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2. PREGUNTAS A RESPONDER POR ESTA GUIA

Tratamiento médico de las crisis de hipoxia

¢{Cuales son los factores que pueden precipitar una crisis de hipoxia en nifios con TF?

¢Qué medidas se deben tomar en los pacientes con TF con crisis de hipoxia?

{Qué cuidados se deben tener en pacientes con crisis de hipoxia durante la analgesia, sedacion y
ansiolisis?

{Qué evidencia existe en relacion a la sedacion endovenosa en la crisis de hipoxia?

¢Durante una crisis de hipoxia, en qué momento esta indicado el tratamiento con bicarbonato?

¢Ante una crisis de hipoxia, qué evidencia existe en relacion al tratamiento con betabloqueadores
intravenosos, fenilefrina endovenosa y prostaglandinas?

Tratamiento paliativo quirdrgico o no quirtrgico (intervencionista) de la TF

¢{Cuales son los procedimientos paliativos quirtirgicos y no quirirgicos que se realizan en la TF?
¢Cuales son las indicaciones para el manejo paliativo de la TF?

¢Cuales son las complicaciones de los procedimientos paliativos?

¢{Cuales son los lineamientos de seguimiento del manejo paliativo?

Tratamiento quirdrgico

¢En qué consiste la cirugia correctiva?

¢Cuales son las los tipos de cirugias correctivas v sus indicaciones?

{Qué procedimientos se han utilizado para prevenir las complicaciones a largo plazo de la cirugia
correctiva?

¢{Cuales son los lineamientos en el control y seguimiento posterior a la cirugia correctiva de la TF?
¢En qué consiste la cirugia correctiva?

¢Cuales son las contraindicaciones para la cirugia correctiva?

¢Son diferentes los resultados de la reparacion quirirgica dependiendo de la edad del paciente?
¢Qué papel tienen el tratamiento paliativo en relacion con el tratamiento correctivo?

¢Cuales son los factores de alto riesgo de arritmias o muerte subita en el paciente posoperado de
correccion quirurgica?
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3. ASPECTOS GENERALES

3.1 ANTECEDENTES

Gracias a los avances en los cuidados cardiacos pediatricos hay cada vez mayor nimero de adultos con
cardiopatias congénitas. En un estudio realizado en Québec, se comparé la prevalencia y distribucion por
edad de todas las cardiopatias congénitas, seglin éste estudio, la prevalencia de las cardiopatias congénitas
en adultos fue de 4.09% en el afio 2000; ese afo practicamente se igualaron el nimero de nifos y adultos
con cardiopatia congénita. (Marelli AJ, 2007)

Hoy en dia, se estima que el 85% de los nifios con cardiopatias congénitas sobrevivira hasta la edad adulta,
la mayoria, gracias a procedimientos terapéuticos realizados en la infancia, aunque la mitad siguen teniendo
un riesgo significativo de muerte, reintervencién o complicaciones durante su tratamiento y/o evolucién
de la enfermedad. Estudios de imagen no invasivos como la Ecocardiografia transtoracica y transesofagica
tridimensional, resonancia magnética, tratamiento percutaneo paliativo hibrido y perfeccionamiento
quirdrgico, son sin duda, grandes avances en el diagndstico y tratamiento de esta cardiopatia.

Junto con la transposicién de grandes arterias, la tetralogia de Fallot (TF) es una de las cardiopatias
ciandticas mas frecuente y su prevalencia se sitlia alrededor de 11% de los recién nacidos vivos con
cardiopatia congénita. Su etiologia es desconocida y se supone multifactorial, esporadica en la mayoria de
los casos con un riesgo de recurrencia del 3% sin familiar de ler grado afectado. Se conoce su asociacién
con la microdelecion q11 del cromosoma 22, por arriba del 25% de los pacientes. También es muy
conocida su presentacién en pacientes con Sindrome de Down. (Gonzalez LJ, 2008). En la actualidad se
ha planteado la cirugia correctiva temprana, respetando en lo posible la integridad valvular pulmonar. Afos
después de la correccion de la TF, la mayoria de los pacientes presentan dilatacion del VD, alrededor de
10% requiere una reoperacion a nivel del tracto de salida, debido a una limitada capacidad de ejercicio,
sintomas de insuficiencia cardiaca, y estudio y manejo por arritmias. (Amorim S, 2005). El seguimiento de
estos pacientes debe ser de por vida y con mayor énfasis en los casos de parche trans-anular, por su alta
relacion con insuficiencia pulmonar, dilatacion del ventriculo derecho y arritmias a largo plazo. En el
seguimiento se realizan estudios no invasivos que favorece el diagndstico temprano y manejo de
complicaciones. (Gonzalez L JA, 2008)

3.2 JUSTIFICACION

La TF ocupa en 2do lugar en frecuencia dentro de las cardiopatias congénitas cianégenas en etapa
neonatal y después de ésta etapa es la mas frecuente, por lo que es de gran importancia el conocimiento
de su manejo por personal paramédico y médico.

El propodsito de ésta guia de practica clinica es ofrecer al pediatra, cardidlogo pediatra y cardidlogo, un
instrumento basado en la mejor evidencia cientifica actual para facilitar la toma de decisiones terapéuticas
para el paciente pediatrico con TF.
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3.4 OBJETIVO DE ESTA GUIA

La guia de practica clinica: Tratamiento de la Tetralogia de Fallot en edad pediatrica, forma parte de las
guias que integraran el catalogo maestro de guias de practica clinica, el cual se instrumentara a través del
Programa de Accion Desarrollo de Guias de Practica Clinica, de acuerdo con las estrategias y lineas de
accion que considera el Programa Nacional de Salud 2007-2012.

La finalidad de este catalogo, es establecer un referente nacional para orientar la toma de decisiones
clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del segundo y tercer nivel de atencion médica, las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencion de estandarizar las acciones
nacionales para:

1. Establecer los lineamientos de manejo médico y quirirgico de la TF en nifios y adolescentes.

2. Establecer los criterios de seguimiento del paciente posoperado de TF.

3. Establecer las medidas de diagndstico y manejo tempranas de complicaciones del posoperado de
TF.

4. Evitar los eventos frecuentemente vistos y descritos en la evolucion natural de la TF no tratada.

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atenciéon médica, contribuyendo
de esta manera al bienestar de las personas y de las comunidades, que constituye el objetivo central y la
razon de ser de los servicios de salud.

3.5 DEFINICION

La tetralogia de Fallot (TF) se debe a la desviacién anterocefalica del septum de salida; caracterizada por
cabalgamiento adrtico, defecto septal interventricular (sub-aértico), obstruccién del tracto de salida del VD
el cual puede ser infundibular, valvular, supravalvular o combinacién de todos e hipertrofia del ventriculo
derecho (giliiard £, 2009)
Los pacientes con TF se clasifican con anatomia favorable o desfavorable. La favorable incluye diametros
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), arterias coronarias con origen y distribucién
normal, y ausencia de otras asociaciones. Los pacientes con anatomia desfavorable incluyen los casos de
hipoplasia “anular” (unién VD-AP) y de ramas pulmonares e incluye también los casos con coronaria
anomala que cruza el infundibulo vy lesiones asociadas. (andreson k. 2005; Gonzalez AJ, 2008)
La TF se ha clasificado en 4 variedades:

® TF clasica con estenosis pulmonar la cual puede ser a nivel subvalvular, valvular, supravalvular. Es

el tipo mas frecuente.
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TF con ausencia de valvula pulmonar, con severa displasia de la valvula e importante dilatacion de
arterias pulmonares. Representa del 3 a 5% de los casos de TF y cominmente la morbimortalidad
se asocia a problemas respiratorios y ventilatorios por compresion bronquial.

TF con canal auriculo-ventricular comun, es una rara lesion; se presenta en el 2% de los casos con
TF. Esta asociacion conlleva un riesgo quirtirgico mayor durante la correccion.

TF con atresia pulmonar frecuentemente asociado a hipoplasia de ramas de la arteria pulmonar y
colaterales aortopulmonares.

Dentro de la evolucion clinica de la TF no tratada se describen los siguientes eventos potenciales:

Cianosis directamente proporcional a la severidad de la obstruccion a la via de salida del ventriculo
derecho.

Lactantes sin cianosis con evolucion y presentacion progresiva de cianosis.
Policitemia secundaria a la hipoxia.

Relativa deficiencia de hierro.

Crisis de hipoxia.

Retardo en el crecimiento

Absceso cerebral

Endocarditis

Insuficiencia adrtica particularmente los pacientes con Fallot severo
Coagulopatia secundaria a la cianosis-hipoxia.

(Vibhuti N, 2008)
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

La presentacion de la evidencia y recomendaciones en la presente guia corresponde a la informacion
obtenida de GPC internacionales, las cuales fueron usadas como punto de referencia. La evidencia y las
recomendaciones expresadas en las guias seleccionadas, corresponde a la informacion disponible
organizada segun criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefo y tipo
de resultados de los estudios que las originaron. Las evidencias en cualquier escala son clasificadas de forma
numeérica o alfanumérica y las recomendaciones con letras, ambas, en orden decreciente de acuerdo a su
fortaleza.

Las evidencias y recomendaciones provenientes de las GPC utilizadas como documento base se gradaron de
acuerdo a la escala original utilizada por cada una de las GPC. En la columna correspondiente al nivel de
evidencia y recomendacién el nimero y/o letra representan la calidad y fuerza de la recomendacién, las
siglas que identifican la GPC o el nombre del primer autor y el ano de publicacion se refieren a la cita
bibliografica de donde se obtuvo la informacion como en el ejemplo siguiente:

Evidencia / Recomendacidn Nivel / Grado

E. La valoracion del riesgo para el desarrollo de

UPP, a través de la escala de Braden tiene una 2++
capacidad predictiva superior al juicio clinico (GIB, 2007)

del personal de salud

En el caso de no contar con GPC como documento de referencia, las evidencias y recomendaciones fueron
elaboradas a través del analisis de la informacion obtenida de revisiones sistematicas, metaanalisis, ensayos
clinicos y estudios observacionales. La escala utilizada para la gradacion de la evidencia y recomendaciones
de estos estudios fue la escala Shekelle modificada.

10
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Cuando la evidencia y recomendacion fueron gradadas por el grupo elaborador, se colocd en corchetes la
escala utilizada después del nimero o letra del nivel de evidencia y recomendacion, y posteriormente el
nombre del primer autor y el afio como a continuacion:

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

E. El zanamivir disminuy6 la incidencia de las Ia
complicaciones en 30% vy el uso general de [E: Shekelle]
antibidticos en 20% en nifios con influenza )

. Matheson, 2007
confirmada

Los sistemas para clasificar la calidad de la evidencia y la fuerza de las recomendaciones se describen en el
Anexo 5.2.

Tabla de referencia de simbolos empleados en esta Guia:

EviDENCIA
R RECOMENDACION
\//R PUNTO DE BUENA PRACTICA

11
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4.1 CRISIS DE HIPOXIA EN PACIENTES cON TF

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Las crisis de hipoxia forman parte de la historia natural
de la tetralogia de Fallot (TF), se presentan en forma
subita, con prodromos o sin ellos, desde recién nacidos
y principalmente en mayores de tres meses de edad.
Clinicamente se manifiesta por hiperventilacion
(taquipnea) cianosis (hipoxemia) y disminucidén del
tono muscular, con frecuencia disminuye el nivel de
conciencia, pudiendo llegar al sincope y en los casos
graves convulsiones. Una de las consecuencias mas
importantes de la hipoxemia es la acidosis metabdlica.
En la TF, las crisis de hipoxia, se presentan por un
incremento de la demanda de oxigeno por el organismo
durante una mayor actividad muscular y del gasto
cardiaco sistémico, mientras que el gasto pulmonar esta
limitado por la obstruccion a la via de salida del
ventriculo derecho por espasmo del infundibulo
pulmonar causado por la acciéon de las catecolaminas, lo
cual reduce el flujo hacia la arteria pulmonar con mayor
paso de sangre no oxigenada del ventriculo derecho a la
aorta, lo cual acentiia un desequilibrio entre el gasto
aortico y el pulmonar, por incremento del corto circuito
veno-arterial, ocasionando una mayor disminucion en la
concentracion de oxigeno arterial y del pH con un
aumento el CO; y acidosis.

Es probable que las crisis hipdxicas sean propias de
casos con infundibulo reactivo. Este comportamiento
se debe a la existencia de gran cantidad de
adrenorreceptores delta en el musculo del infundibulo.
En recién nacidos y lactantes con TF con severa
obstruccion a la via de salida, pueden presentar un
conducto arterioso permeable, el cual permite
mantener el flujo arterial pulmonar, y por lo tanto una
buena saturacion. Si éste llega a cerrarse parcial o
totalmente, se reduce considerablemente el flujo
pulmonar y sobreviene la crisis hipoxica

Morgan en 1965 reconoce a la TF como la principal
cardiopatia asociada a crisis de hipoxia, refiere que se
presenta con mayor frecuencia durante la manana y al
inicio de la actividad fisica del lactante y que dura de
15 a 60 minutos. Presentandose una saturacion
periférica de oxigeno hasta de 33%.

v
[E: Shekelle]
Gell AJ, 2007
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TRATAMIENTO DE LA TETRALOGIA DE FALLOT EN EDAD PEDIATRICA

Los factores precipitantes de crisis de hipoxia son los
siguientes:

Dolor

Ansiedad-irritabilidad*

Ejercicio

Llanto sostenido*

Estrenimiento-defecacion

Estimulacion directa durante cateterismo cardiaco
Anemia ferropriva

Hipovolemia

Medicamentos: inotropicos-digitalicos, inhibidores de
la enzima convertidora de angiotensina (I ECA),
barbituricos, cloropromacina.

Son frecuentemente precipitados en la toma o
realizacion de estudios de gabinete como radiografia de
torax, electrocardiograma, ecocardiograma, examenes
de laboratorio. (cyadro 1)

El personal médico y paramédico debe considerar el
riesgo de crisis de hipoxia que tienen los pacientes con D
R TF y capacitar a los cuidadores para evitar en lo posible [E: Shekelle]
los factores desencadenantes y en la conducta a seguir  Gell AJ, 2007
en caso de que se presente la crisis

En la crisis de hipoxia el tratamiento debe dirigirse a: v
Reducir el consumo de oxigeno vy el cortocircuito de [E: Shekelle]
derecha a izquierda para disminuir la hipoxemia Rodriguez M, 2005
Corregir la acidosis metabdlica Spektor M,2009
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TRATAMIENTO DE LA TETRALOGIA DE FALLOT EN EDAD PEDIATRICA

El manejo de la crisis de hipoxia se inicia con:
Tranquilizar al paciente, retirar los estimulos
desencadenantes.

Sostenerlo por los brazos y colocandolo en posicion de
acuclillamiento, es decir piernas en flexion forzada
sobre los muslos y muslos en flexion forzada contra el
abdomen, (posicién genupectoral)

Traslado inmediato y manejo en centro hospitalario

A nivel hospitalario continuar con administracion de
oxigeno por mascarilla, evitar punciones de primera
intencién, administrar sedacion via oral, rectal 6 IM,
colocar via venosa permeable para la administracion de
medicamentos (vasoconstrictores, betabloqueadores,
bicarbonato de sodio vy prostaglandianas). Es
importante valorar en todo momento la necesidad de
asistencia ventilatoria. (cyadro 2, 3)

v
[E: Shekelle]
Rodriguez M, 2005
Spektor M,2009

Los pacientes con TF |llegan a desarrollar
frecuentemente exacerbaciones paroxisticas de la
cianosis hasta crisis de hipoxia

La sedacion ante una crisis de hipoxia es un importante
aspecto en el manejo ya que disminuye la cianosis y
previene recurrencias ya que la agitacion incrementa la
estimulacion simpatica del infundibulo incrementando
la obstruccion pulmonar

La morfina es uno de los medicamentos recomendados
para la sedacion en el manejo se las crisis de hipoxia, sin
embargo  puede  causar depresion respiratoria
principalmente en lactantes y recién nacidos

v
[E: Shekelle]
Senzaki H, 2008

La morfina, esta indicada en la TF durante la crisis de

hipoxia, como potente analgésico: D

R La administracién inicial de oxigeno y morfina se [E: Shekelle]
consideran de primera linea en el manejo de las crisis de  Hegenbarth MA, 2008
hipoxia

La morfina es considerada el “gold standard” de los
analgésicos opioides en nifios, a menos que esté
contraindicada.

La via de administracion de primera eleccion es la oral.
La via intravenosa es preferida a la IM, con un rapido
efecto pero con riesgo de depresion respiratoria (la
utilizacion de protocolos estandarizados permite
disminuir éste riesgo)

v
[E: Shekelle]
Starship Children’s Health
Clinical Guideline. Morphine
administration, 2010
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TRATAMIENTO DE LA TETRALOGIA DE FALLOT EN EDAD PEDIATRICA

Administracion recomendada de morfina:
0.05 - 0.2mg /kg dosis IV /IM
No exceder 15 mg dosis
La administracion debera ser lenta y en bolos a
intervalos de 5 minutos vigilando efecto farmacoldgico
y depresion respiratoria

R Neonatos y menores de 6 meses presentan un riesgo
mayor de depresion respiratoria, por lo que posterior a
su administracion:
Debe mantenerse un monitoreo continuo respiratorio.
Monitoreo con oximetria de pulso
El tiempo de monitoreo-observacion continuo posterior
a la administracion en menores de 1 mes de edad es de
9 horas; de 1 mes a 6 meses de 4 horas. Prematuros 24
horas

D
[E: Shekelle]
Starship Children’s Health
Clinical Guideline. Morphine
administration, 2010

La Sociedad Americana de Anestesiologia (ASA)
clasifica el riesgo preoperatorio en 5 clases. En clase 3
se encuentran pacientes con enfermedad sistémica
grave con limitaciones funcionales y en clase 4
pacientes con enfermedad sistémica grave que es una
amenaza constante para su vida.

v
[E: Shekelle]
Krauss B, 2001

En los pacientes con clase 3 o 4 de riesgo preoperatorio

R la condicion fisica para la sedacion es de intermedia a
mala por lo que se debe considerar siempre los
beneficios en relacion con los riesgos

D
[E: Shekelle]
Krauss B, 2001

La seleccion de la droga y de la profundidad de sedacion

dependerd de las necesidades individuales (algunos

nifos solo necesitan ansiodlisis, otros analgesia y otros

solo control motor).

