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RESUMEN

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita ciandtica mas frecuente. Luego de mas de siete
décadas desde la primera cirugia paliativa, el prondstico de esta enfermedad ha cambiado radicalmente.
Con la mayor sobrevida de pacientes con tetralogia de Fallot hacia la adultez, el cardiélogo clinico
enfrenta retos en el manejo de esta poblacion, desde la regurgitacion pulmonar severa hasta la falla
cardiaca y arritmias ventriculares. Su prevalencia es aproximadamente 3 por cada 10 000 nacidos vivos,
representando 7 a 10% de las cardiopatias congénitas. En esta revision se describiran los aspectos mas
relevantes del cuidado de pacientes adultos con esta enfermedad.

Palabras clave: Tetralogia de Fallot; Adultos; Sobrevida; Insuficiencia Cardiaca (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT

The adult with tetralogy of fallot: what the clinical cardiologist needs to
know

Tetralogy of Fallot (TOF) is the most common cyanotic congenital heart disease. After more than seven
decades of the first palliative surgery, TOF prognosis has changed dramatically. The prevalence of
TOF is approximately 3 per 10 000 births, representing 7 to 10% of congenital heart disease. With a
higher survival into adulthood, the clinical cardiologist faces challenges in the management of this
population, from severe pulmonary regurgitation to heart failure and ventricular arrhythmias. Its
prevalence is approximately 3 per 10 000 live births, representing 7 to 10% of congenital heart disease.
This review will describe the most relevant aspects of the care of adult patients with this disease.

Keywords: Tetralogy of Fallot; Adults; Survival; Heart Failure (source: MeSH NLM).
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n 1671, Dan Niels Stensen describi6 el primer caso de

un conjunto de lesiones anatémicas presentes en un

feto que incluian estenosis subpulmonar, comunicacién
interventricular subadrtica y aorta cabalgante . Muchos
otros anatomistas describieron casos similares en las décadas
posteriores, pero en 1888, Etienne-Louis Arthur Fallot postulé que
el origen embriolégico comun de todas estas lesiones se debia a
la desviacion superoanterior del conus o infundibulo y bautizé a
esta entidad como la «enfermedad azul», y que hoy en dia lleva su
nombre @. En 1944, Eileen Saxon, con tan solo 14 meses de edad,
se convirtié en la primera persona con tetralogia de Fallot (TOF)
en ser tratada quirdrgicamente mediante el uso de la primera
fistula sistémico-pulmonar ideada por Alfred Blalock, Hellen
Taussig y Vivien Thomas. En los siguientes afos se realizaron
alrededor de cien operaciones anualmente, gracias a las cuales
se pudo comprobar que la sobrevivencia habia aumentado hasta
64% en un periodo de seguimiento de 15 afios ©.

Han transcurrido mds de tres siglos desde sus primeras
descripciones y en la actualidad la TOF continda siendo una de
las cardiopatias congénitas cianéticas mds importantes en la
practica clinica. En esta revision, se discutirdn caracteristicas

clinicas, manejo quirdrgico y los cuidados del adulto con TOF.

Caracteristicas generales

La TOF es la cardiopatia congénita cianética mas comun,
caracterizada por la desviacién anterior y superior del conus
o infundibulo subpulmonar en relacién con la trabeculacién
septomarginal, causando obstruccién del tracto de salida del
ventriculo derecho (OTSVD), comunicacién interventricular
subadrtica (generalmente Unica, de tipo membranoso y no
restrictiva, excepto en casos raros donde el margen ventricular
estd protegido por el tejido accesorio de la valvula tricuspidea
o cuando la hipertrofia septal estrecha el defecto ©), desviacién
del origen de la aorta hacia la derecha e hipertrofia del ventriculo
derecho. La prevalencia de esta patologia es aproximadamente
de 3 por cada 10 000 nacimientos, lo cual representa entre el 7 y
10% de todas las malformaciones cardiacas congénitas ©.

En paises como Espafa, la incidencia de TOF es de
aproximadamente 4,1 por cada 10 000 nacimientos “. En
Sudamérica se encuentran valores diferentes, con una prevalencia
en paises como Brasil ®, Costa Rica © y Colombia ” de alrededor
de 3,4; 2,3 y 0,4 por cada 10 000 nacidos vivos, respectivamente.
La variabilidad existente es parcialmente explicada por la
implementaciéon del tamizaje neonatal para cardiopatias
congeénitas criticas por medio de la oximetria de pulso ©.

