculotomia derecha, lo que preservaria la funcién del VD a
largo plazo.

Diferentes estudios demuestran excelentes resultados a corto y
largo plazo utilizando cualquiera de estos abordajes. En la actuali-
dad, ambos abordajes siguen siendo empleados ampliamente!2.

Funcién valvular pulmonar

La técnica quirdrgica mas empleada para el tratamiento de la TF
desde los comienzos es el parche transanular. Esta técnica consiste
en, como su propio nombre indica, abrir el anillo de la VP pulmonar
con una incisién longitudinal que se inicia en el tronco de la arteria
pulmonar (normalmente, hasta la bifurcacién), secciona el anillo
pulmonary se extiende hasta el infundibulo del VD. Como ya hemos
visto, esta incision se puede emplear también para cerrar la CIV y
completar la reseccién de bandas musculares en el tracto de salida
del VD. Finalmente, se implanta un parche de tejido aut6logo o
heterdlogo cubriendo los bordes de la incisién. Con esta técnica se
suele conseguir una desobstrucciéon completa del tracto de salida
del VD.

Estudios a largo plazo de pacientes intervenidos con este técnica
en los afios 70 ya confirmaron los excelentes resultados del parche
transanular. En 2001, Bacha et al. publicaron los resultados a largo
plazo de los pacientes con TF y menores de un afio que recibieron
reparacién primaria en el Boston Children’s Hospital entre 1971 y
19778. De los 57 pacientes intervenidos, 49 sobrevivieron a largo
plazo y, de ellos, en 45 se obtuvo seguimiento actualizado. Para
un seguimiento medio de 23,5 afios, se registré una muerte tardia.
La gran mayoria de los pacientes (41/45) estaban asintomaticos. La
utilizacién de un parche transanular en la reparacién no influia en
la supervivencia a largo plazo. De hecho, estudios recientes ratifi-
can esta informacién y confirman que el parche transanular sigue
constituyendo la principal técnica utilizada para la reparacién de la
TF en todo el mundo'2.

Sin embargo, la realizacién del parche transanular cualquiera
que sea la cardiopatia subyacente, condiciona la aparicién de una
insuficiencia pulmonar (IP) severa que a su vez implica un cam-
bio fisiol6gico importante en el corazén'>. El VD que, como hemos
visto, habia sido un ventriculo sometido a una sobrecarga de pre-
sién, pasa a ser de manera aguda un ventriculo condicionado por
una sobrecarga de volumen. Aunque la IP constituye una lesién
muy bien tolerada durante afios e incluso décadas, en la evolu-
cién de muchos de estos pacientes se observa una dilatacién del
VD con aumento de los volimenes telesistélico y telediastélico,
y finalmente la aparicién de arritmias ventriculares y disfunciéon
del VD. Cuando aparecen estos Gltimos signos, el pronéstico de los
pacientes se encuentra comprometido, incluso cuando se restaure
de manera satisfactoria la funcién valvular pulmonar mediante
implante de prétesis quirirgica o percutanea.

La objetivacion de los efectos deletéreos a largo plazo de la insu-
ficiencia pulmonar para el prondstico de los pacientes con TF, ha
hecho que diferentes grupos hayan desarrollado estrategias para
la preservacién de la funcién valvular pulmonar a la hora de la
reparacién quirdrgica. De ellas destacamos 2.

El parche monoctispide es una técnica popularizada por Brown
et al."¥, que se caracteriza por la realizacién de una incisién longi-
tudinal, similar a la que se lleva a cabo para el parche transanular.
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Figura 1. Dilatacién intraoperatoria de la valvula pulmonar. Nétese cémo tanto el
infundibulo del VD como el tronco de la arteria pulmonar estan abiertos amplia-
mente, preservando el anillo de la VP. El balén de angioplastia es introducido a través
de la infundibulotomia y progresado a través del anillo de la VP hasta el tronco de
la arteria pulmonar.