Para ansidlisis y sedacion leve midazolam oral, rectal e

intravenoso. Para procedimientos dolorosos (accesos

vasculares centrales, instrumentaciones) ketamina

intramuscular e intravenosa v
Analgesia, ansidlisis y sedacion a niveles bajos puede [E: Shekelle]
intentarse con drogas de primera generacion como la Krauss B, 2001
morfina y meperidina

El midazolam es la mas comun benzodiacepina usada

para sedacion y analgesia

La ketamina produce un estado de sedacion disociativa,

caracterizada por analgesia profunda, sedacion,

inmovilizacion y amnesia; es efectiva y segura por via

intramuscular e intravenosa
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Para procedimientos asociados a dolor de escasa
intensidad vy elevada ansiedad en pacientes no
colaboradores (necesidad de sedacién ansidlisis vy
control de movimientos) la estrategia de sedacion
sugerida es midazolam via oral intranasal, rectal o
intravenosa

Para procedimientos asociados a dolor intenso y
elevada ansiedad la estrategia sugerida es ketamina IM
o IV y/o Midazolam y Fentanilo IV

La ketamina via oral es segura y efectiva para disminuir
la ansiedad y el estrés por la veno-puncion y separacion
de los padres

La utilizacion de la Ketamina se ha asociado a
complicaciones de la via aérea, vomitos y agitacion.
Buscando predictores de efectos adversos se analizaron
1,021 procedimientos de sedacion, con Ketamina via
intramuscular se observd lo siguiente:

La incidencia de vomito en ninos de 5 y mas afos fue
12.1% y en menores de esta edad 3.5%

La agitacion fue inversamente proporcional a la mayor
edad; se presentd en 17.9% en ASA clase 1
(clasificacién de riesgo de la Sociedad Americana de
Anestesiologia) y de 33.3% en ASA clase 2 o mas.

No se demostro relacion significativa entre la dosis de
ketamina y las complicaciones de la via aérea, vomito ni
agitacion.
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[E: Shekelle]
Povar-Marco J, 2000

v
[E: Shekelle]
Povar-Marco J, 2000

b
[E: Shekelle]
Green SM, 2000
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La ketamina:

Es un agente disociativo que produce analgesia,
sedacion y amnesia

Aumenta la FC y la presion arterial en forma transitoria
Produce minima depresion respiratoria y solo en raras
ocasiones se observa apnea (menores de 3 meses de
edad) o perdida de reflejos de proteccién de la via aérea
(solo ante altas dosis o infusién rapida)

Se debe administrar lentamente

Puede exagerar los reflejos de la via aérea superior y
provocar tos y laringo-espasmo, no se debe utilizar en
ninos con padecimientos de la via aérea superior.

Dosis intramuscular de 4mg/kg/dosis, y se puede
administrar cada 5 a 10 minutos otros 2-4mg/kg

La dosis IV normal de induccién es de 0.5 a 1.0 mg/kg
IV lenta, y continuar con bolos 0.5mg/kg cada 2 a 3
minutos hasta alcanzar el nivel de sedo-analgesia
deseado.

Ante agitacion con alucinaciones llegando a ser
necesaria la asociacion con una benzodiacepina

Los efectos adversos de la ketamina son: agitacion leve
20%, agitacion moderada a severa 1.5%, rash 10%,
vomito 7%, movimientos toénicos transitorios 5%,
problemas de via aérea 1%

La administracion de Ketamina debe ser manejada en
unidades que cuenten con equipo de monitoreo
electrocardiografico, presion arterial y saturacion
periférica, oxigeno suplementario, asi como un equipo
de reanimacion.

El médico que administre ketamina debe tener
experiencia y capacidad de manejo de problemas en la
via aérea.

Vigilar estrechamente via aérea y efectos adversos
(agitacién, rash, vomito, movimientos tonicos
transitorios, problemas de via aérea.

Dosis 1 mg/kg/ dosis IV lentamente al menos en un
minuto.

2.5mga5mg /kg IM
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v
[E: Shekelle]
Garcia-Roig C, 2008

v
[E: Shekelle]
Guideline for ketamine
sedation of children in
emergency departaments,
2009

D
[E: Shekelle]
Guideline for ketamine
sedation of children in
emergency departaments,
2009
Hegenbarth MA, 2008
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v
[E: Shekelle]
Brown TB, 2005

Midazolam es farmaco seguro con propiedades
sedativas, ansiolitico, amnésico pero no analgésico

v
[E: Shekelle]
Brown TB, 2005

R Todos los pacientes que requieren procedimiento de
sedacion deben ser monitoreados

Midazolam se indica para sedacion y ansiolisis

Dosis

Via oral 0.5 -0.75mg/kg

Via IV 0.025 -0.5mg/kg

El midazolam no se recomienda por via intranasal ya
que ocasiona irritacion

v
[E: Shekelle]
Cravero JP, 2004

Midazolam se indica para sedacion y ansidlisis en las
crisis de hipoxia

La dosis a administrar son:
D

[E: Shekelle]
Gell AJ, 2007
Hegenbarth MA, 2008

0.05 a 0.10mg/kg IV dosis maxima inicial 5mg.

R (Administrar lentamente, efecto en 3 a 5 minutos,
con duracion de efecto de 30 a 60 minutos.
0.25 a 0.50 mg/kg VO dosis maxima 20mg.

0.20 mg/kg/ IM dosis maxima 6 mg, se puede repetir
10 a 15 minutos.

El midazolam es cominmente usado en nifos como pre

medicacion anestésica para reducir la ansiedad y

favorecer su cooperacion

En nifios sin enfermedad pulmonar el midazolam puede i

ocasionar leve incremento en la resistencia pulmonar, y [E: Shekelle]

éste efecto puede ser mayor en los que tienen factores Ungern-Sternberg BS, 2009
de riesgo de complicaciones pulmonares

(principalmente bronco-espasmo)

Se ha reportado que en ninos con padecimientos

oncoldgicos el midazolam antes del implante de i
catéteres subcutaneos a dosis de 0.3mg/kg es efectivo [E: Shekelle]
para reducir el miedo, aprension y dolor Hedén L,
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Comparando tres dosis de midazolam via oral en nifios,
se determind que es efectivo para producir sedacion y
ansiélisis a dosis de 0.25/kg, con minimos efectos
respiratorios y de la saturacion de oxigeno durante su
administracion, con un riesgo de problemas
respiratorios de 1.5% y de vomito 0.8%

|
[E: Shekelle]
Coté CH, 2002

La dexmedetomidina es una agonista de los receptores

alfa-2 adrenérgicos (GABA) que pertenece a la familia

de benzodiacepinas, con un mecanismo de accion unico |

que provee sedacion y ansiolisis, via receptores del [E: Shekelle]
locus certileo, analgesia via receptores de la medula Riker RR, 2009
espinal y atenuacion de la respuesta al estrés sin

depresion respiratoria significativa.

Se ha reportado el uso de dexmedetomidina en

aproximadamente 800 pacientes pediatricos con v
favorable propiedades sedativas, ansioliticas con [E: Shekelle]
limitados efectos hemodinamicos y en la funciéon Tobias J, 2007
respiratoria

Hideaki Senzaki administré dexmedetomidina a dosis

de 0.2mcg/ Kg/min en infusién continua a un paciente vV
recién nacido con TF con crisis de hipoxia logrando una [E: Shekelle]
adecuada sedacion, sin depresion respiratoria con una Senzaki H, 2008
disminucién de la FC de aproximadamente 20 L/min

La dexmedetomidina usada para anestesia y sedacion
durante procedimientos no invasivos a dosis de 1 a 2
mcg/kg siguiendo con infusién a 0.5 - 1.14 mcg/kg/h
ha mostrado minimos efectos adversos hemodinamicos
y respiratorios, y es bien tolerado. La eficacia es mayor
durante  procedimientos  no  invasivos. La
dexmedetomidina puede ser de util para sedacion de
pacientes pediatricos.

v
[E: Shekelle]
Hanna P, 2008
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Para la analgesia sedacion y ansidlisis en el tratamiento
de crisis de hipoxia en ninos con TF, se recomienda la
morfina, midazolam o la ketamina, y actualmente la
dexmedetomidina

Para lograr la sedacion, analgesia y ansidlisis se
administran a las siguientes dosis.

Administracion recomendada de morfina:

0.05 - 0.2mg /kg dosis IV /IM

No exceder 15 mg dosis

La administracion debera ser lenta y en bolos a
intervalos de 5 minutos vigilando efecto farmacoldgico
y depresion respiratoria.

Midazolam se indica para sedacion y ansiolisis en las
crisis de hipoxia,

La dosis a administrar son:

0.05 a 0.10mg/kg IV dosis maxima inicial 5mg.
(Administrar lentamente, efecto en 3 a5 minutos,
con duracion de efecto de 30 a 60 minutos.

0.25 a 0.50 mg/kg VO dosis maxima 20mg.

0.20 mg/kg/ IM dosis maxima 6 mg, se puede repetir
10 a 15 minutos.

Ketamina

El médico que administre ketamina debe tener
experiencia y capacidad de manejo de problemas en la
via aérea.

Vigilar estrechamente via aérea y efectos adversos
(agitacién, rash, vomito, movimientos tonicos
transitorios, problemas de via aérea

Dosis 1 mg/kg/ dosis IV lentamente al menos en un
minuto.

2.5mg a5 mg /kg IM.

Dexmedetomidina

Neonatos

Infusién continua 0.2mcg/kg/min

Ninos mayores

Bolo 0.15 a 1 mcg/kg seguido de infusién de 0.1 a 2
mcg/kg hora.
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La analgesia y sedacion tiene por objetivo el control

efectivo y seguro del dolor y la ansiedad, evitar los

movimientos del paciente en la medida necesaria para

permitir el procedimiento a realizar y proporcionar un

adecuado grado de pérdida de memoria, minimizando

las respuestas psicologicas desfavorables asociadas a las

intervenciones médicas dolorosas.

El médico que practica la sedacion debe de cumplir con D
todas las recomendaciones previas, durante y después [E: Shekelle]
del procedimiento (informar al familiar, realizar historia Povar-Marco J, 2000
clinica, indicar ayuno, aplicar la clasificacion de la

condicién fisica ASA, tener conocimiento de los

farmacos y de los antagonistas de opidceos vy

benzodiacepinas), para que pueda reconocer la

aparicion de complicaciones, y contar con destreza en

el manejo de la via aérea y en las técnicas de soporte

vital avanzado

Cuando se administra una sedacion es recomendable:
Clasificar la condicion fisica ASA y establecer riesgos

Tener conocimiento de los farmacos y de los
antagonistas de opiaceos y benzodiacepinas, y contar
con destreza en el manejo de la via aérea y en las
técnicas de soporte vital avanzado.

Contar con la colaboracién de otra persona (médico o

enfermera), calificada en Ia vigilancia del paciente, D
mientras se realiza el procedimiento terapéutico y hasta [E: Shekelle]
que el paciente se encuentre estable. Garcia-Roig C, 2008
Debe disponerse de los medios técnicos necesarios para  Godwin SA, 2005
la monitorizacion del paciente y el manejo de las B
eventuales complicaciones. [E: Shekelle]

Se debe monitorear estrechamente el nivel de GreenSM, 2007
conciencia, la ventilacion pulmonar, la saturacion de

oxigeno por pulsi-oximetria, la frecuencia cardiaca y la

tension arterial.

Se recomienda monitorizacion electrocardiografica

continua en  pacientes con  enfermedades

cardiovasculares o en procedimientos en los que

puedan provocarse arritmias.
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El objetivo de la oxigenoterapia es mantener niveles de
oxigenacion que eviten la hipoxia tisular. Esto se
consigue cuando la presion parcial de O, en sangre
arterial alcanza valores superiores a los 60 mm Hg, lo
cual corresponde a una saturacion de la hemoglobina,

aproximadamente, de 90%. La oxigenoterapia se v
puede emplear en situaciones de hipoxia aguda o [E: Shekelle]
cronica. Gonzdlez T, 2002

En general, en situaciones de hipoxia aguda por
enfermedad cardiaca y pulmonar el aporte de oxigeno
recomendado es una FiO, de 40-50%, esto se logra
mediante la administracion de mascarilla simple con un
flujo Oz de 5Lx’

La oxigenoterapia forma parte del manejo de las crisis v
de hipoxia y mejora las condiciones del paciente [E: Shekelle]
aunque algunos autores sospechan que tiene valor Gell AJ, 2007
limitado.

v
Nifios con cianosis y/o dificultad respiratoria [E: Shekelle]
incluyendo a aquellos con TF requieren oxigeno. Spektor M,2009

Como la cianosis en estos pacientes es secundaria a
flujo pulmonar disminuido, la utilidad de Ia

. \ . ., D
oxigenoterapia se encuentra en discusion, pero la [
, E: Shekelle]
R o e s s bt o 0 o 200
ara confirmar la resegncia de una cardio aEia cianotica Spektor M,2009
P P P Romera G,2008

mediante la prueba de hiperoxia.

El aporte de oxigeno recomendado es una FiO, de 40-
50%, ésta se logra mediante la administracion de
mascarilla simple con un flujo O; de 5Lx’
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En el periodo neonatal la TF se manifiesta como una
cardiopatia congénita ciandtica con flujo pulmonar
disminuido potencialmente-generalmente conducto
dependiente. Los neonatos se encuentran ciandticos,
con hiperpnea, sin dificultad respiratoria. Su saturacion
periférica puede llegar a registrar valores inferiores
75% sin respuesta a la prueba de Hiperoxia”

(administracién de O, 100% con aumento de la pO; v
menor de 20-30 mm Hg o de su saturacion menor de [E: Shekelle]
10%). Romera G,2008

La evidencia de cianosis importante, saturacion menor
de 70%, acidosis metabdlica, suponen obstruccion
pulmonar severa y cierre del conducto arterioso,
indicacion de asociar a la oxigenoterapia al tratamiento
con prostaglandina E1

Desde 1982 se ha reportado la administracion de
prostaglandina E1 para mantener la persistencia del
conducto arterioso en pacientes con TF,

La administracion de prostaglandinas intravenosas para
mantener la permeabilidad del conducto arterioso vy el
flujo pulmonar es de utilidad en recién nacidos con TF
con crisis de hipoxia previa a la terapia paliativa o
correctiva.

La eficacia terapéutica de la PGE1 se juzga en primer
lugar por un aumento de la PaO,. Se demostré que a
dosis 0.045 mcg/kg/min se logra obtener un efecto
terapéutico favorable con prostaglandina E1, sin
efectos adversos relevantes.

Los efectos secundarios mas importantes se presentan
de 10 a 35% de los casos y son apnea, fiebre,
bradicardia, taquicardia, hipotension, paro cardiaco,
edema, convulsiones, diarrea, coagulacion intravascular
diseminada e hipopotasemia

lb
[E: Shekelle]
Talosi G, 2004
Reguera C, 2006
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Previa a la terapia paliativa o correctiva se debe
administrar prostaglandinas GE1 a todos los recién
nacidos con TF conducto dependientes con crisis de

hipoxia.

Dosis de inicio 0.1 - 0.2 mcg/Kg en una hora (riesgo B

de apnea) . [E: Shekelle]
R Dosis de mantenimiento: Reguera C, 2006

0.05-0,1 mcg/kg/min "D

0.03 -0.05mcg/kg/min [E: Shekelle]

Se debe vigilar estrecha e intencionadamente la )

. . . , Romera G,2008

presencia de reacciones secundarias en todo paciente

que se le administre prostaglandinas.

Es indispensable que en las unidades de pediatria y

cardio-pediatria de segundo vy tercer nivel de atencion

cuenten con prostaglandinas

Correccion de la acidosis metabdlica que se establece

durante una crisis de hipoxia debe ser manejada con

bicarbonato de sodio 4% 1 mEq/kg repetir cada 10 a

15 minutos.

Posteriormente la dosis a administrar dependera del v

exceso de base en gases y electrolitos arteriales: [E: Shekelle]

Dosis de bicarbonato = peso corporal (kg) x déficit de Gell AJ, 2007
base (mEq/1) x 0.3 (0.4 en infantes). Administrar la Shannan E, 2004
mitad de la dosis calculada, las dosis subsecuentes se

administran seguin respuesta.*

Bicarbonato de sodio a 1 mEq/kg y repetir cada 10 6

15 minutos hasta su correccion

En pacientes que no responden al tratamiento con
posicion genupectoral, administracion de oxigeno vy
sedacion y presenten datos clinicos de acidosis D

R metabdlica administrar bicarbonato [E: Shekelle]
En los pacientes en que se decide la administracion de Rodriguez M, 2009
bicarbonato, la via venosa debe estar bien permeable Hegenbarth AM, 2008
ya que la extravasacion tisular puede causar necrosis y
esfascelacion y nula respuesta farmacologica
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En el manejo de las crisis de hipoxia las drogas
vasoactivas tipo fenilefrina tienen como objetivo elevar

las resistencias periféricas, lo que limitaria el corto v
circuito del ventriculo derecho a la aorta, [E: Shekelle]
incrementando el volumen sanguineo al pulmén y Gell AJ, 2007
elevando la saturacion arterial de oxigeno Spektor M. 2009

La fenilefrina es usada para incrementar las resistencias
vasculares sistémicas a dosis de 0.2mcg/kg/min

Desde 1973 se reportd el uso del propanolol como
manejo farmacolégico paliativo de la TF

Se  describen  buenos  resultados de los
betabloqueadores tipo propanolol (no cardioselectivo)
y el esmolol (cardioselectivo de accién ultracorta) para
el manejo de las crisis de hipoxia por su efecto
inotropico negativo que relaja e impide el espasmo
infundibular, mejorando el flujo pulmonar. Otra accion
farmacoldgica esta en el sistema cardiovascular, al
disminuir la frecuencia cardiaca, la fuerza contractil del
corazon, la presion ventricular sistdlica y la presion
arterial y aumentar la vasoconstriccion, el retorno
venoso y el gasto cardiaco.

Se ha planteado usar el propanolol como preventivo de
las crisis de hipoxia hasta su correccion quirurgica

b
[E: Shekelle]
Graham ME, 2008

Se ha usado el propanolol como preventivo de las crisis,
con buenos resultados, por su efecto inotropico
negativo que relaja o impide el espasmo infundibular,
mejorando el flujo pulmonar.

