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RESUMEN

Una de las complicaciones a tener en cuenta en la correccién del conjunto de patologias denominadas
«situacion Fallot» la constituye el llamado sindrome de edema de reperfusiéon pulmonar. La utilizacién pre-
coz de una asistencia tipo ECMO mejora el prondstico de estos pacientes y evita el fracaso multiorganico
secundario a este sindrome.

Presentamos dos pacientes con diferentes patologias del espectro, en quienes la utilizacién del ECMO
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resulté fundamental para el tratamiento del edema de reperfusién pulmonar.
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The use of ECMO for pulmonary edema and right failure after repair
of the Fallot situation. Report of two cases

ABSTRACT
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Reperfusion pulmonary edema in the early postoperative period is a severe complication after Fallot
situation correction. The use of ECMO improves the prognosis of these patients and avoids multiorgan
failure secondary to this syndrome.

ECMO We present two clinical cases with different spectrum conditions, in which the use of ECMO was
essential for the treatment of pulmonary reperfusion edema.
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Introduccién en estos pacientes, puede llegar a los pulmones en grado variable,

El conjunto de pacientes diagnosticados de situacién Fallot
incluye un grupo heterogéneo de cardiopatias congénitas de dife-
rente complejidad que pueden clasificarse en base al origen del
flujo pulmonar. Este abanico de patologias tiene en comun la hipo-
xia debido a la deficiente irrigacién del lecho pulmonar. La sangre,

Abreviaturas: AD, auricula derecha; AP, arteria pulmonar; AV, auriculoven-
tricular; CEC, circulacién extracorpérea; CIA, comunicacién interauricular; CIV,
comunicacién Interventricular; ECG, electrocardiograma; ECMO, circulacién extra-
corpérea con oxigenador de membrana; ETE, ecocardiograma transesofagico; FC,
frecuencia cardiaca; FEVD, fraccién de eyeccion de ventriculo derecho; FiO,, frac-
cién inspirada de oxigeno; IP, insuficiencia pulmonar; IT, insuficiencia tricuspidea;
IVTDVD, volumen telediastélico de ventriculo derecho indexado; Ipm, litros por
minuto; PA, presion arterial; PEEP, presion positiva al final de la espiracién; PIP,
presién pico inspiratoria; PSVD, presién sist6lica de ventriculo derecho; PVC, pre-
sién venosa central; RPD, rama pulmonar derecha; RPI, rama pulmonar izquierda;
rpm, revoluciones por minuto; SDRA, sindrome de distrés respiratorio agudo; TIV,
tabique interventricular; TSVD, tracto de salida de ventriculo derecho; UCIP, unidad
de cuidados intensivos pediatricos; VD, ventriculo derecho; VI, ventriculo izquierdo.

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: centellato@gmail.com (T. Centella Hernandez).
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exclusivamente: 1) a través de arterias intrapericardicas; 2) gracias
0 no a un ductus arterioso patente; 3)a través de arterias intra-
pericardicas y colaterales aortopulmonares, y 4)solo a través de
colaterales aortopulmonares.

De cualquier manera, el objetivo de la reparacién quirdrgica de
cualquiera de estas patologias va dirigido al aumento del flujo pul-
monary la septaciéon del corazén en su caso. La adaptacién del lecho
vascular pulmonar a esta nueva situacién puede desencadenar una
cascadainflamatoria que desemboca en un dafio pulmonar denomi-
nado dafio de reperfusion. Tipicamente se manifiesta por un edema
pulmonar tras el aumento del flujo sanguineo en las areas previa-
mente hipoperfundidas. El riesgo de que se produzca este dafio de
reperfusién aumenta con el grado de hipoperfusién previo a la ciru-
gia y en casos en los que la correccién quirdrgica se realiza a una
edad mas avanzada.