En el caso de Pery, los datos epidemioldgicos varian
segunlaregiony sualtitud, siendo menos frecuentes en pacientes
provenientes de una altitud mayor de 2260 m ©. En ausencia de

un programa de tamizaje neonatal ajustado a la altura a nivel
nacional, es posible que la mayoria de los nifios detectados
se presenten tardiamente y tengan mayores posibilidades
de fallecer en ciudades de altura. En Iquitos se estima que la
incidencia de TOF es de 0,07 por cada mil nacidos vivos %.Por
otro lado, en Lambayeque se encontré que la TOF constituye el
4,6% de las cardiopatias congénitas en menores de 5 afios ",

En paises desarrollados, se calcula que alrededor de
97% de los pacientes con cardiopatias congénitas sobreviven
a la adultez 2, En el caso de la TOF, se estima que 79% de los
pacientes que nacieron entre la década de los 80 sobrevivieron
a la adultez ¥, en contraste con mas de 90% que nacieron en la
primera década del 2000 "2, A pesar de no contar con datos de
sobrevida en pacientes con TOF en nuestro pais, se ha reportado
que hasta el 60% de los pacientes con una cardiopatia congénita
ciandtica severa llega a sobrevivir al primer afio en centros de

referencia 4.

Genética

La etiologia de TOF es multifactorial y alrededor del 25%
de los pacientes presentan alguna alteraciéon cromosémica. Entre
las mas frecuente se encuentran lamicrodelecién delaregién q11
del cromosoma 22 %, seguido de la trisomia 21 (especialmente
asociada con el canal atrioventricular) y menos frecuentemente
las trisomias 18 y 13, asi como el sindrome de CHARGE .
Multiples moléculas de sefializacién y factores de transcripcion,
responsables en la cardiogénesis, han sido implicados en la TOF,
de los cuales los mas descritos son TBX1, GATA4, NKS2.5, JAG1,
FOXC2, TBXa y TBX5 17, Mutaciones en el gen JAG1, causante del
sindrome de Alagille, se relacionan a un solapamiento clinico con
los trastornos por delecién 22q11.2 y pueden causar una TOF
aislada "®. Asimismo, mutaciones del gen NKX2.5 son encontradas
hasta en 4% de los pacientes no sindrémicos con TOF.

El sindrome de deleciéon 22q11.2 no solo esta asociado
con TOF, sino con otras cardiopatias congénitas que afectan al
conotronco (interrupcion del arco adrtico, tronco arterioso, etc.)
asi como también caracteristicas faciales, inmunodeficiencias
e hipocalcemia relacionadas con la hipoplasia o aplasia timica
y paratiroidea 9. Es importante notar que en los pacientes con
TOF que tengan atresia pulmonar, valvula pulmonar ausente o
estenosis valvular pulmonar, la prevalencia de delecién 22q11.2
es mayor Y, por ende, se recomienda hacer estudios genéticos
en estos casos. A pesar de que estos pacientes no tienen
menor sobrevida luego de la cirugia, tienen mayor riesgo de
complicaciones posoperatorias como falla cardiaca o respiratoria,
intubacion prolongada, estridor laringeo y sepsis @9,

El rol de la consejeria genética en los pacientes con TOF
sindromicos es invaluable, ya que la identificacion temprana
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del sindrome de delecién del 22g11.2 permitird consejeria a
los padres, asi como el manejo apropiado de los problemas del
neurodesarrollo, clinicos, psiquiatricos y reproductivos que se
puedan presentar a futuro. Adicionalmente, en pacientes con TOF
no sindrémicos, es importante destacar su potencial hereditario,
con un riesgo de recurrencia de aproximadamente 3% @'

Presentacion clinica

1. Durante el periodo neonatal

La presentacién clinica de los pacientes con TOF depende
principalmente del grado de OTSVD, flujo pulmonar y sistémico .
Los neonatos cuya OTSVD sea leve o moderada, pueden lucir
aciandticos, tener un soplo sistélico detectable en el primer dia
de vida o presentar una leve desaturacion (85-90%). Por ello, esta
presentacion se denomina “TOF rosada” ??. En casos de OTSVD
leve y comunicacién interventricular grande puede darse paso
a sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva . Por otro lado,
aquellos neonatos con OTSVD severa suelen presentarse con
hipoxemia significativa, con saturaciones <80% como resultado
del bajo flujo pulmonar y el gran shunt de derecha a izquierda.