. . . v
.Esta l|nd|cado en las crisis de hipoxia(espasmo [E: Shekelle]
infundibular) a dosis de:
0.15 - 0.25 mg Kg dosis 1V, en infusion con solucion Gell, 2007
) ) §7S ' Hegenbarth AM 2008

dextrosa y agua. Dosis maxima inicial 1mg/Kg. Forma
parte del manejo junto con el oxigeno y la morfina, la
cual es considerada como de primera linea en el manejo
de las crisis de hipoxia
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El Propanolol IV no se encuentra disponible en nuestro
pais en este momento. La administracion de esmolol
puede utilizarse en el manejo de la crisis de hipoxia con
vigilancia de efectos secundarios.

La dosis de esmolol es un bolo inicial de 0,5 mg/kg - 1
mg/kg, mantenimiento con 100 pg/kg/min - 300

pg/kg./min) IV b
- . E: Shekell
El propanolol VO puede utilizarse como preventivo de Gell 205)7 Shekelle]
crisis de hlpo')(la hastall |¢'f| correccion quirdrgica del Hegenbarth AM 2008
paciente. Esta contraindicado en  pacientes con
reactividad bronquial.
La dosis de propanolol como preventivo es 1 a 2
mg/kg/ dosis cada 8 horas VO
Los efectos secundarios de los beta-bloqueadores son
principalmente hipoglucemia, bronco-espasmo,
hipotension, bradicardia e hipotension
4.2 TRATAMIENTO PALIATIVO
Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado
El objetivo del tratamiento paliativo es aumentar el v
flujo sanguineo pulmonar y por ende la saturacion [E: Shekelle]

periférica, permitiendo el crecimiento de la arteria Bhimji S, 2010
pulmonar y del nino, hasta llevarlo a la correccion total

Existe evidencia desde 1945 de la utilidad de la cirugia

paliativa (Blalock-Taussing) inicialmente utilizando la v
arteria subclavia para hacer una conexidon entre la [E: Shekelle]
arteria pulmonar y la aorta. Actualmente ésta técnicase Doyle T, 2010

ha modificado y se utiliza un tubo de Gore-tex para

crear esta conexion
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El procedimiento paliativo actual de eleccion es la
fistula sistémico pulmonar modificada tipo Blalock-
Taussing, utilizando un injerto de Gore-Tex entre la
subclavia y la arteria pulmonar. Sus ventajas son las
siguientes

e Preservacion de la subclavia.

e |doneidad para su realizacion por ambos lados

® Tasa de permeabilidad excelente
® Menor incidencia de arterial
pulmonar y sistémica

iatrogenia

e Facilidad de cierre en el momento de la
correccion quirurgica

e Mortalidad menor 1%

En recién nacidos y lactantes menores sintomaticos con
bajo peso (menos de 4kg), con anatomia no favorable,
asociado a otras malformaciones congénitas
extracardiacas puede realizarse una fistula sistémico
pulmonar como tratamiento paliativo

Es preferible la cirugia paliativa en menores de 6 meses
sintomaticos para posteriormente realizar la cirugia
correctiva

Pacientes con TF sintomaticos menores de 6 meses con
anatomia no favorable se puede ofrecer:

1.- Fistula sistémico pulmonar

2.- Valvuloplastia pulmonar percutanea la cual puede
disminuir la obstruccion y la sintomatologia, favorece el
crecimiento de las ramas de la arteria pulmonar
evitando las secuelas de una fistula sistémico pulmonar
paliativa

A los pacientes con TF sintomaticos menor de 1 afio de
edad con anatomia no favorable se puede ofrecer
fistula sistémico pulmonar modificada

En pacientes con TF sintomaticos mayores de 6 meses
de edad con anatomia favorable no esta indicada la
cirugia paliativa  (fistula  sistémico  pulmonar
modificada)
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v
[E: Shekelle]
Bhimji S, 2010

D
[E: Shekelle]
Sarris, 2005
Morales DL, 2009
B
[E: Shekelle]
Morales DL, Zafar F Fraser
DCH 2009

B
[E: Shekelle]
Tamesberger MI, 2008

1/11b

Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas mas
frecuentes, 2001

|
Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas
mds frecuentes, 2001

B
Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas
mads frecuentes, 2001
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Los pacientes mayores de un afo con o sin sintomas, i

con anatomia favorable, no deberan ser sometidos a Guia Clinica de las
cirugia paliativa y debera intentarse la correccion Cardiopatias Congénitas
completa lo antes posible. mas frecuentes, 2001

En todo paciente que se realice la fistula sistémico
pulmonar modificada tipo (Blalock Taussig) se debe
tener presente las posibles complicaciones:

Mortalidad

Trombosis parcial o total (debe sospecharse si se
presenta disminucion de la saturacion periférica,
pérdida o disminucion de la intensidad del soplo
continuo propio de una fistula sistémica pulmonar y
registro ecocardiografico de un aumento en la
velocidad de flujo o pérdida de flujo en la fistula.

La valoracion ecocardio-grafica, angio-grafica o por
resonancia magnética es de utilidad para identificar una
estenosis, distorsion de las ramas de la arteria
pulmonar, aneurisma, pseudo-aneurisma, seroma o
hematoma.

B
[E: Shekelle]
Wells WJ, 2005
Van Rijn RR, 2002

Los pacientes con fistula sistémica pulmonar

modificada deben ser evaluados al mes, a los 3,6 y 12

meses post cirugia. incluyendo lo siguiente:

Valoracion clinica y ecocardiografica

Administracion de antiagregante plaquetario 1/lta/\11/ib
La anticoagulacion no se justifica en forma rutinaria
Control con radiografia de térax, electrocardiograma y
resonancia magnetica. (case iib)

Se tiene que vigilar el funcionamiento adecuado de la
fistula y a mas tardar a partir del afio de posoperatorio
debera valorarse integralmente, para intentar Ia
correccion completa lo antes posible, si las condiciones
lo permiten.

Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas
mas frecuentes, 2001
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La colocacion de stent en el conducto arterioso es una
alternativa al manejo convencional en cardiopatias
dependientes de conducto. Con el desarrollo de
diversos dispositivos en camisa 4Fr la implantacion de
stent es factible en neonatos como medida paliativa

incrementando flujo a la arteria pulmonar, sin embargo, I1b
si existe estenosis de rama en la insercion con el [E: Shekelle]
conducto arterioso esta contraidicado. Alwi M, 2004

El stent puede presentar problemas de obstruccién (re-
estenosis) que es susceptible de ser dilatado

La colocacion de Stent en el conducto arterioso es una
alternativa razonable a Ila colocacion de fistula
sistémico pulmonar modificada

La nueva generaciéon de stents (bajo perfil y
flexibilidad) son seguros y con baja dificultad técnica.
Se recomienda:

a) Antes del procedimiento suspender Ila
administracion de prostaglandinas

b) Valoracién y seleccién de los casos, con base en la
morfologia del conducto durante el cateterismo
cardiaco en proyecciones de 4 camaras (LAO 25-30'
craneal 25-30'). Determinar tipo de conducto (A, B,
C, D) para establecer la posibilidad de colocacién vy la
via de abordaje.

R c) Tener presente las potenciales complicaciones

(trombosis aguda, espasmo del conducto, migracién
del Stent)
d) Todo paciente a quien se le realice FSP/BTM debe
contemplarse siempre en el post operatorio el manejo
con heparina con una dosis de ataque de 75 U/kg en
10 min para continuar con 20-25 U/kg/h en perfusién
continua y sustituir al iniciar la via oral con la
administracion de antiagregante plaquetario tipo acido
acetil salicilico de 3 a 5 mg/kg/dosis dia, o clopidogrel
0.2 mg/kg/dia como segunda eleccién, en casos
especiales, al iniciar via oral

B
[E: Shekelle]
Alwi M, 2008
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Se ha reportado que recién nacidos con cardiopatia
congénita cianogena, son sometidos a fistula sistémico
pulmonar modificada tipo Blalock-Taussing. Si bien
esto mejora la circulacion pulmonar se presenta mayor
morbilidad especialmente en pacientes con ramas
pulmonares pequenas (indice de Mc Goon < 1.5 y en
RN con peso inferior a 2kg), complicaciones como
distorsion, oclusion o estenosis de ramas de la arteria
pulmonar, pérdida de perfusion de los lobulos
pulmonares superiores, paralisis del nervio frénico,
quilotorax, muerte subita v adherencias
postquirtirgicas; incrementando los riesgos y haciendo
mas compleja la cirugia posterior. De ahi que se han
buscado tratamientos alternativos no quirirgicos que
tengan resultados similares con menor morbilidad.
Desde hace mas de una década se ha propuesto el uso
de stent para mantener la permeabilidad del conducto
arterioso. El seguimiento ha sido satisfactorio a
mediano plazo por lo que se plantea como alternativa,
evitando una intervencion quirurgica.

Otra ventaja del stent es que ofrece la posibilidad de re
dilatacion en caso necesario, permite un crecimiento de
ramas sin distorsion y con flujo pulmonar central, mas
fisiologico.

Este procedimiento es una alternativa aceptable a la
opcion quirdrgica para pacientes recién nacidos con
ramas de arteria pulmonar pequefias y  riesgo
quirdrgico elevado.

1]
[E: Shekelle]
Gamboa R, 2006

La colocacion de un Stent en conducto arterioso, es A
R posible y efectivo, para el tratamiento paliativo de [E: Shekelle]
cardiopatias dependientes de conducto arterioso Santoro G, 2008

La colocacion de stent percutaneo en el conducto
arterioso es efectivo como la fistula sistémico pulmonar
modificada tipo Blalock-Taussing, promoviendo un B

R crecimiento global de la arteria pulmonar, asegurando [E: Shekelle]
una distribucion del flujo arterial pulmonar mas Santoro G, 2009
balanceado que el desarrollado por la fistula sistémico
pulmonar

Otras formas de tratamiento paliativo son:
e Valvuloplastia con balon

v
® Parche en el tracto de salida del ventriculo [E: Shekelle]
derecho sin circulacion extracorporea Bhimji S, 2010
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Neonatos, con bajo peso y con anatomia no favorable
se puede intentar valvuloplastia pulmonar con baldon
por via percutanea con el objetivo de mejorar el flujo
pulmonar e inducir el crecimiento de las arterias
pulmonares

v
[E: Shekelle]
Gonzalez JA, 2008

Se describe la realizacion de valvuloplastia pulmonar en
dos recién nacidos prematuros de 1.8 y 1.6Kg con TF y
desaturacion de oxigeno, con buenos resultados, sin
requerir cirugia paliativa

v
[E: Shekelle]
Kohli V, 2008

Se realizd valvuloplastia pulmonar en lactantes

menores de 3 meses con TF con estenosis significativa

pulmonar con o sin compromiso anular e infundibular

con saturacién de oxigeno menor de 80%. Pacientes

con obstruccion predominante infundibular fueron

excluidos.

Edad media 33 dias (10 a 90 dias) peso 3.47+0.87,

anillo pulmonar indice Z -5.59+ 1.04.

Se observo incremento en el indice Z de ambas ramas v

de la arteria pulmonar en su region parahiliar [E: Shekelle]
Se reportd como posibles complicaciones taponade, Remadevi KS, 2008
bradicardia, elevacion ST, insuficiencia pulmonar, crisis

de hipoxia.

Pacientes con crisis de hipoxia no son buenos

candidatos, siendo un factor importante de fracaso, sin

embargo algunos autores reportan una mejor evolucion

después de la dilatacion. Es posible que pueda reducir

en la correccion quirdrgica la utilizacion de parches

transanulares

En neonatos (principalmente con bajo peso) con TF y
anatomia no favorable sintomaticos (crisis de cianosis

o hipoxia) la valvuloplastia con balén es posible lb
principalmente si no existe predominio importante Guia Clinica de las
obstruccion infundibular. Cardiopatias Congénitas
R Puede contemplarse como procedimiento paliativo en mads frecuentes, 2001
menores de 6 meses con TF con anatomia no favorable v
sintomaticos con posibilidad de incrementar en indice Z [E: Shekelle]

parahiliar de las ramas de la arteria pulmonar y reducir Remadevi KS, 2008
la utilizacion de parches trananulares en el tratamiento
correctivo.
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Neonatos, con bajo peso y con anatomia no favorable

se puede intentar valvuloplastia pulmonar con baldn v

por via percutanea con el objetivo de mejorar el flujo [E: Shekelle]
pulmonar e inducir el crecimiento de las arterias Gonzdlez JA, 2008
pulmonares

En pacientes neonatos o lactante menor de 6 meses
con TF con anatomia desfavorable sintomaticos se
recomienda la valvuloplastia pulmonar controlada. En
R edades mayores se recomienda el tratamiento
quirdrgico, para favorecer el crecimiento de las arterias
pulmonares y evitar una fistula paliativa y sus secuelas.

lla
Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas
mds frecuentes, 2001

La colocacion de un parche en la via de salida del
ventriculo derecho llega a mejorar la obstruccion a la
via de salida, aumentando el flujo sanguineo a la arteria
pulmonar, siendo limitada esta técnica al tratamiento
de TF con atresia pulmonar y/o hipoplasia severa de
anillo y arteria pulmonar; esta técnica puede causar
dano o destruccion a la valvula pulmonar, insuficiencia
pulmonar y por ende insuficiencia cardiaca asi como
significativas adhesiones intrapericardicas.

v
[E: Shekelle]
Bhimji S, 2010

La colocacion de un parche en la via de salida del
ventriculo derecho disminuye la obstruccion; esta
indicada en pacientes con TF y atresia pulmonar y/o
hipoplasia severa de anillo y arteria pulmonar. Puede
realizarse como procedimiento de rescate en pacientes

R de alto riesgo (muy bajo peso y arteria pulmonares
pequefias menores de 3 mm), debiendo estar
consciente del dano a la valvula pulmonar y sus
complicaciones.

D
[E: Shekelle]
Bhimji S, 2010
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4.3 TRATAMIENTO QUIRURGICO CORRECTIVO

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

La reparacion intracardiaca de la TF se ha reportado

desde 1954 vy consiste en el cierre de la CIV y

ampliacion del tracto de salida del VD; mediante la v
liberacion de la estenosis pulmonar con la reseccion de [E: Shekelle]
fibras musculares infundibulares y ocasionalmente con Doyle T, 2010

un parche transanular disminuyendo la obstruccion al

flujo del ventriculo derecho a la arteria pulmonar

La técnica operatoria original se ha modificado con

base en la experiencia de centros hospitalarios que han

reportado grandes series de casos. Originalmente, la v
cirugia fue la ventriculotomia del VD, cierre de CIV y [E: Shekelle]
reseccion infundibular, con ampliaciéon con parche Apitz C, 2009
transanular pulmonar. La tendencia desde la década de

los 80’s ha sido evitar el abordaje ventricular

El tratamiento de la TF es la correccion quirdrgica que v
incluye el cierre del defecto septal interventricular y [E: Shekelle]
abrir la via de salida del ventriculo derecho. Se reporta Mecconnell ME,
una mortalidad quirdrgica menor al 5% 2007
La reparacion completa de la TF antes de los seis meses v
de edad presenta una baja mortalidad (menos de 2%) [E: Shekelle]
con una excelente sobrevida (85%-90%) Starr JP, 2010
.y , v

La correccion de la TF con anatomia favorable presenta

: e . [E: Shekelle]
un riesgo quirdrgico para mortalidad [RACHS-1) de Calderdn-Colmenero J
3.8% y con anatomia no favorable de 8.5%. 2008 ’

33



TRATAMIENTO DE LA TETRALOGIA DE FALLOT EN EDAD PEDIATRICA

La mortalidad después de la reparacion intracardiaca en

recién nacidos o lactantes pequernios se ha reportado

entre O y 3%. En una revisién de 99 nifios las tasas de v
supervivencia actuarial son de 94% en un afio y 92% [E: Shekelle]
en 5 anos, las tasas libres de cateterismo cardiaco en Doyle T, 2010

estos mismos periodos de tiempo fueron 86 y 73%

respectivamente. La tasa de mortalidad se aproxima a

cero por seis meses después de la cirugia.

Se analizaron 90 casos de pacientes con TF tratados
quirdrgicamente de 1995 al 2006. Se dividieron en
menores de 28 dias (n=25) y menores de 3
meses(n=65). El primer grupo sometido a cirugia por
hipoxemia severa o ducto dependiente y el segundo se
sometio en forma electiva a correccion total. No hubo
mortalidad temprana en los menores de 30 dias, la

mortalidad tardia fue de 2% a 4.7 arios de seguimiento. Ib
El 8% (n=7) requirié re-operacién y 14% (n=12) re- [E: Shekelle]
intervencion por cardiologia intervencionista. Tamesberger MI, 2008

No hubo diferencia en cuanto a dias de estancia
intrahospitalaria, complicaciones menores o mayores o
necesidad de reintervencion.

La unica diferencia fue que en el grupo de menores de
28 dias se utilizd parche transanular (p<0.005) vy
requirieron mas re-intervenciones (p<0.005)

La mayoria de los pacientes (aproximadamente 75%)
no requiere tratamiento quirdrgico en el periodo
neonatal
La cirugia correctiva no esta indicada en etapa neonatal
ante la presencia de:

Anomalia coronaria

CIV multiples

Inestabilidad hemodinamica

Distorsion o ramas de arteria pulmonar pequenas.

Prematuros

Bajo peso

Objecion religiosa a transfusion

v
[E: Shekelle]
Karl RT, 2008
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La cirugia correctiva en etapa neonatal no es
recomendable.  Aunque el dafo o lesion cerebral
posterior a la cirugia cardiaca neonatal dependera del
procedimiento, se sabe, que los recién nacidos con

R cardiopatia congénita son mas susceptibles a presentar
anormalidades en el desarrollo cerebral, las cuales
pueden exacerbarse posterior a la correccion quirtrgica
con utilizacion de circulacion extracorporea e
hipotermia y paro cardiocirculatorio

D
[E: Shekelle]
Karl RT, 2008

Los riesgos de la correccion completa de la TF en etapa
neonatal incluyen:

a) Dario-lesién cerebral potencial por circulacién
extracorporea.

b) Incremento de la necesidad parches a través de la
union ventriculo-pulmonar.

c) Presencia de insuficiencia pulmonar con incremento
de la morbilidad con mala tolerancia al ejercicio y
arritmias

v
[E: Shekelle]
Bailliard F, 2009

Pacientes con TF no operados, en el primer ano de vida,
presentan una mortalidad de 25% vy antes de los 10
anos de 70%

La sobrevida posterior a la correccion quirurgica llega a
ser de 85% a 35 afios

La cirugia tardia disminuye la sobrevida.

Posterior a la correccion quirtrgica se pueden presentar
las siguientes complicaciones:

Insuficiencia pulmonar residual v
Obstruccion residual a la via de salida del ventriculo [E: Shekelle]
derecho Bédard E, 2008

Disfuncion ventricular derecha.