A menudo la aparicién de este dafio de reperfusion condiciona
una hipoxia severa por hemorragia pulmonar y fracaso del cora-
z6n derecho en el periodo postoperatorio precoz, alcanzando una
mortalidad que puede llegar al 70% de los pacientes’. La utilizacién
de una asistencia tipo ECMO en estas situaciones constituye una
alternativa terapéutica que mejora el pronéstico de estos pacientes.
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Caso niimero 1

Nifla de 5 afios procedente de Guinea-Bissau ingresada para
correccién de una cardiopatia tipo tetralogia de Fallot. 14kg,
113 cm. A la exploracién fisica se observaba un fenotipo normal,
postura en acuclillamiento adoptada frecuentemente, cianosis cen-
tral, acropaquias y ausencia de signos de insuficiencia cardiaca. A
la auscultacién un soplo rudo sistélico corto precordial en base,
segundo ruido Gnico. ECG: ritmo sinusal a 120 lpm. Eje a 120°. La
radiografia de térax mostraba disminucién de la vascularizacién
pulmonar e hipertrofia ventricular derecha. El ecocardiograma se
informé como situs solitus, levocardia, levoapex, Fallot severo y un
ductus permeable pequefio con gradiente entre aorta y pulmonar
de 70 mmHg. VI de pequefias dimensiones (Z score —4 dS, Detroit
data) por hipoaflujo. Anillo pulmonar 7,5-8 mm (Z —4,8dS), RPD
9mm (Z-0,61dS),RPI 7-8 mm (Z —0,85 dS). VD hipertroéfico. Patrén
coronario normal.

Cirugia. Con el diagndstico de tetralogia de Fallot y ductus per-
meable se intervino realizdndose cierre de ductus, cierre de CIV
a través de AD, reseccién de zona hipertréfica de VD y parche
transanular monoctspide del n.° 12 (Contegra®). El ecocardio-
grama intraoperatorio mostré ausencia de cortocircuitos residuales
y un gradiente VD-pulmonar de 30 mmHg. Tiempo de clampaje
88’, tiempo de CEC 170'. Se desconecté de circulacién extracor-
pérea con ayuda de milrinona, dopamina y adrenalina 0,7, 5 y
0,2 pg/kg/min, respectivamente. A la salida de quir6fano la PA fue
de 100/60 mmHg,la FCde 160 Ipm,y laPVCde 14 mmHg, lo que per-
miti6 ir descendiendo la dosis de adrenalina hasta 0,04 p.g/kg/min.
El lactico a su llegada a UCIP fue de 2,8 mmol/l. La radiografia
de térax inicial postoperatoria no mostré complicaciones. El pri-
mer dia de postoperatorio se comporté hemodindmicamente algo
inestable, por lo que no se progresé en el destete respiratorio,
manteniendo una pO, de alrededor de 80 con FiO, de 0,4, PIP
de 16 y PEEP de 10. A las 24 h se decidi6é extubacién, si bien en
la placa de térax se observaban cambios incipientes sugestivos
de hiperaflujo pulmonar. Dos horas después de la extubacion se
produjo una desaturacién stbita (86%) con hipoxemia (PaO, 56).
Esta situacién se mantuvo las siguientes 2h asociandose agita-
cién, esputos hemoptoicos y fracaso de los intentos de ventilacién
no invasiva. Se procedié a reintubacién urgente, observandose
en la radiografia de térax infiltrados intersticiales bilaterales, sin
derrame pleural ni condensaciones (fig. 1A). El ecocardiograma no
observé defectos residuales, estimandose una presion en VD por IT
de 60 mmHg (aproximadamente sistémica). Se conecté marcapa-
sos transitorio por bloqueo AV completo de nueva aparicién. Se
observé una situaciéon de oligoanuria y bajo gasto cardiaco que
precisé el aumento de dosis de adrenalina hasta 0,4 pg/kg/min,
inicio de noradrenalina a 0,4 j.g/kg/min, asi como comienzo de dia-
lisis peritoneal. La situacién respiratoria empeord, produciéndose
un aumento de las secreciones hematicas por el tubo endotra-
queal y dificultad para la oxigenacién, con alta necesidad de
FiO,.

En esta situacién se decidié la colocacién de ECMO central
(canulacién de aorta ascendente y AD) alcanzando unos flujos
entre 0,7 y 1,21/min/m?, lo que permitié disminuir la adrenalina
hasta su retirada y la noradrenalina a 0,6 pg/kg/min. La ECMO
se mantuvo con parametros de ventilacién minimos para evitar
atelectasias (FR 15rpm), una FiO; del 0,8 (0,6 en el respirador) y
Pa0, en torno a 80-100. Diuresis 6,6 cc/kg/h.