Algunos infantes pueden presentar cuadros agudos
de cianosis llamados «episodios ciandticos», que son mas
frecuentes entre los 2 a 4 meses de edad y son desencadenados
generalmente por situaciones de estrés como deshidratacion,
llanto, alimentacion o defecacion. En estos casos, el aumento de
la resistencia vascular pulmonar o la disminucién de la resistencia
vascular periférica ocasiona un incremento del shunt de derecha
a izquierda a través de la comunicaciéon interventricular,
subsecuente hipoxemia, activacion del centro respiratorio,
hiperventilacién y aumento del tono adrenérgico, que puede
ocasionar empeoramiento de la OTSVD. Sin un tratamiento
inmediato (llevar las rodillas hacia el pecho o administrar
fenilefrina para incrementar la resistencia vascular periférica,
dar un bolo de fluidos para aumentar la precarga del ventriculo
derecho, morfina y betabloqueantes endovenosos para aliviar la
OTSVD), pueden conllevar a arritmias, sincope y, ocasionalmente,
a la muerte ™. Raramente, algunos infantes pueden presentarse
con abscesos cerebrales o convulsiones ™.

En 5% de los casos, la TOF puede presentarse de manera
extrema, con atresia pulmonar, ausencia completa de arterias
pulmonares nativas y colaterales aortopulmonares mayores
(MAPCAs) ¥, Esta es una de las formas mas severas de cardiopatia
congénita, ya que tiene un curso clinico que frecuentemente
tiene como complicacion el desarrollo de hipertensién pulmonar.

2. Durante la adultez

La mayoria de los pacientes con TOF que se presentan
en la adultez han tenido una reparacién completa, pero también

existen casos con solo una intervencion paliativa e, incluso,

ningun tipo de intervenciéon .

En pacientes con reparacién completa de TOF, la principal
secuela hemodindmica es la insuficiencia valvular pulmonar
cronica, la cual condiciona una dilatacion del ventriculo derecho
y una posterior disfuncién sistdlica del mismo, ocasionando
insuficiencia cardiaca, arritmias ventriculares e intolerancia
progresiva al ejercicio por lo que el seguimiento clinico es

necesario en estos pacientes 2627,

Sin intervencion quirdrgica durante la infancia o
adolescencia, se pueden encontrar pacientes adultos con TOF en
la adultez temprana; sin embargo, menos del 5% sobreviven mas
alla de la cuarta década de la vida @®. Aquellos que sobreviven,
generalmente tienen un buen balance entre el flujo a través de la
comunicacion interventricular y el grado de estenosis pulmonar.
Esta ultima protege la circulacion pulmonar del alto flujo
producto del shunt interventricular, pero no es lo suficientemente
obstructiva como para causar cianosis. Otros pacientes pueden
tener ya sindrome de Eisenmenger debido a una comunicacion
interventricular no restrictiva y estenosis pulmonar minima @,
Clinicamente estos pacientes presentan cuadros de disnea y
baja tolerancia al ejercicio. También como consecuencia de un
estado de cianosis cronica pueden desarrollar complicaciones
como policitemia, hiperviscosidad, acropaquias, alteraciones de
la hemostasia, abscesos cerebrales y endocarditis 2.

Manejo médico y quirdrgico

Una vez establecido el diagndstico usando
ecocardiografia Doppler, se tendrd una estimacién del flujo
pulmonar y la necesidad de intervencién temprana. En aquellos
pacientes con presentaciones muy severas (atresia pulmonar), la
ausencia de comunicacion entre el ventriculo derecho y la arteria
pulmonar, resulta necesaria la comunicacién entre la circulacién
pulmonar y sistémica. Para ello se hace uso de prostaglandina
E, la cual permite la patencia del ductus arterioso, mejorando
asi la presion arterial de oxigeno hasta que se considere
oportuno el abordaje quirdrgico. En casos menos severos, donde
predomina la estenosis subpulmonar, el empleo de bloqueantes
de los receptores beta-adrenérgicos previenen episodios de
hipercianosis antes de que se realice la cirugia ??, sin embargo,
debido al potencial bloqueo de la respuesta adrenérgica luego la