Aneurisma de la via de salida del ventriculo derecho
Disfuncion ventricular izquierda

Regurgitacion aodrtica con dilatacion de la raiz
Endocarditis

Taquiarritmias auriculares

Taquicardia ventricular sostenida / muerte subita
Bloqueo AV

Se recomienda lo siguiente:
R a) Reparacién correctiva electiva antes de los 18 D
meses de edad. [E: Shekelle]
b) Correccidn quirirgica en pacientes con cirugia Bédard E, 2008
paliativa previa si no existen contraindicaciones
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Todos los pacientes con TF necesitan reparacion

quirdrgica

Pacientes estables con minima cianosis, pueden ser

llevados a correccion quirtrgica entre el ler y 2do afio

de edad; en edades mas tempranas de acuerdo a

politicas institucionales.

En nifios menores de 3 meses no esta indicado el
R tratamiento correctivo.

Nifos mayores de 3 meses la decision de correccion

dependera de la anatomia y de la experiencia quirurgica

del centro hospitalario.

En caso de que para la correccion se necesite un tubo o

conducto, se podra contemplar la reparacion alos 3 a 4

anos de edad

I
Consensus on Timing India,
2008

Pacientes con TF con anatomia favorable, sintomatica

en etapa neonatal o lactante menor de 6 meses, debe

ser sometido a correccién quirdrgica (Clase Ila) Sin

embargo la decision entre cirugia paliativa o correctiva

dependera de la experiencia y resultados de cada grupo. 1/l

) ) Ry , a

Pacientes con TF sintomatica o no con anatomia
R favorable en mayores de 6 meses, debe ser sometido a

correccién quirtrgica. (Clase I)

Pacientes con TF sintomatica o no con anatomia

desfavorable mayor de 6 meses, puede ser sometido:

a) Cirugia Paliativa. (Clase 1)

b) Correccién quirtrgica (Clase 1la)

Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas
mas frecuentes, 2001

La mayoria de los pacientes con TF sobreviven a
tratamiento quirirgico con una buena calidad de vida
(pronéstico bueno)

Mortalidad hospitalaria es menor a 2%

La morbilidad en el postoperatorio inmediato consiste
en bajo gasto y/o disfuncidn diastdlica ventricular
derecha y arritmias (especialmente taquicardia de la
unién).

Sobrevive el 90% a los 20 afos

Causas de mortalidad tardia son disfuncidn ventricular
derecha, arritmias y endocarditis.

El implante de  marcapaso  por  bloqueo
auriculoventricular postquirtirgico puede ser necesario
en menos de 2% de las correcciones.

v
[E: Shekelle]
Rodriguez M, 2005
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La correccion quirargica primaria usualmente debe ser

realizada en el primer afo de vida.

La reparacion completa consiste en cierre de la CIV y

liberar la obstruccion de la via de salida del VD. Esto

ultimo se puede realizar mediante:

a) Reseccion simple del misculo (infundibulo)

b) Cuando existe un anillo pulmonar pequefio y valvula

anormal se puede incluir valvulotomia, anuloplastia y I
parche transanular ACC/AHA 2008
c) Cuando existen anomalias coronarias con conductos

extracardiacos

Siempre se debe preservar la valvula pulmonar

principalmente si la cirugia se realiza en la infancia

Defectos tipo foramen oval permeable y/o

comunicacion interauricular deben ser cerrados en el

mismo tiempo quirdirgico

Todo paciente en que se realice el diagndstico de TF
debe ser enviado a unidades hospitalarias que cuenten
con la infraestructura y el personal capacitado, para el
tratamiento paliativo y definitivo.

B
[E: Shekelle]
Van Dongen E, 2003

Todos los pacientes con TF necesitan reparacion

quirdrgica. v
R Es importante informar a los familiares que Ia [E: Shekelle]
mortalidad de la correccion quiruargica en la infancia, )
, Doyle 2010
actualmente, es baja (3%) con una tasa de
supervivencia de 94% en un afio y 92% en 5 afios
. : N . D
R La tendencia actual es realizar la cirugia correctiva [E: Shekelle]
antes~de| ano de edad y preferiblemente antes de los Bhimji S, 2010
dos anos
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Las indicaciones para realizar la cirugia correctiva son:

a)Pacientes mayores de 1 ano, con o sin sintomas, con
o sin anatomia favorable, debe intentarse correccion
quirargica de primera eleccion de forma programada
y electiva

b)Pacientes estables con minima cianosis, pueden ser
llevados a correccion quirtrgica programada electiva,
entre el ler y 2do anos de edad; la correccion a
edades mas tempranas podra ser de acuerdo a
experiencia del centro hospitalario.

oEn nifios menores de 6 meses no esta indicado el
tratamiento correctivo

d)Nifios mayores de 6 meses y menores de un afio con
anatomia favorable la decision de correccidon 1]
dependera de la experiencia quirirgica que se tenga ACC/AHA, 2008
en el centro hospitalario. La tendencia actual es lla
correccion total después de los 6 meses de edad la Consensus on Timing India,
cirugia correctiva es de alto riesgo y esta 2008

contraindicada en menores de 1 ano ante la presencia 1I/lla/1

de: Guia Clinica de las
Anomalia coronaria Cardiopatias Congénitas
CIV maltiples mds frecuentes, 2001
Inestabilidad hemodinamica D
Distorsion o ramas de arteria pulmonar pequenas. [E: Shekelle]
Bajo peso Karl RT, 2008

Objecion religiosa a transfusion

e) Pacientes con o sin sintomas y anatomia no
favorable mayor de 6 meses y menor de un ano, debe
valorarse riesgo beneficio del manejo primario de la
cirugia correctiva y de la experiencia quirurgica del
centro hospitalario.

f)En caso de que para la correccién quirirgica necesite
un tubo o conducto, se podra contemplar Ia
reparacion hasta los 3 a 4 afos de edad.

g)La reparacién completa en la TF puede realizarse en
forma programada electiva en pacientes con cirugia
paliativa previa valoracion que indique una anatomia
y hemodinamica favorable sin HAP a partir del ler
ano de vida.
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Pacientes con TF y presencia de lesiones o secuelas
neurologicas, neurodistrofias, aneuploidias,
cromosomopatias, pueden presentar un mayor riesgo
durante el manejo ventilatorio en el postoperatorio,
\//R aun cuando no existe evidencia para contraindicar la  Punto de Buena Practica
correccion existe un incremento de riesgo de
mortalidad, por lo que habrd que valorar riesgo
beneficio (posibilidad posterior a la correccién de
mejorar su capacidad fisica y/o su rehabilitacion)

Es importante considerar los siguientes factores ya que
aumentan el riesgo de la correccion de la TF:

Bajo peso
Tipo atresia pulmonar y agenesia de valvula pulmonar D
R Hipoplasia severa de anillo [E: Shekelle]
Arteria pulmonares pequenas Bhimji S, 2010
CIV multiples

Otras anomalias intracardiacas
Relacion presiéon VD/Vizq >1

La mortalidad quirtrgica en recién nacidos o lactantes
es baja si se planea y realiza en unidades con D
R infraestructura adecuada y experiencia [E: Shekelle]
Doyle T, 2010

Se comprobdé que hay menos complicaciones con el
abordaje trans-atrial comparado con abordajes
tradicionales. De enero 2000 a Julio 2005 se
estudiaron los datos de 860 pacientes, con edad de 6
meses a 40 afios (mediana 2.8 afios) con peso de 5.5 a

70 kg (mediana 14 kg). En 71 casos se realizé Ib
arteriotomia, hubo 4 reoperaciones tempranas: en 3 [E: Shekelle]
pacientes por CIV residual y en un paciente por Airan B 2006
insuficiencia tricispidea. En 2 casos se coloco

marcapaso definitivo por bloqueo AV completo.

Por ecocardiografia el gradiente ventricular fue 20+5.2
mm Hg al momento del egreso. El seguimiento fue de
18.8 *+ 5.2 meses. Estaban en clase funcional I, 240
pacientes, 49 en clase Il y 7 casos en clase lll. No hubo
muertes tardias ni re-operaciones
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La reparacion transatrial de la TF puede ser realizada a
cualquier edad incluyendo la etapa neonatal. La
reparacion electiva es generalmente recomendada
entre los 3 y 6 meses de vida.
Las ventajas de la reparacion temprana son:

- Remision o alivio de la cianosis (hipoxia)

- Disminucion de la incidencia de arritmias

- Requerimiento de menor tamano de reseccion m
mu.sculallr funcié il [E: Shekelle]
- Mejora la funcién ventricular Airan B 2006

La evaluacion del anillo pulmonar es indispensable para
la colocacion del parche transanular. Es usualmente
necesaria la colocacion de parche transanular cuando
existe un anillo pulmonar con indice Z < -3

En estas instancias la incision del infundibulo puede ser
minimizada (5mm a 10mm), por la posible
manipulacion del resto de la obstruccion, por via
transatrial.

Para la reparacion quirtrgica se debe considerar
preservar la valvula pulmonar, la funciéon de la valvula
tricispide y la contractilidad biventricular
El dafno miocardico, la lesidn coronaria, la insuficiencia
pulmonar, la disfuncion ventricular derecha y las
arritmias se relacionan parcialmente con las incisiones
del ventriculo derecho principalmente en el contexto de
colocacion de parches transanulares.
En pacientes con TF vy anillo pulmonar pequeno-
hipoplasico, la reparacion recomendada es la via
transatrial-transpulmonar con ventriculotomia minima
con colocacion de parche transanular
En 5 a 12% de los pacientes con TF se presentan
anomalias coronarias, las mas comunes son:
Origen de la descendente anterior de la
coronaria derecha.
Coronaria derecha naciendo de la coronaria
izquierda.
Coronaria derecha naciendo de la descendente
anterior.
Arteria conal grande de la coronaria derecha
Coronaria tnica derecha
Estas anormalidades presentan una distribucion
epicardica y generalmente no se asocian a isquemia
El abordaje transatrial —transpulmonar (TA-TP) es
posible cuando se presenta la arteria coronaria
cruzando el infundibulo.
En nuestra experiencia la correccion de TF con técnica

v
[E: Shekelle]
Karl RT, 2008
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TA-TP se realizd en 611 pacientes, de estos 36 (5.9%)
presentaron anomalia coronaria, la edad de reparacion
fue de 23 meses (2.8-170 meses) peso 9.9 kg (5.2 -
41 kg). El abordaje TA-TP fue satisfactorio en 34/36
casos. Solo en dos casos fue necesaria la colocacion de
conductos debido a la proximidad de la rama de la
coronaria con el anillo pulmonar e imposibilidad de
lograr liberar la obstruccion a la via de salida del VD. Se
demostré que en el seguimiento de TF con anomalias
coronarias presentan la misma evolucion a corto y largo
plazo que la TF clasica.

La reparacion de la TF tipo RVIS consiste en un
abordaje TA-TP para el cierre de la CIV y resecar
musculo del infundibulo con incision menor de 5mm y
parche transanular sin incision ventricular para prevenir
muchas de las complicaciones tardias que se desarrollan
preservando la funcion del ventriculo derecho.

El propdsito del parche transanular justo a través del
anillo pulmonar esta indicado cuando existe hipoplasia
moderada a severa del anillo pulmonar.

La estenosis infundibular es corregida via TA-TP,
mediante la reseccion muscular, siendo esta
técnicamente mas facil y posible en mayores de 4 kg.
En pacientes menores o en etapa neonatal la via
transanular también permite corregir la obstruccion
infundibular.

s , y v
La correccion mediante RVIS favorece una funcion [E: Shekelle]
ventricular normal y minima arritmia postoperatoria '

. Y , | POSTOP . . Morales DL, 2009
Mevroudis et al, reportd RVI mismo abordaje sin b
ventriculotomia pero sin parche transanular; ésta

P P Morales DL, Zafar F Fraser

técnica es posible en nifios mayores (9 meses de edad);
esta técnica preserva la funcion valvular pulmonar en
80%.

La técnica RVI con incision transanular y parche se
requiere casi siempre en etapa neonatal y obviamente
no se logra preservar la valvula pulmonar.

La reparacion de la TF en ninos mayores permite
preservar la valvula pulmonar evitando parches
transanulares e incisiones ventriculares.

La reparacion de la TF tipo RVIS es utilizada en el
Hospital del nifio de Texas con el objetivo de disminuir
las complicaciones tardias que ocasionan las grandes
ventriculotomias (dilatacién del ventriculo derecho,
arritmias, necesidad de remplazo pulmonar y falla del
ventriculo derecho). Esta cirugia mejora los resultados
quirtrgicos tempranos y tardios en nifios adolescentes

DCH 2009
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y adultos, logrando cambiar la historia natural del
operado de la TF corregida.

v
[E: Shekelle]
La reparacion de la TF tipo RVIS reduce la morbilidad y Morales DL, 2009
mortalidad, preserva la funcion del ventriculo derecho lib
[E: Shekelle]
Morales DL, Zafar F Fraser
DCH 2009
En una revision de 78 casos operados de correccion
total, en su mayoria con abordaje trans-atrial y técnica
de preservar la valvula pulmonar, no hubo mortalidad
temprana; se informd una muerte tardia no relacionada I1b
con el evento quirdrgico. La edad menor de 3 meses se [E: Shekelle]

asocioé con incremento de uso de aminas vaso-activas Van Dongen E, 2003
(mas de dos aminas), mayor requerimiento de terapia

hidrica, mayor puntaje en escalas de disfuncion

organica, pero sin requerir terapia renal sustitutiva, mas

tiempo de apoyo mecanico ventilatorio y mas dias de

estancia en la unidad de cuidados intensivos.

(p<0.005)

De 734 cirugias correctivas de TF a una edad media
17.2 meses (0.4 - 329.6 meses) peso 9.5kg (2.6 a
53.5kg) y a un seguimiento de 152 meses (1.9-356.2
meses) se encontro:

Mortalidad temprana 3.7% y tardia 1.8%.

Riesgo de re-operacion se requiri6 en el 31.7%, siendo
un factor de riesgo la reconstruccion de la via de salida

del VD (no por via transatrial) e hipoplasia de ramas de lib

la arteria pulmonar. [E: Shekelle]
Sobrevida fue de 94.8%, 92.8% y 92.8% a los 10, 20 Park CS,2010

y 25 anos.

TP tipo atresia pulmonar presentan una pobre

sobrevida.

La preservacion del anillo pulmonar disminuye el riesgo
de re-operacion.

La edad de correccion no es un factor de riesgo de
mortalidad o de re-operacion
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El resultado y evolucion de correccion completa de la Ib

TF en cuanto a morbilidad y mortalidad no se modifica [E: Shekelle]
por la presencia o no de un procedimiento paliativo Seddio F,

inicial 2007

La edad optima para la correccion completa es entre los

3 a los 11 meses. Se ha asociado una menor edad a

menor tiempo quirtrgico. El tiempo de ventilacion Iib
mecanica puede ser mayor en los menores de 3 meses; [E: Shekelle]
la morbilidad es similar en todo el grupo etario. El Van Arsdell G, 2000
abordaje trans-atrial demuestra ser el procedimiento

con menor morbilidad.

En pacientes asintomaticos, la correccion completa se

realiza entre los 3 y los 6 meses. En los pacientes

menores de 3 meses con crisis de hipoxia o disminucion

de la saturacién por debajo de 80%, se prefiere realizar Ib
fistula SP previamente para evitar mayor morbilidad. [E: Shekelle]
Aunque de acuerdo a reportes multicéntricos se ha Ooi A, 2006
descrito que no hay diferencia significativa en la

sobrevida entre el grupo de pacientes corregidos en un

solo tiempo que en dos tiempos.

Lactantes menores que se someten a la reparacion
intracardiaca pueden requerir una segunda intervencion
quirargica. En un informe de 30 nifios menores de 90
dias de edad, las tasas a uno y cinco anos libres de re-

operacién fueron de 93 y 66% respectivamente. v
Las principales indicaciones para la re-operacion son : [E: Shekelle]
e Estenosis de rama(s) de la arteria pulmonar Doyle T, 2010

®  Obstruccidn residual al tracto de salida del VD
y CIV residual.

Aquellos nifios con TF con anatomia no favorable

tienen mayor probabilidad de requerir una nueva
intervencion quirdrgica
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La estrategia en la reparacion de la TF cambia con la

edad de los pacientes, en nifos mayores de 4 anos, la

estrategia optima esta en funcion de la reconstruccion

de la via de salida del ventriculo derecho, evitando o

reduciendo la insuficiencia pulmonar residual.

Se reportaron 312 reparaciones completas de TF en

pacientes de 4 a 48 aios con morfologia tipica y 42

pacientes con DVSVD. La cirugia se realizd bajo

hipotermia moderada vy cardioplejia hematica. El

abordaje  fue via trans-auricular y trans-pulmonar, Iib
siendo necesaria la colocacion de parche trans-valvular [E: Shekelle]
no valvado en 51% y valvado en 2.8%, la valvulotomia He GW, Liu XC, 2008
pulmonar, preservo lo mas posible las valvas o creando

monocuspide con un doblés de parche de pericardio

autologo. La CIV fue cerrada con un parche de

dacron. Se present6 insuficiencia valvular pulmonar en

varios grados en los pacientes con parche no valvado,

mientras que aquellos a quienes se les colocd parche

valvado presentaron minima insuficiencia y buena

funcion ventricular en un seguimiento de 8 a 24 meses.

La mortalidad fue de 1.6%

Se concluyé que la reparacion de la TF en ninos
mayores debe ser basada en la colocacion minima de
parches trans-anulares y esta indicada cuando la unién
ventriculo arterial es pequena; si el parche es necesario B

R se debera preservar la funcion y competencia valvular. [E: Shekelle]
Ninos mayores de 4 afnos pueden ser manejados con la He GW, Liu XC, 2008
reconstruccion de la via de salida del ventriculo He GW, 2008
derecho, via trans-atrial y valvulotomia pulmonar
creando una valvula monocuspide con un doblés de
parche de pericardio autdlogo

La Correccion quirtrgica de la TF consistira en:
Reseccion simple musculo (infundibulo)

TF con anillo pulmonar pequeno vy valvula anormal se
puede incluir valvulotomia, anuloplastia y parche
transanular.

Ocasionalmente conductos extracardiacos ante

; . 1
anomalias coronarias.

R ) . , ACC/AHA, 2008
Siempre de debera intentar preservar la valvula
pulmonar principalmente si la cirugia se realiza en la
infancia.