Progresivamente la radiografia de térax fue mejorando (fig. 1B),
pudiéndose disminuir la asistencia el dia +5 y ser retirada com-
pletamente el dia +6, manteniéndose el esterndn abierto y drogas
vasoactivas (adrenalina 0,2, noradrenalina 0,8, dopamina 5, mil-
rinona 0,7 pg/kg/min) para mantener una PA 85/60 y una PaO,
de 78.

Figura 1. Evolucién radioldgica de la nifia correspondiente al primer caso. Se
observa radiografia de térax: A) previa a la implantacién de ECMO, B) tras la implan-
tacién de ECMO y C) previa a la extubacién una vez retirado el soporte.

Se evidenci6 progresiva mejoria de la oxigenacién. El dia +7 se
realiz6 el cierre esternal, disminuyendo progresivamente la seda-
cién y permitiendo su extubacién definitiva el dia +10.

La nifia se trasladé a planta al dia +20, siendo dada de alta
5dias mas tarde. El ecocardiograma de control mostré rama pul-
monar izquierda mas pequefia que la derecha con gradiente leve
(23 mmHg), no CIV residual, tracto de salida amplio con gradiente
de 17 mmHg y buena funcién biventricular.

Caso niimero 2

Paciente de 16 afios con antecedentes de atresia pulmonar con
CIV subaértica y CIA. Dextroposicién aértica. Al nacimiento, ductus
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Figura 2. Evolucién radiolégica en el segundo caso clinico. Se observa radiografia de térax: A)a la llegada de quir6fano, con progresivo empeoramiento a lo largo de la tarde,
B) previa a la implantacién de ECMO, C)tras la implantacién de ECMO y D) previa a la extubacién una vez retirado el soporte.

permeable tratado inicialmente con prostaglandinas hasta la reali-
zacion de una fistula BT modificada izquierda de 4 mm de didametro.

Alos 2 afios se realizé cierre quirtdrgico de la fistula y correccién
completa, incluyendo cierre de CIA, cierre de CIV con parche de
dacrén y conexién de VD a AP con conducto heterélogo de yugu-
lar bovina (Contegra®) de 12 mm, confirmandose una hipoplasia
severa de la rama pulmonar izquierda.

A los 4 afios se reintervino por estenosis severa del origen de
ambas ramas pulmonares, cambiando el conducto de VD a arte-
rias pulmonares por uno de mayor tamafio (Contegra® n.° 18),
ampliando el origen de ambas. Tras la intervencién persistié hipo-
plasia severa de la arteria pulmonar izquierda.

Progresivamente se observé estenosis del conducto VD-AP, y a
los 16 afios se realiz6 nuevo cateterismo para implante de stent en
el conducto VD-AP. En este procedimiento las presiones objetiva-
das fueron: VD: 67/8/16; aorta 83/53/63; arteria pulmonar derecha
41/17/26.

Un afio mas tarde se aceptd para cirugia con el diagnéstico
de estenosis pulmonar severa del conducto e insuficiencia pul-
monar severa. La resonancia magnética mostraba un IVTDVD de
149 ml/m2, con una FEVD 38%, insuficiencia triscuspidea grave, con
anillo de 47,5 mm. En el ECG presentaba QRS 180 ms.

Se realiz6 preacondicionamiento durante 24 h con levosimen-
dan. La cirugia se llevé a cabo bajo hipotermia moderada (34°C) y
sin clampaje adrtico. Se abri6 el conducto y se comunicé el tracto de
salida nativo con valvula imperforada y el conducto hasta la zona
de insercion de este en el tronco pulmonar. En el lecho pulmonar
nativo se colocé una proétesis biol6égica (Edwards Perimount” n.°
25, techandose esta zona hasta la bifurcacién pulmonar con parche
de Contegra n.° 20 y disminuyendo el tamafio del VD en su parte
anterior. Se asocié anuloplastia tricuspidea con anillo Carpentier-
Edwards Physio 34° El tiempo de bomba fue de 144 min. Se realizé
ETE en quiréfano, en el que se observé aceptable funcién biventri-
cular, TIA integro, anillo tircuspideo con IT central leve, que estimé
PSVD 45 mmHg (33 mmHg + 15 AD). TSVD libre irregular, prétesis

pulmonar normofuncionante con gradiente pico residual de 19 mm,
IP trivial de lavado central. Ausencia de derrame pericardico.