cirugia su uso es heterogéneo %,

El manejo quirdrgico de los pacientes con TOF ha
evolucionado con el tiempo (Figura central). En aquellos
pacientes que debutan con cianosis muy severas desde el
nacimiento pueden realizarse cirugias paliativas en un primer
momento como el shunt de Blalock-Taussig-Thomas que consiste
en anastomosar la arteria subclavia con la arteria pulmonar con
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la finalidad de redistribuir el flujo sanguineo hacia los pulmones,
la cual se ha visto mermada por la OTSVD. El procedimiento de
Blalock-Taussig-Thomas modificado, consiste en la interposicion
de un injerto entre la arteria subclavia y su arteria pulmonar
ipsilateral ©". Gracias a los avances en cateterismo cardiaco
y procedimientos transcatéter también puede realizarse la
colocacion de un stent en el ductus arterioso, permitiendo un
shunt sistémico-pulmonar 2. Adicionalmente, la colocacion de
un stent en el TSVD ha demostrado tener un rol estabilizador en
infantes con multiples comorbilidades que no son candidatos a

cirugia temprana 3,

Debido a la diversidad de presentaciones clinicas, el
tiempo de realizacién de los procedimientos quirdrgicos en estos
pacientes también es variable. En general, la mayoria de infantes
se somete a cirugia correctiva entre los 3 a 6 meses de vida ©¥, ya
gue existe un mayor riesgo de estancia prolongada hospitalaria
asi como en la unidad de cuidados intensivos en aquellos
pacientes menores de 3 meses ®%; sin embargo, es posible llevarla

a cabo en centros altamente especializados.

La cirugia reparadora involucra el cierre del defecto
septal ventricular junto al manejo de la OTSVD. Esta ultima puede

realizarse con:

e  Valvulotomia pulmonar.

®  Reseccién del musculo infundibular.

o  Colocacion de un parche transanular: conlleva a insuficiencia
valvular pulmonar severa debido a la disrupcion del anillo 9,

o  (Colocacién de un parche en el tracto de salida del ventriculo
derecho sin alterar la vélvula pulmonar (valve-sparing).

e Implantacién protésica de una valvula pulmonar

(generalmente en adultos).
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Cerca de 25% de pacientes muere en el primer afio de
vida si no recibe cirugia. A mayor edad al momento de la cirugia
reparadora, la sobrevida tardia es menor. Asi, la historia natural de
la TOF demuestra que, en ausencia de cirugia, 40% de pacientes
muere antes de los 3 afos de vida, 70% antes de los 10 afios y
95% antes de los 40 aios ©. Sin embargo, si una persona adulta
es diagnosticada con TOF, la reparacién quirdrgica tardia mejora
los resultados a largo plazo. Los pacientes que se presentan
durante la adultez pueden tener presiones arteriales pulmonares
elevadas a pesar de tener OTSVD severa debido a la cianosis
croénica o a la disfuncion ventricular izquierda. Sin embargo, esto
no deberia excluirlos de una reparacién quirdrgica debido a que
el ventriculo derecho ha estado sometido a presiones sistémicas
desde el nacimiento (debido a la comunicacién interventricular)
y estd preparado para la hipertensién pulmonar posoperatoria.
La lesién pulmonar por reperfusién que suele suceder luego
de la reparacion tardia se presenta como edema pulmonar
en pacientes adultos con cianosis marcada y flujo pulmonar
restrictivo. Afortunadamente esta suele ceder luego de dias bajo

ventilacién a presion positiva.

Cuidados del adulto con TOF

Regurgitacion pulmonar severa

Una de las complicaciones tardias mas frecuentes de los
pacientes con reparacién quirdrgica de TOF es la regurgitacion
pulmonar. Por lo menos un tercio de los casos de TOF sometidos a
cirugia reparadora durante la infancia perduran con insuficiencia
pulmonar severa @7, Esta lesion hemodinadmica es tolerada por
muchos afos; sin embargo, a la larga, genera dilatacién anular

y ventricular derecha, asi como disfuncién sistélica del mismo,
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Figura central. Diagramas representando el shunt de Blalock-Taussig-Thomas (1), reparacién con parche transanular (2) y

reparacion con proétesis de vélvula pulmonar (3)
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desencadenando intolerancia al ejercicio, falla ventricular
derecha, arritmias y muerte subita ©®. Esto se refleja en un
incremento del riesgo de muerte en la tercera década posterior a
la cirugia de 0,27 a 0,94% anual 40,