El cierre de defectos asociados tipo  foramen oval
permeable y/o comunicacién interauricular deben ser
cerrados en el mismo tiempo quirdrgico.
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Es importante siempre el considerar e informar que los
riesgos de la correccion de la TF en etapa neonatal y
lactante incluyen:
a) Dafo-lesién cerebral potencial por circulacion
extracorporea.
b) Incremento en la necesidad parches a través
de la union ventriculo-pulmonar.
c) Desarrollo de insuficiencia pulmonar.
d) Arritmias.

Se recomienda la reparacion trans-atrial para preservar
la funcion ventricular derecha y en caso de necesitar
colocacion de parche transanular la insuficiencia sea
menos severa. Pacientes con Recién nacidos y lactantes
menores de 6 meses de edad, con indice Z < -2 del
anillo valvular pulmonar, requieren la colocacion de
parche transanular.

La correccién via transatrial / transpulmonar llega a
ser el procedimiento quirurgico correctivo de eleccion
en pacientes con TF con anatomia favorable mayores
de 12 meses, sintomaticos y en pacientes como
cirugia paliativa previa

El abordaje transatrial, se recomienda como de primera
eleccion, en pacientes en los que la estenosis
infundibular no ocasiona hipoxemia grave y el anillo
pulmonar con un indice Z de -2 a +2 (anatomia
favorable).

La reparacion de la TF mediante la técnica tipo RVIS
[abordaje transatrial y transpulmonar (TP)] para el
cierre de la CIV con reseccion del infundibulo con una
minima incisién (<5mm) vy parche transanular sin
incision ventricular; se recomienda cuando existe
hipoplasia moderada a severa del anillo pulmonar

La estenosis infundibular puede ser corregida via TA-
TP, mediante la reseccion muscular, siendo esta
técnicamente mas facil y posible en mayores de 4 kg
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[E: Shekelle]
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D
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B
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Airan B 2006

D
[E: Shekelle]
Morales DL, 2009
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Morales DL, Zafar F Fraser
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Se recomienda considerar que en aquellos casos con

R arteria coronaria que cruza el infundibulo, muy préximo
al anillo puede requerirse el implante de un conducto
entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonar.

D
[E: Shekelle]
Gonzalez JA, 2008

4.3.1 MANEJO POS-TRATAMIENTO QUIRURGICO CORRECTIVO

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

Dependiendo de la existencia o no de lesiones
residuales, se ha propuesto un protocolo de
seguimiento para pacientes postratamiento quirtirgico
correctivo:

a)En pacientes sin lesiones residuales significativas
(sin comunicacién interventricular residual, gradiente
transpulmonar residual < 30mm Hg, insuficiencia
pulmonar leve):

Seguimiento anual hasta cada 3 anos.

Valoracion ecocardiograma. (ciase )

Radiografia de torax, Holter, ergometria, gammagrafia
pulmonar. (ciase i1a)

Resonancia Magnética. (ciase iib)

El Holter, la ergometria y la gammagrafia se
recomienda valorarlas y efectuarlas en revisiones

tardias. B
El 85-90% de los pacientes se encuentran en clase P

. Guia Clinica de las
funcional |

Cardiopatias Congénitas

b)En pacientes pos-operados con lesiones residuales ,
JEn p pos-op mads frecuentes, 2001

significativas  (comunicacién interventricular con
QP/QS > 1.5, insuficiencia pulmonar moderada a
severa, estenosis pulmonar en el tracto de salida > 40-
50mm Hg o en las ramas, o trastornos significativos
en el electrocardiograma):

Seguimiento anual

Valoracion ecocardiograma y electrocardiograma. (clase
D)

Resonancia magnética, Holter, ergometria,
gammagrafia pulmonar, cateterismo cardiaco vy
angiografia. (ciase 11a)

Radiografia de torax y angioplastia.

Stent en ramas de arterias pulmonares

Estos pacientes deben ser tratados individualmente
dada la diversidad de lesiones residuales que pueden
presentar.
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Se recomienda que en los pacientes sin lesiones
residuales significativas (sin comunicacion
interventricular residual, gradiente transpulmonar
residual < 30mm Hg, insuficiencia pulmonar leve) el
seguimiento sea anual.

Los pacientes post operados con lesiones residuales
significativas  (comunicacién interventricular con
QP/QS > 1.5, insuficiencia pulmonar moderada a
severa, estenosis pulmonar en el tracto de salida > 40-
50 mm Hg o en las ramas o trastornos significativos
en el electrocardiograma) deben ser tratados
individualmente dada la diversidad de lesiones
residuales que pueden presentar.

En ambas situaciones se recomienda que en cada
revision se realice y busque:

e Evaluacidn clinica ( ausencia de cianosis, soplo
eyectivo vy diastélico de regurgitacion
pulmonar)

® Electrocardiograma (bloqueo de rama derecha, l1a/llb
hemibloqueo anterior izquierdo, duracion del
QRS, andlisis de la repolarizacion).

- Radiografia de torax (ICT normal o aumentado,

Guia Clinica de las
Cardiopatias Congénitas
mads frecuentes, 2001

flujo pulmonar balanceado). D

® Ecocardiograma Doppler color (valoracién de [E: Shekelle]
regurgitacion valvular, estenosis o cortocircuito  Gonzdlez AJ, 2008
residual)

e 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 electrocardiograma.

e Enfermos con marcapaso endocavitario
definitivo implantado por bloqueo
auriculoventricular completo, se requiere
control de la funcion del dispositivo de manera
regular.

En etapa post-operatoria, cuando se sospecha que las

secuelas deterioran la calidad de vida del enfermo, o

cuando los estudios realizados no son lo

suficientemente confiables y/o dejan dudas razonables,
se requieren otras exploraciones especificas:

® La resonancia magnética cardiovascular es

util para obtener datos fisiologicos de la

funcion  bi-ventricular al tiempo que

determina la magnitud de la regurgitacion
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pulmonar.

e El estudio de la perfusion pulmonar con
isdtopos, también es una técnica util para
cuantificar alteraciones regionales
secundarias a estenosis localizadas de las
arterias pulmonares

4.3.2 COMPLICACIONES DEL TRATAMIENTO CORRECTIVO

Evidencia / Recomendacion Nivel / Grado

Las secuelas pos operatorias a largo plazo en los
pacientes con TF, son frecuentes:

-Cortocircuito residual interventricular.

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

-Estenosis residual subpulmonar y/o a nivel de la v
unién VD-AP [E: Shekelle]
-Insuficiencia pulmonar Gonzalez AJ, 2008

-Insuficiencia tricuspide

-Dilatacion e insuficiencia aortica

-Arritmias atriales (flutter o fibrilacion auricular) o
ventriculares (mono o polimorfas, taquicardia
ventricular)

-Disfuncion y dilatacion ventricular derecha

Las revisiones y exploraciones complementarias
durante el seguimiento del pos operatorio deben ir D

R encaminadas a buscar intencionadamente las [E: Shekelle]
complicaciones que se han reportado ya que se Gonzdlez AJ, 2008
relacionaran con el estado clinico de los pacientes y
requeriran atencion especializada
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Los ninos que se someten a la reparacion intracardiaca

pueden requerir una segunda intervencion quirtrgica.

En un informe de 30 ninos menores de 90 dias de edad,

las tasas a uno y cinco anos libres de reoperacion v
fueron de 93 y 66% respectivamente. Las principales [E: Shekelle]
indicaciones para la reoperacion son estenosis de Doyle T, 2010
rama(s) de la arteria pulmonar y obstruccién residual al

tracto de salida del VD y CIV residual. Aquellos nifos

con TF atipico tienen mayor probabilidad de requerir

una nueva intervencion quirurgica

Al evaluar el abordaje transatrial se comprobé que hay

menos complicaciones con este abordaje al compararlo

con abordajes tradicionales. Se incluyeron 860

pacientes en un periodo de enero 2000 a Julio 2005.

La edad fue de 6 meses a 40 afios (mediana 2.8 afios)

con peso de 5.5 a 70 kg (mediana 14 kg). En 71 casos

se realizd arteriotomia (22.9%). Hubo 4 reoperaciones lb
tempranas, por CIV residual en tres pacientes e [E: Shekelle]
insuficiencia tricuspidea en un paciente, en dos casos se  Airan B, 2006
colocé marcapaso definitivo por bloqueo AV completo.

Por ecocardiografia el gradiente ventricular fue 20 *

5.2 mm Hg al momento del egreso. El seguimiento fue

de 18.8 + 5.2 meses. El 82% de los casos (n=240)

estaban en clase funcional I, 16% (n=49) en clase Il, y

7 casos (2%) en clase IlI

Se evaluaron resultados de 743 pacientes post
correccion de TF con una edad media de 17.2 meses
(0.4-329.6). Concluyendo:

-Libre de re-operacién a los 5 afios 81.5% y a los 10 Ib
anos 68.9% [E: Shekelle]
-La reoperacion fue necesaria en 31.7% Park CS, 2010

Las causas mas frecuentes de re operacion fue
insuficiencia pulmonar vy estenosis de ramas de la
arteria pulmonar

La reconstruccion de la via de salida del ventriculo
derecho sin reparacion transanular y arterioplastia de
ramas de la arteria pulmonar, son factores de riesgo
para re-operacion o re intervencion
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Durante el periodo postoperatorio se determinara la
existencia de lesiones residuales

Se define como pos-operado de TF sin lesiones
residuales  significativas  aquellos  casos  sin
comunicacion interventricular residual, gradiente
transpulmonar residual <30mm Hg, insuficiencia
pulmonar leve.

Se define como pos operado de TF con lesiones
residuales significativas a aquellos casos con
comunicacién interventricular con QP/QS > 1.5, a la
insuficiencia pulmonar moderada a severa, a la
estenosis pulmonar en el tracto de salida > 40-50mm
Hg o en las ramas o trastornos en el
electrocardiograma significativos.

Todos estos hallazgos debe ser tratados en forma
individualizada

Las principales causas de re intervencion son:
-Insuficiencia pulmonar moderada a severa.

-Estenosis de rama(s) de la arteria pulmonar
-Obstruccion residual a nivel infundibular y/o distal
cuando existe estenosis adyacente al origen de las
arterias pulmonares debido a parche trans-anular o para
reemplazar un conducto VD-AP estendtico y calcificado
(gradiente > 40 a 50 mm Hg).

-Comunicacidn interventricular con QP/QS > 1.5
-Implante de wvalvula pulmonar protésica por
regurgitacion  severa (incapacidad  funcional,
insuficiencia cardiaca)

-Insuficiencia Tricuspide severa.

Es obligado que se identifiquen estas condiciones y su
analisis completo durante el seguimiento y control de
los pacientes pos operado de TF, recordando que estos
hallazgos deben valorarse integralmente para ser
tratados en forma individualizada.
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La dilatacion significativa y progresiva del ventriculo

derecho debida a insuficiencia pulmonar moderada a

severa, en ocasiones, con insuficiencia tricispide se

observa de forma tardia, décadas después de la

correccion completa y es predominante en aquellos

enfermos que requirieron parche trans-anular con o sin

extensa infundibulectomia. Esta zona del tracto de

salida del ventriculo derecho se muestra aquinética.

Con el tiempo, la dilatacion del mismo provoca retraso

en la conducciéon intraventricular promoviendo una

prolongacion evolutiva de la duracion del QRS, que

cuando alcanza valores =2 180 ms se transforma en v
parametro de riesgo para muerte subita o arritmia [E: Shekelle]
ventricular grave. Asimismo, la fraccién de eyeccién del  Gonzdlez AJ, 2008
ventriculo derecho se deteriora significativamente con

el transcurrir del tiempo y provoca sintomas vy

disminucion de la capacidad funcional frente al

ejercicio. Todo lo expuesto mejora o se estabiliza tras el

implante de una protesis pulmonar.

En algunos enfermos se presenta un comportamiento

restrictivo del ventriculo derecho -patron Doppler

pulmonar con onda a pre-sistdlica que se caracteriza

por la interrupcion precoz de la regurgitacion pulmonar

en la diastole al elevarse rapidamente la presion

diastdlica ventricular. Como consecuencia, este

ventriculo no esta tan dilatado y su volumen de

eyeccion es mayor. Ello justifica una mejor adaptacion

clinica al esfuerzo de los enfermos, por lo que esta

condicion se considera “protectora” o favorable en la

evolucion tardia
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De 21 pacientes, con 32.2 + 12.4 anos de edad, que al

momento en que se realizo la primera cirugia tenian 9.0

+ 7.9 anos. Durante el seguimiento promedio de 23.5

+ 12.1 anos, se reporto una clase funcional de la NYHA

de | en 82%; Il en 4%; 11l en 14%. Dos tuvieron fistula

sistémico pulmonar y se llevaron a correccion total a los

3.2 anos. Se coloco parche para incrementar la arteria

pulmonar en 8 pacientes, valvulotomia en 8 pacientes,

tres pacientes requirieron reemplazo valvular por

insuficiencia pulmonar severa a los 13,28 y 36 anos

después del primer procedimiento quirdrgico. Tuvieron

bloqueo de rama derecha con duraciéon del QRS de 137 11]
+ 29 ms el 91%. Con ecocardiograma se demostrd [E: Shekelle]
crecimiento de ventriculo derecho (3.2 + 0.8 cm) con Ho KW, 2007
insuficiencia valvular pulmonary severa en 67%,

obstruccion residual en tracto de salida del ventriculo

derecho en 42%, comunicacidn interventricular

residual en 9%. En la resonancia magnética nuclear 8

pacientes mostraron dilatacion de ventriculo derecho y

volumen telediastélico de 252.6 + 93.8 ml, volumen

del ventriculo derecho indizado de 165.7 + 34.8 ml; la

funcion sistdlica del ventriculo derecho se mantuvo en

la mayoria de los pacientes con una fraccion de

expulsién del ventriculo derecho de 49.5 + 5.7%. En lo

referente a las arritmias un paciente tuvo taquicardia

auricular, otro tuvo taquicardia ventricular no sostenida

tratada con ablacion por radiofrecuencia

Las complicaciones que se han reportado son la

insuficiencia pulmonar, la obstruccion residual al tracto

de salida del VD, disfuncion VD vy arritmias. Se

reportaron 95 pacientes que se sometieron a

reparacion quirdrgica a los 13 afos de edad en

promedio y se evaluaron por ultima vez a los 38 afios

de edad promedio encontrando Ilas siguientes

frecuencias al final del estudio: El 80% fue clase |

(NYHA) y 17% clase Il. El 17% presentd lb
taquiarritmias. El 16% fueron sometidos a una nueva [E: Shekelle]
operacion del tracto de salida del VD 20 afos después Gatzoulis MA, 2000
de la cirugia inicial en promedio: Las 15 operaciones

incluyeron reemplazo de la valvula pulmonar 14 por

insuficiencia pulmonar (con obstruccién del flujo de

salida del VD en seis) y uno por obstruccién del flujo

del VD. Estas reintervenciones mejoraron la clase

funcional NYHA y mejoraron la funcién del ventriculo

derecho. Las fracciones de expulsion del ventriculo

derecho e izquierdo tanto en reposo como en esfuerzo,
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se mantuvieron en rango normal y se mantuvieron
estables en el seguimiento.

La reparacion intracardiaca con un parche en la CIV

transanular puede ocasionar insuficiencia pulmonar

cronica severa, complicacion que es menos frecuente

en pacientes que reciben un tubo valvulado del

ventriculo derecho a la parte distal de la arteria

pulmonar.

En un reporte de 100 pacientes con reparacion

quirargica de TF, con 20 anos de seguimiento se

observé mayor numero de pacientes con insuficiencia

valvular pulmonar en el grupo operado con parche en

comparacion con los que recibieron tubo valvulado

(36% vy 18% respectivamente)

Una significativa insuficiencia pulmonar crénica lleva a

dilatacion del VD. El grado de crecimiento del VD es i
menos pronunciado en pacientes con  un tubo [E: Shekelle]
valvulado. Geva T, 2004
La media del volumen al final de la diastole del VD fue
significativamente mayor en pacientes con reparacion

con parche trasanular (122 contra 106 ml/m’ que en

pacientes con tubos valvulados. Todos los pacientes

con volumen al final de la sistole mayor de 95 ml/m?

presentaron  disfuncion VD. Los pacientes con

disfuncion del VD pueden desarrollar tolerancia

disminuida al ejercicio, insuficiencia cardiaca derecha y

arritmias (taquicardia ventricular, flutter auricular y

fibrilacidon auricular). La disfuncién ventricular derecha

puede llevar a la disfuncion ventricular izquierda por

cambios en el tabique interventricular e interaccion

entre ventriculos.
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Es obligado en etapas tempranas o tardias posterior a la
correccion quirurgica, buscar en todos los operados de
TF, pero principalmente en que requirieron parche
trans-anular la dilatacion del ventriculo derecho. La
dilatacion del mismo provoca retraso en la conduccion
intra-ventricular  promoviendo una  prolongacion
evolutiva de la duracién del QRS, que cuando alcanza
valores 2 180 ms se transforma en parametro de riesgo D
R para muerte subita o arritmia ventricular grave, por lo [E: Shekelle]
que es obligada el andlisis electro cardiografico Gonzdlez AJ, 2008
adecuado en todo paciente pos operado de TP y
principalmente los que presentan insuficiencia
pulmonar
Ademas en todo paciente con insuficiencia pulmonar
debera vigilarse estrechamente la funcion ventricular y
su clase funcional ya que esto determinara la necesidad
de re-intervencion (implante de wuna prétesis
pulmonar)

C
[E: Shekelle]
Geva T, 2004

R Se recomienda evitar la técnica de parche transanular
como procedimiento correctivo

Una protesis valvular quirdrgica puede ser necesaria

para restablecer la competencia de la valvula pulmonar i

y mejorar la funcién del VD vy el estado funcional. El [E: Shekelle]
momento optimo de reemplazo de la valvula pulmonar Buechel ER, 2005
sigue siendo incierto
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De 42 pacientes posoperados de TF con edad promedio

22 afos. El intervalo entre la reparacion vy la

substitucion de la valvula fue de 10.8 anos, con un

seguimiento de 7.8 anos. Las indicaciones para la

substitucion fueron:

Disminucion de la tolerancia al ejercicio, insuficiencia

cardiaca derecha, arritmia, sincope vy dilatacion

ventricular derecha progresiva. La clase funcional antes

del reemplazo fue IlI-1V en 76% vy después I-1l en 97%. Ib
La reduccion de la funcion del VD fue moderada a [E: Shekelle]
severa en 59% antes y después, se presentd solo en Discigil B, 2001
18%. Como factor de riesgo para el re-remplazo fue la

edad temprana en el momento de la sustitucion inicial

de la valvula. Se concluyd que el reemplazo después de

la reparacion de la TF mejora la funcion ventricular,

clase funcional, arritmias auriculares y puede realizarse

con baja mortalidad. Pueden ser necesarios re re-

reemplazos posteriores para mantener la funcionalidad

de la valvula

Se ha reportado que el volumen ventricular derecho
normal no se restaura en pacientes con volumen
diastdlico superior de 160 a 170 ml/m’ preoperatorio
o volumen al final de la sistole que exceda 80 a 85

ml/m”

b
[E: Shekelle]
Oosterhof T, 2007

La implantacion percutanea de valvula pulmonar se ha

realizado con éxito en pacientes con regurgitacion i
pulmonar con mejoramiento de la funcion cardiaca y la [E: Shekelle]
capacidad de ejercicio Khambadkone S, 2005

Las complicaciones graves son poco frecuentes en la
implantacion percutanea de la valvula pulmonar. Se
report6 que de 122 pacientes, seis tuvieron
complicaciones graves, como ruptura del homoinjerto,
desplazamiento de la valvula de endoprotesis, oclusion
de la arteria pulmonar derecha y compresion de la
arteria coronaria izquierda; requiriendo cirugia de
rescate

1]l
[E: Shekelle]
Khambadkone S, 2005
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Aunque el volumen del ventriculo derecho disminuye
con el reemplazo de la valvula, la fraccion de eyeccion
no se modifica significativamente. Por lo tanto se debe
considerar la substitucion antes de que se desarrolle la
disfuncion del ventriculo derecho. Aunque la capacidad
del ejercicio aerdbico mejora sustancialmente después
de la sustitucion, se ha demostrado que el ventriculo
derecho puede continuar dilatado e hipocontractil. Si la
intervencion se realiza demasiado tarde en el proceso
de la enfermedad, los pacientes no muestran mejoria en
la funcion del VD vy la capacidad de ejercicio

Considerar la clase funcional y el volumen telesistdlico
y telediastolico del VD para establecer riesgo beneficio
de la cirugia de remplazo valvular pulmonar

® Pacientes pos operados de TF deben ser valorados
por un cardidlogo vy cirujano cardiovascular experto
en cardiopatias congénitas. (cjase 1¢)

e El remplazo valvular pulmonar esta indicado ante la
existencia de insuficiencia severa, sintomatologia y
disminucion de la tolerancia al ejercicio (case 18)

o« Deberd valorarse nuevamente la anatomia
coronaria y su trayecto a través de la via de salida
del ventriculo derecho antes de una nueva re
operacion

e El remplazo valvular pulmonar es posible en
presencia de insuficiencia pulmonar severa y:

. Moderada o severa disfuncién vetricular
derecha

. Crecimiento moderado o severo del ventriculo
derecho.

- Desarrollo de arritmias sintomaticas sostenidas
auriculares o ventriculares

- Moderada a severa insuficiencia tricuspidea

La obstruccion al tracto de salida del VD puede persistir
después de la operacion intracardiaca original debido a
hipertrofia muscular subvalvular, hipoplasia anular,
estenosis de la valvula pulmonar o estenosis de la rama
de la arteria pulmonar.
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Debe contemplarse cirugia en pacientes pos operados

con obstruccion a la via de salida del ventriculo derecho

cuando:

. Obstruccion valvular o subvalvular con gradiente
pico por ecocardiografia > 50mm Hg.

- Obstruccion valvular o subvalvular con una relacién
de presiones entre VD/VI > 0.7

R - Obstruccion valvular o subvalvular con progresiva y laC
severa dilatacion y disfunciéon del ventriculo ACC/AHA 2008
derecho

- Una combinacién de mdiltiples residuales lesiones [
ClV, Obstruccion valvular 6  subvalvular,
crecimiento y disminucion de la funcion ventricular
derecha

Al evaluar el abordaje transatrial se comprobd que hay

menos complicaciones con este abordaje al compararlo

con abordajes tradicionales. Se incluyeron 860

pacientes en un periodo de enero 2000 a Julio 2005.

La edad fue de 6 meses a 40 afos (mediana 2.8 afios)

con peso de 5.5 a 70 kg (mediana 14 kg). En 71 casos Ib
se realizd arteriotomia (22.9%). Hubo 4 reoperaciones [E: Shekelle]
tempranas, por CIV residual en 3 pacientes e Airan B, 2006
insuficiencia tricuspidea en un paciente, en 2 casos se

colocé marcapaso definitivo por bloqueo AV completo.

Por ecocardiografia el gradiente ventricular fue 20 *

5.2 mm Hg al momento del egreso

En todo paciente pos operado de TF se debera
R descartar y valorar la presencia de un corto circuito
residual interventricular

D
[E: Shekelle]
Gonzdalez JA, 2008

Debe considerarse la cirugia en pos operados con
R comunicacion interventricular residual con defecto llaB
septal conQP/QS>1.5a1l ACC/AHA 2008

La dilatacion de aorta como complicacion tardia es mas
frecuente cuando hay alteraciones en la expresion
genética de fibrilina-1 en los pacientes con TF

1]
[E: Shekelle]
Chowdhury UK, 2008
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En pacientes con TF la cianosis y sobrecarga de

volumen ocasionan cambios histopatologicos de la

aorta que consisten en fragmentacion elastica, con n
necrosis y desarreglo de fibras del musculo liso y [E: Shekelle]
fibrosis. El riesgo de dilatacion es de 15.97 veces mas Chowdhury UK, 2008
en comparacion con pacientes con histopatologia

normal

La prevalencia de dilatacion de aorta (valor z >2) fue

de 88%, 87%, 61%, y 63% a nivel del anillo, seno de

valsalva, unién sinotubular y aorta ascendente

respectivamente. El valor z del anillo (r _ 0.41, p

<0.001) y del seno (r _ 0.33, p <0.01) se

correlacionaron con la superficie corporal. En 12% de

los pacientes se presentd insuficiencia aortica con

mayor dilatacion adrtica en todos niveles. Comparados

con controles tuvieron mayor rigidez aortica i
(p<0.001), acortamiento reducido (p<0.001) vy [E: Shekelle]
distensibilidad (p=0.002). Las 15 operaciones Chong WY, 2006
incluyeron reemplazo de la valvula pulmonar 14 por

insuficiencia pulmonar (con obstruccién del flujo de

salida del VD en seis) y uno por obstruccién del flujo

del VD. Estas reintervenciones mejoraron la clase

funcional NYHA y mejoraron la funcion” del ventriculo

derecho Las fracciones de expulsion ventricular derecha

e izquierda al reposo y durante el ejercicio estuvieron

dentro de rango normal y se mantuvieron estables.

Se recomienda la intervencion temprana para evitar la C
hipoxia cronica y asi disminuir la frecuencia de [E: Shekelle]
R insuficiencia aortica Chowdhury UK, 2008
Debe buscarse la presencia de dilatacion e insuficiencia D
aortica en pacientes pos operado de TF durante su [E: Shekelle]
evolucion temprana y tardia Gonzdlez JA, 2008
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Debe considerarse la cirugia en pacientes pos
operados de TF con insuficiencia adrtica cuando la
insuficiencia es severa, asociada con sintomas y leves
datos de disfuncion ventricular izquierda

IlaC
ACC/AHA 2008

La dilatacion del VD se ha vinculado con la aparicion de
arritmias. El substrato de conduccion arritmogénica de
la taquicardia ventricular monomorfica generalmente es
la cicatriz de la ventriculotomia y el disparador es la
regurgitacion pulmonar severa

Ilb
[E: Shekelle]
Therrien J, 2001

El reemplazo de la valvula pulmonar con la revision de

la cicatriz puede remover ambos el substrato y el B
disparador. La persistencia de un substrato reentarte [E: Shekelle]
requiere mapeo electrofisiologico vy ablacion de Therrien J, 2001
radiofrecuencia.

Las taquiarritmias ventriculares, incluyendo Ila

taquicardia ventricular monomorfica sostenida vy la

muerte subita cardiaca, pueden ocurrir poco después de

la cirugia o afos después de la reparacion intracardiaca v

de TF. [E: Shekelle]
Tanto la taquiarritmia ventricular monomorfica Doyle T, 2010
sostenida y no sostenida pueden ser inducidas por la

estimulacion  eléctrica  programada. El  sitio

arritmogénico generalmente se sitia a lo largo de la

cicatriz de la ventriculotomia derecha.
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Los factores de riesgo para taquiarritmias ventriculares
(TV) y muerte siibita (MS)son:
a) Clinicos:

- Mayor edad en el momento de Ia
reparacion

- Sexo masculino

- Mayor deterioro de la Clase Funcional
(NYHA)

- Reparacion a través de ventriculotomia
derecha en lugar de atriotomia

b) Electrocardiograficos

I1b
[E: Shekelle]
Nollert GD, 2003
Hokanson JS, 2001

- Bloqueo cardiaco completo transitorio que
persiste mas alla del tercer dia del
postoperatorio

‘s .y v
- Duracién de QRS = 180 ms y prolongacion de [E: Shekelle]
QRS enllos primeros se'ls meses. Doyle T, 2010
- Latidos o ventriculares . !:)rematuros Bédard E, 2008
monomorficos solos o bigeminados por
Holter.

- Las pruebas de esfuerzo no son predictivas
de taquiarritmia ventricular sostenida.
c) Factores ecocardiogréficos y
hemodinamicos:

- Sobrecarga de presion o volumen crénico del
ventriculo derecho

- Mayor gradiente de obstruccion al tracto de
salida de VD residual

- Regurgitacion pulmonar moderada a severa
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Las modificaciones anatdomicas y remodelacion
secundaria a la correccion quirdrgica, eventos
mecanicos como dilatacion del ventriculo, trastornos
del tejido del conduccion por las incisiones quirtirgicas,
sitios de canulacion o de sutura, presencia de areas de
fibrosis sobre todo alrededor de la reseccion
infundibular o en sitio de colocacion de parches
interventriculares, son sitios de despolarizacion y
repolarizacion anormal y condicionan la presencia de
arritmias ventriculares y muerte subita cardiaca.

1]
[E: Shekelle]
Tzemos N, 2009

Riesgos potenciales para complicaciones incluyen la
reparacion intracardiaca tardia, incremento en la
presion sistdlica del ventriculo derecho, insuficiencia
pulmonar severa, disfuncion ventricular, parche
transanular en el tracto de salida del ventriculo
derecho, circulacion extracorpérea de tiempo
prolongado.

Se ha demostrado que la duracion del QRS se asocia

con mecanismos de conduccion anormal tanto intra

como interventricular y esto podria explicar los eventos

adversos en pacientes operados de TF. El bloqueo de i
rama derecha, desviacion del eje a la izquierda, [E: Shekelle]
hemibloqueo de fasciculo anterior de la rama izquierda, Tzemos N, 2009
dispersion del QT vy la duracion del QRS son predictores

de alto riesgo de morbimortalidad.
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El término fragmentacion del QRS se refiere a la
alteracion de la morfologia del QRS que refleja retraso
de la conduccion de los complejos QRS en
electrocardiograma de 12 derivaciones y se asocia con
inestabilidad eléctrica del miocardio, originalmente
descrito para pacientes con cardiopatia isquémica, es
utii  como predictor independiente de eventos
cardiacos dado que el sustrato arritmogénico en los
pacientes pos operados de TF ha sido relacionado con
zonas de necrosis en el ventriculo. Se ha propuesto que
hay correlacion fuerte entre la presencia de QRS
fragmentado vy disincronia ventricular y disfuncion en
pacientes operados de TF.

Debido a que todos los pacientes con TF tienen
bloqueo de rama derecha, se concede valor predictivo
cuando la presencia de QRS fragmentado se presenta
en >2 derivaciones contiguas y el numero de
derivaciones con esta alteracion se correlaciona con la
extension de la inestabilidad eléctrica y puede estar
asociado con disfuncion ventricular izquierda vy
disincronia

1]5)
[E: Shekelle]
Das MK, 2006

Son frecuentes las taquiarritmias auriculares después de
la reparacion de la TF. En una serie de 242 pacientes
29 (12%) la presentaron, en promedio 16 afios pos
correccion.

El desarrollo de taquiarrimias auriculares en adultos

incrementa la frecuencia de insuficiencia cardiaca, lIb
reintervencion, taquicardia ventricular, accidente [E: Shekelle]
cerebrovascular o muerte. Harrison DA, 2001

Predictores de las taquiarritmias auriculares son:
- La mayor edad al momento de la reparacion.
- Cardiomegalia
- Insuficiencia tricuspidea.

Se han utilizado las pruebas electrofisioldgicas para
estratificar a los pacientes en riesgo de taquiarritmias
ventriculares o muerte subita cardiaca después de la
reparacion de TF. La sensibilidad y especificidad fue
77% y 80% respectivamente

I1b
[E: Shekelle]
Khairy P, 2004
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La ablacion con radiofrecuencia ha sido efectiva en
pacientes con TV inducible.

Otros enfoques prometedores son el mapeo
intraoperatorio con ablacion, la revision de la cicatriz de
ventriculotomia durante la cirugia para la regurgitacion
de la pulmonar y la reseccion de aneurisma de la
obstruccion del tracto de salida del VD. (poyie 1)

Existe limitada evidencia sobre los resultados del
tratamiento con desfibrilador automatico implantable
(DAI) en pacientes con TF.

En 121 pacientes con edad promedio 33 afos se
observo lo siguiente:

Con una mediana de seguimiento de 3.7 afos después
de la implantacion el 30% recibieron al menos una
descarga del DAI adecuada y eficaz. La mediana de la
tasa de TV detectada fue de 213 latidos por minuto.
Nueve pacientes murieron durante el periodo de
seguimiento, cuatro debido a falla cardiaca y 5 a
muerte subita cardiaca. Tres de las muertes subitas se
atribuyeron a disociacion electromecanica porque no se
detectd taquiaritmias en el interrogatorio secundarias
al DAI. Un paciente murié después de una inactivacion
voluntaria del DAl y otro murié posterior a una
prolongada tormenta de TV agotando la terapia de IAD.
En 6% de los pacientes se presentaron descargas
inapropiadas al ano; 36 pacientes presentaron
complicaciones, 6 derivadas del procedimiento como
neumotorax, hemotdrax, 7 relacionadas con el
generador por ej dolor crénico, infeccion tardia y
disfuncion, 25 tuvieron complicaciones relacionadas
con el electrodo por falla fractura o descolocacion.

Tanto la TF como la correccion quirurgica favorecen la
presencia de arritmias por lo que en se justifica la
vigilancia y la bisqueda intencionada de arritmias.
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La etiologia de las taquiarritmias ventriculares es
multifactorial, por lo cual es imprescindible el
seguimiento con electrocardiografia, radiografia de
torax y Holter y ecocardiograma al menos una vez al
ano en pacientes post operados.

Variables asociadas a la presencia de taquicardia
ventricular:

- Cirugia paliativa mantenida por largo tiempo.

- Correccién tardia (edades mayores)

- Anormalidad hemodinamica  del ventriculo
derecho secundaria a obstruccion al tracto de
salida del ventriculo derecho y/o insuficiencia
pulmonar

|
ACC/AHA 2008

- Latidos ectodpicos ventriculares en monitoreo
Holter.

- Taquicardia ventricular inducida durante
estudio electro fisiologico.

- QRS > 180ms prolongacion del QRS se asocia a
dilatacion vy disfuncion ventricular derecha
(inter-relacién mecanico eléctrica)

Durante el seguimiento tener en cuenta que la
presencia de arritmias es mas frecuente en la segunda
década de la vida. Sin embargo, las arritmias en ninos
con TF se asocian con correcciones tardias,
ventriculotomia y parche transanular por lo cual deben
ser consideradas.

B
[E: Shekelle]
Harrison DA, 2001

Es probable que la preservacion o restauracion de la
valvula pulmonar pudiera reducir el riesgo de muerte
subita, dado que es la lesion mas asociada con este

B
[E: Shekelle]
Gatzoulis MA, 2000

evento.

Estan indicadas la pruebas de electrofisiologia en la B
evaluacion de pacientes con  taquiarritmias [E: Shekelle]
ventriculares y riesgo de muerte subita cardiaca. Khairy P, 2008
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- La realizaciéon de monitoreo Holter es util en el
monitoreo de rutina del paciente pos operado de
TF. La frecuencia debe ser individualizada
dependiendo del estado clinico hemodinamico o

R sospecha de arritmias. (clase 11ac) llaC

ACC/AHA 2008
- Pacientes con marcapaso o desfibrilador /

implantable  es recomendable anualmente
valoracion clinica, electrocardiograma, evaluacion
de la funcion del ventriculo derecho y prueba de

esfuerzo
R Aunque la evidencia es limitada y proviene de estudios B
en adultos, parece ser que la implantacion DAI pudiera [E: Shekelle]
ser de utilidad en casos necesarios. Khairy P, 2008

En un estudio multicéntrico japonés de 513 pacientes,
con sobrevida actuarial de 98.5% a 30 afos. En 54
casos (10.5%) se presentaron arritmias importantes.

Se demostré bradiarritmias en 8%; bloqueo AV de Iib

segundo grado 4%, bloqueo AV de tercer grado de 3%. [E: Shekelle]

Se observéo que estaban asociadas a comunicacion Nakazawa M, 2004
interventricular perimembranosa. Uno de los pacientes B

con bloqueo AV persistié con el problema, no requiri6 ACC/AHA 2002 Guideline
marcapaso definitivo y fallecid por otras causas for Implantation Cardiac

El Bloqueo AV completo se presenta en el 1-2% de los Pacemakers
casos tras cirugia extracorporea. La mayoria de las

veces es un hecho transitorio y el ritmo sinusal

reaparece a los pocos dias de la intervencion, sin

embargo si no revierte la unica alternativa es la
implantacién de un marcapaso definitivo (bicameral o

tricameral)
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Las indicaciones para la implantacion de marcapaso
definitivo tras cirugia extracorporea son:

. Bloqueo avanzado de 2do y 3er grado,
asociado con sintomas, bradicadia, disfuncion
ventricular izquierda y bajo gasto cardiaco.