Ingres6 en UCIP estable, en ritmo sinusal con PA normal
y buena perfusién periférica, en tratamiento con noradrenalina
0,1 pg/kg/min y dopamina 5 pg/kg/min. En la radiografia de térax
no se observaron complicaciones (fig. 2A). Equilibrio acido base
normal con lactico 1,7 mmol/l. Presiéon venosa10-12. A lo largo
de la tarde aparecieron secreciones serohematicas abundantes
que obligaron a aspiraciones frecuentes (30 min). Se asocié furo-
semida y se aument6 la dopamina hasta 7,5 pg/kg/min. A las
3h del ingreso comenzé desaturacién progresiva y se repitié
radiografia de térax, observandose un derrame pleural dere-
cho severo y colocindose tubo de térax. Progresivamente se
objetivd labilidad hemodindmica, que precis6 aumentar nora-
drenalina a 0,9 pg/kg/min. Taquicardia mantenida con aumento
progresivo de lactico (maximo 2,9 mmol/l). Diuresis en torno a
1,5 cc/kg/h. Progresivo empeoramiento de gases pO, 94-79 con
una Pa0,/FiO, de 125-128. Se sigui6 incrementando la FiO, hasta
el 75%. Ante la sospecha de SDRA secundario a reperfusién pul-
monar se administra actocortina 100 mg. La radiografia de control
empeor6 progresivamente durante la noche (fig. 2B), con un dre-
naje pleural derecho severo de contenido seroso. Asimismo, se
asoci6 un deterioro hemodindmico que obligd a aumentar las
drogas vasoactivas, disminuyendo la diuresis y aumentando la
acidosis: lactico 9,7 mmol/l, EB —10pH de 7,18 con FiO; 85% y
PEEP de 7.

Ante estos datos se decidi6 colocacién de ECMO venoarte-
rial central (Centrimag®), con un flujo de 3,351pm 90% del flujo
total 505rpm. Se mantuvo inicialmente con noradrenalina a
0,6 pg/kg/min, consiguiéndose progresivamente mejorar los datos
hemodinamicos y respiratorios (fig. 2C).

El paciente se mantuvo durante 48 h en asistencia de ECMO
con flujos de 3-3,5Ipm. Progresivamente disminuy6 el débito de
los drenajes y mejoré la radiografia previa. PEEP 12, FR 8, volumen
corriente 250 ml y FiO, 21%. Diuresis 7 ml/k H.
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A las 72h se decidié6 comenzar con el destete. En el ecocar-
diograma se observé adecuada contractilidad biventricular con
movimiento anormal del TIV, IT leve, PSVD de 40-45 mmHg para
una PA de 92/65. Prétesis pulmonar con buena apertura y gradiente
pico de 25 mmHg. IP central trivial. VD hipertréfico. No trombos.
Minimo derrame pericardico.

Se retir6 la asistencia ECMO sin complicaciones, pudiendo ser
extubado el dia +16 de la cirugia tras mejoria de la tonicidad muscu-
lary buenos parametros: Gases con vapotherm, FiO, 50%, 10 I[pm, FR
19,Sa0, 99% y mejoria sustancial de la radiografia de térax (fig. 2D).

Alta a planta a los 21 dias.

En el Gltimo seguimiento 5afilos mas tarde el paciente se
encuentra asintomatico, en clase funcionall, con buena funcién
biventricular, prétesis pulmonar normofuncionante y volimenes
biventriculares por resonacia dentro de los limites de la normalidad
(IVTDVD: 86,3 ml/m?2).

Discusion

El edema de reperfusién pulmonar secundario a la reparacion
de patologias que cursan con isquemia crénica del lecho pulmonar
constituye una de las complicaciones mas severas de la cirugia de
los pacientes en situacién Fallot, fundamentalmente en nifios con
edades fuera del periodo de lactancia.