Una vez seccionados el tronco de la arteria pulmonar, el anillo de la
VP y el infundibulo del VD, se confecciona un parche que se coloca
sobre la ventriculotomia y que llega hasta el plano valvular. Este
parche se confecciona de manera que sea algo redundante para
que pueda coaptar en diastole con la pared ventricular y el septo
conal sin producir obstruccion residual. Seguidamente, se implanta
otro parche que cubre la incisién de la arteria pulmonar y el parche
previo, de manera que el primer parche se abre en diastole ventri-
cular, realizando cierta funcién valvular. Aunque hay grupos muy
entusiastas con esta técnica, otros reportan que la funcionalidad
solo se mantiene a corto plazo y que aumenta el nimero de rein-
tervenciones por obstruccién del tracto de salida del VD durante el
seguimiento.

Existen casos en el espectro mas favorable de la TF en los que
la VP muestra un anillo con dimensiones normales e incluso exis-
ten 3 velos bien desarrollados. En estos casos, desafortunadamente
raros, se debe respetar el anillo pulmonar. En los casos en que
estén fusionados los velos, se pueden realizar comisurotomias. De
manera relativamente reciente, diferentes grupos, entre los que
nos incluimos, estan publicando buenos resultados con una téc-
nica de preservaciéon de la VP en pacientes con anillos hipoplasicos,
consistente en la dilatacién intraoperatoria de la VP'>-17 Este pro-
cedimiento consiste en, a través de la arteria pulmonar y/o el
infundibulo del VD, inspeccionar la VP, que suele ser bictspide
y con velos fusionados, y realizar sendas comisurotomias que se
extienden hasta el mismo anillo pulmonar. A continuacién, y pre-
feriblemente con un balén de angioplastia o un dilatador de Hegar,
se procede a dilatar de manera progresiva el anillo hasta un didme-
tro normal para la superficie corporal del paciente (fig. 1). Desde
julio del 2009 hasta marzo del 2012, nuestro grupo ha realizado 12
casos de dilatacién intraoperatoria de 38 pacientes con TF inter-
venidos durante ese periodo. La mediana de peso y edad en el
momento de la cirugia fue de 7,6 kg y 6 meses. No hubo mortali-
dad hospitalaria ni durante el seguimiento. De manera interesante,
hemos comprobado que para un seguimiento medio de 22 meses,
tanto el didmetro del anillo pulmonar como el del tronco de la
arteria pulmonar ha ido creciendo. Ademas, ningin paciente se
ha reintervenido, ni muestra obstruccién significativa del tracto
de salida del VD. Dos pacientes presentan IP moderada, siendo
no significativa en el resto de la serie!”. Aunque los resultados de

Figura 2. Resultado intraoperatorio tras la dilatacién de la valvula pulmonar. Obsér-
vense 2 parches de pericardio heterélogo ampliando tanto el tracto de salida del VD
como el tronco de la arteria pulmonar. Entre ambos parches se encuentra el anillo
de la VP que se ha preservado.

Existen también diferentes lineas de investigacién sobre el desarrollo de valvulas
pulmonares biocompatibles a partir de distintas lineas celulares y de dispositivos
para minimizar o evitar la dilatacién del VD.

esta técnica parecen prometedores, hacen falta estudios con mayor
nimero de pacientes y mas seguimiento para evaluar el procedi-
miento (fig. 2).

Conclusiones

La TF es la cardiopatia cian6gena mas frecuente.

Requiere reparacién quirirgica «idealmente» entre los 3 y los
6 meses de edad.

La paliacién ha quedado relegada a casos muy especificos (neo-
natos sintomaticos).

La supervivencia a corto y largo plazo es excelente.

Enlaactualidad, se estan evaluando distintos tratamientos enca-
minados a preservar la funcién de la VP y, por tanto, a evitar los
efectos crénicos de la IP severa.
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