- Bloque AV de 24, grado avanzado o de 3er
grado pos quirurgico que persista a los 7 dias
de la operacion

- Bloqueo AV 3, grado congénito con ritmo de 1/lla
escape, complejos ventriculares ectopicos y

. . . ACC/AHA 2002 Guideline
R disfuncidn ventricular

for Implantation Cardiac

- Blogueo AV 3., grado, mas alla del primer ano
q er 8 ! P Pacemakers

de vida con frecuencias cardiacas menores de
50 por minuto, pausas ventriculares,
asociado con sintomas debido a
incompetencia crono-tropica.

. Pacientes, asintomaticos con bradicardia
sinusal en nifos con cardiopatia congénita
compleja con frecuencias cardiacas menores de
40 por minuto o pausas ventriculares mayores
de 3 segundos.

- Bloqueo AV de segundo o 3er grado pos
quirdrgico transitorio que tras ceder presenta
bloqueo bifasicular

En reposo los indices de control vagal de variabilidad de
la frecuencia cardiaca fueron menores en pacientes con
TF, durante presion negativa la frecuencia cardiaca
incrementd mas en los controles que en pacientes con
TF  (p<0.001) Hubo disminucién de los indices de
variabilidad e la frecuencia cardiaca en los controles,
pero se incrementd en los pacientes con TF (p <0.01 o
p <0.001 para todas las variables), lo cual sugiere
activacion vagal en pacientes con TF

1
[E: Shekelle]
Wyller VB, 2008

Si durante el estudio electrofisiologico se presenta un
intervalo HV prolongado, indica lesion a nivel del Haz
de His y por lo tanto trastorno de conduccion
trifacicular; la mayoria de estos enfermos evoluciona a
bloqueo AV completo que requiere la implantacion de
un marcapaso.

v
[E: Shekelle]
Gonzalez JA, 2008
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Se recomienda el monitoreo electrocardiografico y en

R casos particulares la realizacion de estudio
electrofisiolégico para evaluacion de colocacion de
marcapaso en caso de taqui o bradiarritmias.

El riesgo de bloqueo AV completo post quirtrgico es
bajo  pero posible. Es necesario vigilar  con
electrocardiografia y Holter la evolucion pos quirtirgica.

Esta indicada la colocacion de marcapaso cuando:

- Bloqueo avanzado de 24, y 3., grado, asociado
con sintomas, bradicadia, disfuncién
ventricular izquierda y bajo gasto cardiaco.

- Bloque AV de 2do grado avanzado o de 3er
grado pos quirurgico que persista a los 7 dias
de operacion

4.4 CRITERIOS DE REFERENCIA

D
[E: Shekelle]
Gonzalez JA, 2008

I
ACC/AHA 2002 Guideline
for Implantation Cardiac
Pacemakers

4.4.1 PRIMER A SEGUNDO NIVEL DE ATENCION MEDICA

Evidencia / Recomendacién

Nivel / Grado

- Nifos con presencia de cianosis
- Nifos con presencia de crisis de hipoxia,
\//R cianosis o disnea de esfuerzo.
- Pacientes en quienes se ausculta soplo vy
presentan cianosis
- Pacientes derivados con diagndstico de TF
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4.4.2 SEGUNDO A TERVER NIVEL DE ATENCION MEDICA

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

- Nifos con presencia de cianosis en reposo o al
esfuerzo, con o sin soplo.
- Ninos con presencia de crisis de hipoxia y
\//R cianosis con disnea de esfuerzo. Punto de Buena Practica
- Ninos con presencia de cianosis e imagen
radiografica en palo de golf

4.5 CRITERIOS DE CONTRARREFERENCIA A SEGUNDO NIVEL DE ATENCION
MEDICA

Evidencia / Recomendacién Nivel / Grado

Paciente con diagnoéstico de TF con anatomia
favorable sin sintomas, menor de un ano de edad para
control pediatrico y vigilancia hasta la programacion
y realizacion de cirugia correctiva.

Paciente con diagndstico de TF con anatomia no
favorable menor de lafio de edad que se sometio a
cirugia paliativa para control pediatrico para vigilancia
\//R hasta la programacion de cirugia correctiva. Punto de Buena Practica

Paciente con diagnostico de TF corregida, para
control pediatrico y cardiolégico para vigilancia de
complicaciones tempranas y tardias.

Pacientes con diagndstico de TF corregida con

presencia de lesiones residuales  para control
pediatrico y cardiologico.
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5. ANEXOS

5.1. PRoTOCOLO DE BUSQUEDA

Se formularon preguntas clinicas concretas y estructuradas segun el esquema paciente-intervencion-
comparacién-resultado (PICO) sobre: tratamiento de tetralogia de Fallot en nifios

Se establecié una secuencia estandarizada para la busqueda de Guias de Practica Clinica, a partir de las
preguntas clinicas formuladas en las siguientes bases de datos: National Guideline Clearinghouse, National
Institute for Health of Clinical Excellence, National Library of Guidelines, New Zealand Clinical Guidelines
Group, y Scottish Intercollegiate Guidelines Network.

El grupo de trabajo selecciond las Guias de practica clinica con los siguientes criterios:
1. Idioma inglés y espariol
2. Metodologia de medicina basada en la evidencia
3. Consistencia y claridad en las recomendaciones
4. Publicacion reciente
5. Libre acceso

Se seleccionaron 3 guias:

Para las recomendaciones no incluidas en las guias de referencia el proceso de blisqueda se llevo a cabo en:
PubMed, Cochrane Library, MD consult, Ovid, Science Direct, utilizando los términos y palabras clave;
tetralogy of Fallot, treatment, Congenital Heart Disease, la busqueda se limité a revisiones sistematicas,
meta-analisis y ensayos clinicos controlados, estudios de cohorte en los casos que no existio dicha
evidencia se buscaron transversales, reporte de casos y revisiones clinicas en idioma inglés y espanol,
publicados a partir del 2000.

En caso de controversia de la informacion y resultados reportados en los estudios, las diferencias se

discutieron en consenso y se empleé el formato de juicio razonado para la formulacion de
recomendaciones.

69



TRATAMIENTO DE LA TETRALOGIA DE FALLOT EN EDAD PEDIATRICA

5.2 SISTEMAS DE CLASIFICACION DE LA EVIDENCIA Y FUERZA DE LA
RECOMENDACION

Criterios para Graduar la Evidencia

El concepto de Medicina Basada en la Evidencia (MBE) fue desarrollado por un grupo de internistas y
epidemidlogos clinicos, liderados por Gordon Guyatt, de la Escuela de Medicina de la Universidad McMaster
de Canada. En palabras de David Sackett, “la MBE es la utilizacion consciente, explicita y juiciosa de la
mejor evidencia clinica disponible para tomar decisiones sobre el cuidado de los pacientes individuales”
(Evidence-Based Medicine Working Group 1992, Sackett DL et al, 1996).

En esencia, la MBE pretende aportar mas ciencia al arte de la medicina, siendo su objetivo disponer de la
mejor informacién cientifica disponible -la evidencia- para aplicarla a la practica clinica (Guerra Romero L,
1996).

La fase de presentacion de la evidencia consiste en la organizacion de la informacion disponible segiin
criterios relacionados con las caracteristicas cualitativas, disefio y tipo de resultados de los estudios
disponibles. La clasificacion de la evidencia permite emitir recomendaciones sobre la inclusion o no de una
intervencion dentro de la GPC (Jovell AJ et al, 2006) .

Existen diferentes formas de gradar la evidencia (Harbour R 2001) en funcién del rigor cientifico del
disenio de los estudios pueden construirse escalas de clasificacion jerarquica de la evidencia, a partir de las
cuales pueden establecerse recomendaciones respecto a la adopcion de un determinado procedimiento
médico o intervencién sanitaria (Guyatt GH et al, 1993). Aunque hay diferentes escalas de gradacién de la
calidad de la evidencia cientifica, todas ellas son muy similares entre si.

A continuacion se presentan las escalas de evidencia de cada una de las GPC utilizadas como referencia para
la adopcion y adaptacion de las recomendaciones.

A) SISTEMA DE CLASIFICACION UTILIZADO EN LA GPC ESPANOLA
Clase I: Condiciones para las cuales hay evidencia y/o acuerdo general de que determinado procedimiento
o tratamiento es util y efectivo

Clase 1l: Condiciones en las cuales hay evidencia conflictiva y/o divergencia de opinion en relacién a la
utilidad o eficacia de un procedimiento o tratamiento:

lla el peso de la evidencia/opinién es a favor de la utilidad/eficacia
b La utilidad/eficacia esta menos bien establecida mediante la evidencia /opinién

Clase Ill: Condiciones en las que hay evidencia y/o acuerdo general de que el procedimiento/tratamiento
no es util y en algunos casos puede ser danino.

Guia Clinica de las Cardiopatias Congénitas més frecuentes. Carlos Maroto Monedero. Rev Esp Cardiol 2001;54(1)67-82
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B) LA EscALA MODIFICADA DE SHEKELLE Y COLABORADORES

Clasifica la evidencia en niveles (categorias) e indica el origen de las recomendaciones emitidas por medio
del grado de fuerza. Para establecer la categoria de la evidencia utiliza nimeros romanos de | a IV y las
letras a y b (mindsculas). En la fuerza de recomendacidn letras maydsculas de la A a la D.

Categoria de la evidencia

Fuerza de la recomendacion

la. Evidencia para meta-analisis de los estudios clinicos
aleatorios

Ib. Evidencia de por lo menos un estudio clinico
controlado aleatorio

A. Directamente basada en evidencia categoria |

lla. Evidencia de por lo menos un estudio controlado
sin aleatoriedad

IIb. Al menos otro tipo de estudio cuasiexperimental o
estudios de cohorte

B. Directamente basada en evidencia categoria Il
o recomendaciones extrapoladas de evidencia |

Ill. Evidencia de un estudio descriptivo no
experimental, tal como estudios comparativos,
estudios de correlacion, casos y controles y revisiones
clinicas

C. Directamente basada en evidencia categoria
Il o en recomendaciones extrapoladas de
evidencias categorias | o Il

IV. Evidencia de comité de expertos, reportes
opiniones o experiencia clinica de autoridades en la
materia o ambas

D. Directamente basadas en evidencia categoria
IV o de recomendaciones extrapoladas de
evidencias categorias I, 111

Modificado de: Shekelle P, Wolf S, Eccles M, Grimshaw J. Clinical guidelines. Developing guidelines. BMJ 1999; 3:18:593-59
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c) SISTEMA DE CLASIFICACION UTILIZADO POR LA ACC/AHA

Clase |
Beneficio>>>riesgo
Procedimiento/trata
miento
Debe ser hecho/Debe ser
administrado

Clase lla
Beneficio>>>riesgo
Faltan estudios adicionales con
objetivos especificos
Es razonable hacer el
procedimiento/administrar el
tratamiento

Clase Ilb
Beneficio2riesgo
Faltan estudios adicionales con
amplios objetivos; registros
adicionales podrian ser de ayuda
Procedimiento/Tratamiento puede
ser considerado

Clase IlI
Riesgo=Beneficio
El procedimiento/tratamiento
debera no realizarse/administrarse
puesto que no es de ayuda y puede
ocasionar dano

Nivel A
Evaluado en multiples
poblaciones.

Datos derivados de
multiples ensayos
clinicos aleatorizados
o meta-analisis

Recomendacion que el
procedimiento o tratamiento
es util/efectivo

Suficiente evidencia de
multiples ensayos
aleatorizados o meta analisis

Recomendacion a favor de
tratamiento o procedimiento siendo
util /efectivo

Alguna evidencia conflictiva a través
de multiples ensayos aleatorizados o
meta analisis

Recomendacidn de utilidad o eficacia
menos bien establecida

Mayor evidencia conflictiva a través

de multiples estudios aleatorizados o
meta analisis

Recomendacion de ese
procedimiento o tratamiento no es
atil/efectivo y puede ser dafiino
Suficiente evidencia a través de
multiples ensayos aleatorizados o
meta analisis

Nivel B
Evaluado en
poblaciones limitadas
Datos derivados de un
ensayo clinico o

Recomendacion de que el
procedimiento o tratamiento
es util/efectivo

Evidencia de un ensayo o
estudios no aleatorizados

Recomendacion a favor del
tratamiento o procedimiento
mostrando utilidad o efectividad.
Alguna evidencia conflictiva de un
ensayo aleatorizado o no

Recomendacidn de utilidad o eficacia
menos bien establecida

Mayor evidencia conflictiva de un
ensayo clinico aleatorizado o no
aleatorizado

Recomendacion de procedimientos
o tratamientos no Utiles/efectivos y
que pueden causar dafio

Evidencia a través de un estudio
aleatorizado o no aleatorizado

estudios no aleatorizado
aleatorizados
Nivel C Recomendacion que el Recomendacion a favor de un Recomendacién de utilidad/eficacia Recomendacion de ese

Evaluado en
poblaciones muy
limitadas

Consenso de opinion
de expertos, estudios
de casos y estandares
de cuidado

procedimiento o tratamiento
es util/efectivo

Opinion de expertos, estudios
de casos o estandares de
cuidado

tratamiento o procedimiento siendo
util/efectivo

Discrepancia en la opinion de
expertos, estudios de casos o
estandares de cuidado.

menos bien establecida
Discrepancia en la opinion de
expertos, estudios de casos o
estandares de cuidado.

procedimiento o tratamiento no es
de utilidad/efectivo y puede ser
danino

Opinion de expertos, series de casos
o estandares de cuidado

ACC/AHA 2008 Guidelines for the Management of Adults With Congenital
http://circ.ahajournals.org/content/118/23/e714.full.pdf
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5.3 CLASIFICACION 0 EscALAS DE LA ENFERMEDAD

CuADRO 1. FACTORES PRECIPITANTES DE LAS CRISIS DE HIPOXIA

Ansiedad-irritabilidad

Ejercicio

Llanto sostenido

Estrefimiento, defecacién

Estimulacién directa durante cateterismo cardiaco

Anemia ferropriva

Hipovolemia

® Medicamentos: inotropicos — digitalicos, inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA)

¢ Inicio de actividades en la manana (al levantarse)

CUADRO 2. TRATAMIENTO INICIAL DE LA CRISIS DE HIPOXIA INCIPIENTE

1. Tranquilizar al paciente retirar estimulos desencadenantes

2. Colocar en posicion sosteniéndolo por los brazos y colocandolo en posicion de acuclillamiento, es
decir piernas en flexion forzada sobre los muslos y muslos en flexion forzada contra el abdomen, se
conoce como posicion genupectoral.

3. Oxigeno: Administrar oxigeno indirecto en mascarilla (3-5 litros por minuto)
“no puntas nasales”

1. Traslado y manejo en centro hospitalario.
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CuADRO 3. MANEJO HOSPITALARIO DE LA CRISIS DE HIPOXIA ESTABLECIDA

Evitar de primera instancia punciones o
extracciones de sangre
1. Oxigeno:
Administrar oxigeno indirecto en
mascarilla (3-5 litros por minuto) “no
puntas nasales”
2. Sedacion:
Midazolam
No se necesita un acceso endovenoso, se puede dar
por via oral, nasal o rectal a razén de 0,25-0,50
mg/kg. Hasta 1mg/kg dosis maximo 20 mg
Produce ansidlisis en 15-20 minutos y su efecto
perdura hasta 60 minutos

La administracion endovenosa en bolos la dosis

inicial es de 0,05 mg/kg a 0.3 mg/kg (maximo 2
mg por dosis) y puede repetirse cada 2- 3

minutos hasta alcanzar el efecto esperado.

Para infusién endovenosa: 0.5 - 6 mg/h (0,1
mg/kg.) 0.5 a 6 mg hora Su
accién es muy rapida (minutos) y su efecto perdura
por 30- 60 minutos.

Ketamina

Bolo 0.5 a 1mg/kg via oral o IV. Cada 2-3
Minutos se pueden agregar 0,5 mg/kg mas hasta
alcanzar el nivel deseado de seudoanalgesia
Infusién 0.7 a 3 mg/kg /hora IV De usar
la via intramuscular, la dosis es de 4 mg/kg. Se
pueden agregar cada 5-10 minutos otros 2-4
mg/kg mas por via IM. La ketamina no
tiene antagonista.

Vigilar depresion respiratoria

3. Vasoconstrictores:

Noradrenalina 0,1 - 0,5 pg/kg/min
Fenilefrina 0,02 mg/kg EV o Bolo inicial de
10pg/kg/min-50pg/kg/min

4. Betabloqueadores

Propanolol: endovenosos: 0,1 mg/kg/dosis -
0.15mg/kg/dosis. via oral o rectal: 1 a 2 mg/kg
dosis cada 8 horas

Esmolol: bolo inicial de 0,5 mg/kg - 1 mg/kg,
mantenimiento con 100 pg/kg./min - 300
pg/kg./min)

5. Correccion de la acidosis

Bicarbonato de sodio 4%

Administrar EV a 1 mEq/kg (seguido de 0.5
mEq/kg cada 10 min ajustar dependiendo de los
gases y electrolitos arteriales); dosis de bicarbonato
= peso corporal (kg) x déficit de base (mEq/1) x
0.3 (0.4 en lactantes). Administrar la mitad de la
dosis calculada, las dosis subsecuentes se
administran seguin respuesta

Corregir siempre acidosis metabdlica, ya que la

PGEl y otros medicamentos no actiian en forma
optima en tal condicion.

La correccion debe ser mas agresiva, resolviendo al
menos 1/3 del déficit de base o bicarbonato en
forma rapida y el resto no mas alla de 8 horas.

Medidas Generales
Mantener un buen estado hidratacion (cristaloide o

coloide)
Evitar y manejar hemoconcentracion y poliglobulia.
Vigilar bradicardia e hipotension

Manejo ventilatorio oportuno en caso necesario

para lograr una alcalosis respiratoria.