Las ventajas de la reparacion precoz de este grupo de patologias
estan ampliamente aceptadas, entre ellas la correccién de la ciano-
sis y el consecuente dafio organico, la preservacién de la funcién
miocardica, la disminucién del estimulo que desarrolla hipertrofia
ventriculary fibrosis, la menor incidencia de arritmias, el desarrollo
en el tamafio de las ramas pulmonares, asi como el menor impacto
psicolégico tanto en el nifio como en su familia. Es cierto que con-
tinGia existiendo controversia acerca del momento 6ptimo para la
reparacién, pero en general todos los autores coinciden que deberia
corregirse durante el periodo de lactancia'->.

Sin embargo, no son infrecuentes los casos que, bien proce-
dentes de paises en desarrollo, o bien portadores de correcciones
previas que han mantenido una situacién de hipoperfusion en el
lecho pulmonar, se corrigen en nuestros servicios a una edad mayor
de lo deseable y que son proclives a desarrollar un dafio de reper-
fusién pulmonar en el postoperatorio inmediato.

El diagnéstico diferencial con el sindrome post-perfusién o con
el sindrome de distrés respiratorio secundario a la circulacién
extracorpérea resulta fundamental. El sindrome post-perfusién es
una complicacién rara (0-4-2% de los pacientes tras CEC*) desenca-
denada por la activacién del complemento, el secuestro pulmonar
de neutréfilos y la activacién de endotoxinas circulantes durante
la circulacién extracorpérea. Es un sindrome que puede ser refrac-
tario al tratamiento donde la utilizacién de ECMO es controvertida
y que presenta segin las series una mortalidad entre el 50 y el
91,6%°, tras el desarrollo frecuente de un fracaso multiorganico. El
sindrome de distrés respiratorio agudo se desarrolla en situaciones
de estrés tales como traumatismos, cirugias, infecciones, procesos
inflamatorios, embolismos grasos o interacciones farmacolégicas,
entre otras. La incidencia es mayor (1,5-8,3 casos por 100.000 habi-
tantes/afio)®. El tratamiento incluye las medidas de soporte segtin
la etiologia, soporte ventilatorio prolongado y ECMO.

El dafio pulmonar tras cirugia de reparacién en situacion
Fallot, aunque descrito ampliamente en la literatura, presenta una

fisiopatologia incierta. En general se define como un edema pul-
monar que se localiza en las regiones pulmonares asociadas con
obstrucciones vasculares previas, en las que aparece un edema
hidrostatico secundario al aumento de perfusién en un lecho pul-
monar previamente hipoperfundido. Parece aceptado que, tras
la apertura de las zonas estenéticas, el aumento de flujo en
el lecho pulmonar aumenta de forma sdbita la presién a este
nivel’. La microvasculatura pulmonar no puede adaptarse de
forma inmediata para modular el flujo, por lo que se produce
un sindrome respiratorio agudo que progresivamente aumenta la
presion en cavidades derechas y deriva en alteraciones hemodi-
namicas y metabdlicas que sin tratamiento intensivo dan como
consecuencia un fracaso multiorganico y el fallecimiento del
paciente.

El reconocimiento precoz de este sindrome y la instauraciéon
de una asistencia tipo ECMO resulta de vital importancia para la
recuperacion de estos pacientes.

En los casos presentados utilizamos la canulacién central, por
preferencias del servicio. No obstante, la utilizacién de canula-
cién periférica (carétida-yugular, o fémoro-femoral) puede aportar
beneficios como la disminucién de la tasa de infecciones, la posibi-
lidad de cierre esternal y la consecuente disminucién de sangrado.

La utilizacién de ECMO veno-venosa en lugar de veno-arterial
podria plantearse en etapas mas precoces de presentacién de este
sindrome. No obstante, en general se recomienda la utilizacién de
ECMO veno-arterial por las alteraciones hemodinamicas y metab6-
licas secundarias al edema pumonar.

Consideraciones éticas

Los autores obtuvieron el consentimiento informado de los tuto-
res legales de los pacientes para la publicacién de este articulo, en
el que se ha preservado la confidencialidad y el anonimato de sus
datos personales.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningtn conflicto de intereses.
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