Mantener permeable el conducto arterioso en recién

nacidos con TF conducto dependiente
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Cuapbro |. MepicamENTOS INDICADOS EN EL TRATAMIENTO DE PACIENTES CON TETRALOGIA DE FALLOT

CLAVE | ACTIVO DOsIS PRESENTA | EFECTOS SECUNDARIO INTERACCIONES CONTRAINDICACIONES
CION
Propanolol Fatiga y/o lasitud; bradicardia, Potencia el efecto de: insulina. Aumenta Hipersensibilidad al propranolol y a
crisis de hidrocloruro extremidades frias, fendmeno de tiempo de conduccion otros betabloqueantes, bradicardia,
Hipoxia Raynaud; trastornos del sueno, auriculoventricular con glucdsidos shock cardiogénico, bloqueo
0530 establecida Tabletas. pesadillas. digitalicos. auriculoventricular de 2° y 3er grado,
Mantenimiento: Hipoglucemia, Potenciacion de efectos inotrdpicos - insuficiencia cardiaca no controlada,
Propranolol 1a2mg/kg dosis brocoespasmo sobre corazon con: disopiramida hipotension, acidosis metabdlica,
cada 8 hrs via oral shock cardiogénico, bloqueo | (especialmente via IV). trastornos graves de circulacion arterial
auriculoventricular de 2° y 3er grado, | Potenciacion de toxicidad con: periférica, sindrome del seno enfermo,
insuficiencia cardiaca no controlada, | verapamilo y diltiazem. tras un ayuno prolongado, historial
hipotensién,  acidosis  metabdlica, | Efecto antagonizado por: adrenalina. previo de asma bronquial o
trastornos graves de circulacion | Aumenta concentracion plasmatica de: broncoespasmo, pacientes con
arterial periférica, sindrome del seno | lidocaina, posiblemente de teofilina, predisposicion a hipoglucemia.
enfermo, , tras un ayuno prolongado, | warfarina, tioridazina y rizatriptan.
historial previo de asma bronquial o | Concentracion plasmatica aumentada
broncoespasmo, pacientes con | por: cimetidina, alcohol, hidralazina;
predisposicion a hipoglucemia posiblemente por quinidina,
propafenona, nicardipino, isradipino,
nefodipino, nisoldipino y lacidipino.
4057 Via oral, nasal o Después de su administracion El uso simultaneo del midazolam con El midazolam ha sido asociado a
4060 rectal arazoénde intravenosa, el midazolam produce otros depresores del sistema nervioso depresion y parada respiratorias, en
0,25-0,50 mg/kg depresion respiratoria en 11% de los central como el alcohol, los anestésicos particular cuando se ha utilizado, por
hasta 1mg/kg dosis pacientes. Esta depresion se manifiesta | generales, algunos antihistaminicos H1 via intravenosa para la sedacion
maximo 20 mg por una menor frecuencia respiratoria (por €j. la bromfeniramina, consciente. Sin embargo, pueden
Produce ansidlisis y por una reduccion del volumen tidal. carbinoxamina, cetirizina, clorfeniramina, | ocurrir serios efectos respiratorios
en 15-20 minutos y Se ha observado apnea hasta en 15% clemastina, ciproheptadina, después de la administracion oral,
Midazolam su efecto perdura Ampulas de de los pacientes, asi como dimenhidrinato, difenhidramina, especialmente si se han utilizado otros
hasta 60 minutos 15 mg/3 ml laringoespasmo, obstruccion de las doxilamine, prometazina, trimeprazina), | agentes depresores del sistema
IV en bolos ladosis | 59 mg/10 vias respiratorias e hipoxia. Estas antidepresivos triciclicos, agonistas nervioso central. El midazolam se debe
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inicial es de 0,05
mg/kg a0.3
mg/kg (méaximo 2
mg por dosis) y
puede repetirse
cada 2- 3 minutos
hasta alcanzar el
efecto esperado IV
Infusion: 0.5 - 6
mg/h (0,1 mg/kg.)
y 05a6mg
hora

Su accion es muy
rapida (minutos) y
su efecto perdura
por 30- 60
minutos.

ml

reacciones adversas son mas
frecuentes cuando se tratan
condiciones relacionadas con el
aparato respiratorio, o cuando los
pacientes han recibido medicacion
opioide o farmacos que deprimen el
sistema nervioso central.

Cuando el midazolam por via oral se
administra a las dosis recomendadas, la
depresién respiratoria ocurre en 8%
de los pacientes pediatricos.

Otros efectos cardiorespiratorios tales
como parada cardiaca o parada
respiratoria son poco frecuentes pero
pueden ser fatales.

Se ha comunicado hipotension con
cierta frecuencia después de la
administracion del midazolam por via
intravenosa. También se han reportado
taquicardia y contracciones
ventriculares prematuras, pero con
menor frecuencia, siendo la incidencia
de < 2%.

Algunas reacciones adversas que se
producen con cierta frecuencia son
hipo (en 3.9% de los casos) y
reacciones locales en el lugar de la
inyeccion (5%). También se han
descrito reacciones paraddjicas tanto
en pacientes pediatricos después de
haber sido tratados con midazolam.
Tales reacciones incluyen agitacion,
movimientos involuntarios (temblores,
actividad tonico/cldnica),
hiperactividad y agresividad y ocurren
en el < 2% de los pacientes. Se
desconocen las causas de estos
cambios temporales de

opiaceos, butorfanol, nalbufina,
pentazocina, tramadol, fenotiazinas,
barbittiricos u otros ansioliticos, sedantes
o hipndticos puede producir una
profunda depresion respiratoria,
hipotension y prolongacion del tiempo
de recuperacion de la anestesia.

utilizar con precaucion en pacientes
con EPOC, status asthmaticus,
anatomia anormal de las vias
respiratorias, enfermedad ciandtica
congénita o cualquier otra enfermedad
pulmonar. Las probabilidades de que el
midazolam ocasione una depresion
respiratoria es mucho mayor cuando se
administra a pacientes con depresion
del sistema nervioso central debida a
ictus, coma, tumores intracraneales,
intoxicacion alcohdlica o traumas en la
cabeza. Igualmente, el midazolam se
debe usar con precaucion en pacientes
con enfermedades neuromusculares
tales como distrofia muscular, miotonia
o miastenia grave Ocasionalmente el
midazolam ha producido hipotension y
parada cardiaca. Por lo tanto, en
pacientes con enfermedades
cardiovasculares, shock o hipovolemia
la administracion de midazolam debe
ser cuidadosamente monitorizada.
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comportamiento.

Algunos estudios sugieren que el
midazolam puede ocasionar una
dependencia similar, por lo menos, a la
del diazepam. Puede desarrollarse
tolerancia de sus efectos sedantes en
casos de administracion crénica.

0226

Ketamina

Bolo 0.5 a 1mg/kg
via oral o IV).

Cada 2-3 minutos
se pueden agregar
0,5 mg/kg més
hasta alcanzar
el nivel deseado de
sedoanalgesia
Infusién
0.7 a3 mg/kg
/hora IV

De usar la via
intramuscular, la
dosis es de 4
mg/ke.

Se
pueden agregar
cada 5-10 minutos
otros 2-4 mg/kg
mas por via IM.

Ampula:
500 mg/ 10

3

Tras la aplicacion de ketamina, suele
ocurrir elevacion de la presion arterial
y taquicardia.

En raras ocasiones se ha presentado
bradicardia, hipotension y arritmias,
sialorrea, alucinaciones.

En el sistema respiratorio puede
producir taquipnea. No obstante, si la
dosis de ketamina es alta y su infusion
rapida, puede ocasionar depresion
respiratoria o apnea. Se ha informado
sobre casos de laringospasmo durante
la anestesia con ketamina.

Otras reacciones ocasionales son:
diplopia, aumento de la presion
intraocular, movimientos tonicocldni-
cos, anorexia, nauseas, vomito,
eritema y exantemas transitorios,
sialorrea, alucinaciones.

500 mg

Cuando se utiliza junto con barbitdricos
o narcéticos se prolonga el periodo de
recuperacion anestésica.

Si se mantiene una ventilacién adecuada,
la ketamina es compatible con el uso
concomitante de anestésicos
convencionales.

Es quimicamente incompatible con
barbittricos y con diacepam, por lo que
no deben inyectarse a través de la misma
jeringa o frasco de solucion.

En pacientes con presion arterial alta y
en aquellos que tengan antecedentes
de hipersensibilidad a la ketamina,
glaucoma, cirugia intraocular,
padecimientos neuropsiquiatricos,
toxemia, hipertensién intracraneana,
coartacion adrtica, enfermedad
cerebrovascular.
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5104
5105 Bolo inicial de 0,5 La hipotension sintomatica aparece en | Cuando se administran con digoxina, hay | El esmolol esta contraindicado en
Esmolol mg/kg - 1 mg/kg. 12% de los pacientes y puede verse | unaumento de 10-20% de los niveles de | pacientes con bradicardia sinusal,
hipotension asintomatica en 25%. digoxina en sangre sin cambios en la | bloqueo cardiaco de primer grado, vo
mantenimiento con Esta  hipotension  se  resuelve | farmacocinética del esmolol. Puede | Esmolol esta contraindicada en
100 pg/kg./min - Cada ml de inmediatamente con  suspender la | incrementarse en sangre en un 46% en | pacientes con bradicardia sinusal,
300pg/kg/min solucion infusion en 63% de los pacientes y se | presencia de morfina sin efecto en los | bloqueo AV de primer grado, shock
inyectable recuperan 80% de los pacientes | niveles sanguineos de morfina. El | cardiogénico, o fallo cardiaco
restantes dentro de los siguientes 30 | bloqueo neuromuscular con | manifiesto. El esmolol debe disminuirse
contiene: minutos. El dolor toracico, edema | succinilcolina puede prolongarse 5-8 | o suspenderse cuando aparezcan signos
pulmonar, bloqueo cardiaco y sincope | minutos con el beta bloqueo. El esmolol | de hipotension o fracaso cardiaco
. se informa en menos del 1 % de los | y verapamil debe utilizarse con | inminente y no debe usarse en el
Clorhidrato pacientes. Otras reacciones adversas | precaucion en pacientes con disminucion | tratamiento de la hipertension en
de incluyen vértigo, somnolencia, | de la funcién miocardica. El esmolol no | pacientes en quienes el incremento de
esmolol...2.5 broncoespasmo, nauseas, vomitos, | debe ser utilizado para el tratamiento de | la presion sea secundario a
E inflamacion e induracion en el lugar de | la  taquicardia  supraventricular en | vasoconstriccion asociada a hipotermia.
la inyeccion. presencia de agentes vasoconstrictores e | El esmolol no debe ser utilizado en
Vebhiculo, inotrépicos  (como la  dopamina, | pacientes con enfermedad
c.b.p. adrenalina y noradrenalina) por el | broncoespastica a pesar de |la
peligro de  disminucion de la | selectividad b-1. El esmolol debe
10ml. contractilidad cardiaca cuando las | utilizarse con precaucion en pacientes
resistencias vasculares sistémicas son | con diabetes mellitus y debe ser
altas. administrado con cuidado en pacientes
con funcién renal alterada.
0611
Epinefrina 0,02 mg/kg IV Los efectos adversos que se presentan En particular cuando se administra por
después de la  administracion via intravenosa, estda totalmente
o parenteral de la fenilefrina son contraindicada en pacientes con

Bolo inicial de
10pg/kg/min a
50pg/kg/min

excitabilidad, cefalea, hipertension,
mareos, angina, palidez y con menor
frecuencia, arritmias. La inyeccion de
epinefrina puede ocasionar parestesias
en las extremidades. La extravasacion
de la infusion, en particular si se trata
de dosis elevadas, puede ocasionar
graves necrosis tisulares. En caso de
producirse tal extravasacion, se debe
infiltrar de inmediato fentolamina en el
area afectada para evitar la necrosis

Aunque la epinefrina no estimula los
receptores beta, actla como un ligando
para los mismos, de manera que la
administracion previa de un b-
bloqueante, al ocupar los receptores
puede dejar libre una mayor cantidad del
farmaco capaz de estimular los
receptores a. Por este motivo, los b-
bloqueantes pueden aumentar los
efectos vasoconstrictores de la
epinefrina.

La atropina bloquea la bradicardia refleja
producida por la fenilefrina y potencia
sus efectos presores.

enfermedades cardiacas tales como
enfermedad coronaria, cardiomiopatia
y arritmias cardiacas, debido a sus
efectos cardiovasculares (aumento de
la demanda de oxigeno, potencial
arritmogeno, vasoconstriccion
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0612

Con antidepresivos triciclicos aumenta

Norepinefrin | Norepinefrina 0,1 - | Ampulas 4 | Los efectos adversos que se presentan | sus efectos hipertensivos.

a 0,5 pg/kg/min mg/ 4 ml después de la administracion son En particular cuando se administra por
excitabilidad, cefalea, hipertension, via intravenosa, esta totalmente
mareos, angina, palidez y, con menor contraindicada en  pacientes con
frecuencia, arritmias. enfermedades cardiacas tales como

enfermedad coronaria, cardiomiopatia
y arritmias cardiacas, debido a sus
efectos cardiovasculares (aumento de
la demanda de oxigeno, potencial
arritmgéno, vasoconstriccion
Bicarbonato de Ampolletas Incrementa el riesgo de hipernatremia
Bicarbonato | sodio 4% para Puede causar alcalosis metabdlica, | concomitante a la administracion de | No debe administrarse por via
de sodio 1 mEq/kg administraci | hipercarbia, hiperosmolaridad. Puede | soluciones que contengan sodio, o en | endotraqueal ya que inactiva el
Repetir cada 10 a 6n IV: 8.4% | disminuir el gasto cardiaco, la | pacientes que reciben corticoesteroides; | surfactante pulmonar; su extravasacién
15 minutos. = 1 mEq/L, | resistencia vascular sistémica y la | es incompatible con las soluciones que | tisular (necrosis y esfacelacién):
Acidosis en el crisis | 7.5% = | contractilidad miocardica. contienen calcio; incrementa el CO, al para controlar los sintomas de alcalosis
de hipoxia | 0.892 En los recién nacidos puede causar | final de la espiracién; la alcalinizacion | (tetania,  hiperirritabilidad)  debe
establecida: mEq/L, 5% | hemorragia intraventricular urinaria incrementa la vida media y la | administrarse gluconato de calcio, o si
Administrar IV a 1 | = 0.6 duracion de accion de la quinidina, | es mas severa una infusion IV de
mEq/kg (seguido | mEq/L, amfetaminas, efedrina y pseudoefedrina; | solucion de cloruro de amonio al
de 0.5 mEq/kg | 4.2% = 0.5 incrementa la eliminacién renal de | 2.14%. Cloruro de sodio al 0.9% IV o
cada 10 min vy | mEq/L, 4% tetraciclinas (especialmente doxiciclina); | cloruro de potasio pueden indicarse en
dependiendo de los | = 0.48 su extravasacion tisular puede causar | caso de hipokalemia. La liberacion de
gases y electrolitos | mEq/L. No necrosis y esfascelacion; puede haber | CO, y su rapida difusion intracelular
arteriales). deben espasmo carpopedal si se administra en | después de la administracion de
enfriarse las pacientes hipocalcémicos; su rapida | bicarbonato de sodio puede empeorar
Acidosis: dosis de | ampolletas. administraciéon puede provocar arritmias | la acidosis intracelular durante la
bicarbonato = peso cardiacas por hipopotasemia (shift | resucitacién cardiopulmonar. El
corporal  (kg) x intracelular). incremento en el CO2 arterial (acidosis
déficit de base paradéjica) actla como potente
(mEq/1) x 0.3 (0.4 inotropico negativo. La alcalosis que
en infantes). produce inhibe la liberacién de oxigeno
Administrar la de los hematies a los tejidos.
mitad de la dosis

calculada, las dosis
subsecuentes se
administran  segtn
respuesta
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ALGORITMOS

Paciente pediatrico con tetralogia de

Fallot
Anatomia favorable Anatomia no favorable
v ! :
Asintomatico Sintomatico Asintomatico Sintomatico
l y y l i
> 6 meses de edad o > 6 meses de edad o < 6 meses de edad o < 6 meses de edad > 6 meses de edad o
mas de un afo mas de un afio menos de un afio 0 menos de un afio mas de un afio

Tratamiento
paliativo

Tratamiento
paliativo

Tratamiento Tratamiento
correctivo correctivo
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6. GLOSARIO.

Anatomia favorable: diametro adecuado de las arterias pulmonares, ausencia de anomalias
coronarias y de otro tipo de comunicacion interventricular asociada. Si no se cumple alguna de estas
premisas se considera no favorable.

Diametro adecuado de arterias pulmonares: indice Z entre -2 y +2

Valve sparing approach: Procedimiento quirdrgico que implica la minima manipulacién de la
valvula con el objetivo de preservar su estructura anatomica y tratar de evitar la insuficiencia
posquirurgica.

Cianosis: Coloracién azulada de la piel y mucosas, definida por un aumento de la hemoglobina (Hb)
no saturada en la sangre arterial superior a 3 g/dl. Su manifestacién clinica depende del porcentaje
de Hb saturada y de la cantidad de Hb circulante.

Puede producirla cualquier proceso que cause insuficiente oxigenacion de la sangre arterial
sistémica: trastornos en la ventilacion pulmonar, alteracion en la difusion de oxigeno a través de la
membrana alveolo-capilar, alteracion del transporte de oxigeno por los eritrocitos, flujo arterial
pulmonar o la presencia de cortos circuitos veno-arterial intra o extracardiacos.

La cianosis que presenta habitualmente la TF es central (tanto la piel como las mucosas tienen el
color azulado).

Por lo general, el grado de hipoxemia se correlaciona con la cianosis y se mide por métodos de
laboratorio (gasometria). La saturacién de oxigeno es influida por la presién arterial de oxigeno,
cuando la misma esta por debajo de 80 mm de Hg llega ser evidente. Se incrementa la subjetividad
de la evaluacion de la cianosis cuando coexiste anemia.

Hipoxemia:
e Estado fisiopatologico en el cual el contenido arterial de oxigeno esta disminuido. PO,
inferior a 60 mm Hg o saturacién menor del 92% respirando aire ambiente.

e Cuando la pO; desciende por debajo de A0mm Hg existe una importante y grave afectacion
al metabolismo aerdbico con activacion del metabolismo anaerdbico con produccion de
acidosis metabdlica.

e La manifestacion clinica de la hipoxemia es la cianosis.

Tetralogia de Fallot Sintomatico
Aquellos pacientes que (sin presencia de anemia):

e Mantengan una saturacién de oxigeno por debajo de 70% en reposo
® Presenten crisis de hipoxia

Tetralogia de Fallot Asintomatico
Aquellos pacientes que:

® Mantengan una saturacién de oxigeno mayor del 70% en reposo
e NO Presenten crisis de hipoxia*
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Crisis de hipoxia: Es un complejo sindromatico subito, con prédromos o sin ellos caracterizado por
ataques de severa cianosis-hipoxemia, hiperventilacion y disminucion del tono muscular, con
disminucion en el nivel de conciencia, pudiendo llegar al sincope y convulsionar. En estos eventos
el lactante muestra inquietud e irritabilidad, habitualmente son desencadenados por circunstancias
—eventos que aumentan su actividad fisica por ello, al consumir mayor cantidad de oxigeno
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