La ecocardiografia es una herramienta util para detectar
la regurgitacion pulmonar severa; sin embargo, debido a la forma
tridimensional del ventriculo derecho, tanto el volumen como la
funcién de este son mejor evaluados con resonancia magnética
cardiaca. Este método no invasivo no depende de la ventana
acustica y se ha posicionado como el mas exacto para determinar
el tamano y la funcién ventricular derechos, los cuales son utiles
en el seguimiento a largo plazo, por lo cual se recomienda su
obtencion aproximadamente cada 3 afios “".

A través de la resonancia magnética cardiaca, ademas
de evaluar los volimenes y funciones, también se observa la
viabilidad miocardica, con lo cual es posible evidenciar fibrosis
y vislumbrar la posibilidad de futuras arritmias. Ademas, permite
la delineacion del curso de las arterias coronarias, ya que 5 a 7%
de pacientes presentan una coronaria izquierda anémala que
cruza el tracto de salida del ventriculo derecho que puede ser
comprimida en el momento de una intervencion. Asimismo,
permite evaluar anatébmicamente las ramas derecha e izquierda

de la arteria pulmonar y delinear el flujo pulmonar individual “".

El reemplazo valvular pulmonar puede ser quirdrgico
0 via transcatéter. Ambos conllevan un bajo riesgo operatorio
en general, y puede llevar a la mejora de sintomas, asi como de
remodelamiento reverso del ventriculo derecho (disminucién
del volumen del ventriculo derecho, el cual se ha visto que puede
regresar a niveles basales luego de 7 a 10 afios luego del reemplazo
valvular pulmonar). A pesar de estos resultados favorables, aiin no
hay evidencia de que el reemplazo valvular pulmonar conlleve a
una mejora de la funcion sistélica ventricular derecha, prevencién de

arritmias o disminuya la mortalidad #". Asimismo, el tiempo 6ptimo

para el reemplazo valvular pulmonar es sujeto de controversia,
debido a que se necesita poner en una balanza por un lado los
riesgos asociados con la regurgitaciéon pulmonar severay, por el otro,
la finita duracion de las vélvulas bioprotésicas (tomando en cuenta
que las vélvulas mecanicas en la posicién pulmonar se asocian
con un altisimo riesgo de trombosis y falla temprana, su uso no es
recomendado actualmente). Las indicaciones actuales, de acuerdo
con las guias del American College of Cardiology/American Heart
Association del 2018 “? se encuentran en la Tabla 1. A pesar del
énfasis en los volimenes ventriculares derechos, se debe resaltar que
estos no siempre predicen su normalizacién luego del reemplazo
valvular pulmonar. Asimismo, la incapacidad del tamafio ventricular
derecho luego del reemplazo valvular pulmonar para predecir
resultados clinicos adversos en estos pacientes resalta la necesidad
de desarrollar nuevos criterios a futuro.

En el afio 2000 se utilizé por primera vez una valvula
venosa yugular bovina montada en un stent (valvula Melody) para
el tratamiento de la regurgitacién pulmonar severa y estenosis
residual luego de la implantacion de una valvula bioprotésica
quirdrgica. Con el paso de los afios también se ha hecho uso
de esta vélvula en TSVD nativos que cuenten con un didametro
adecuado. El mayor didmetro de las valvulas Sapien S3 (que se
utilizan en los reemplazos de valvulas adrticas via transcateter
[TAVR]) hace posible su uso en ausencia de bioprétesis donde
el anillo pulmonar no se encuentre severamente dilatado, y
efectuado en centros altamente especializados “?. Es importante
resaltar el rol de la profilaxis antibiética dental en pacientes
con bioprétesis u homoinjerto pulmonar, ya que el riesgo de
endocarditis infecciosa es significativo.

Comunicacion interventricular residual

La mayoria de reoperaciones de estos defectos estan
relacionadas con las fugas residuales a través del parche de
comunicacion interventricular. Debido al riesgo de disfuncion del

Tabla 1. Indicaciones de reemplazo valvular pulmonar en pacientes con TOF reparada y regurgitacion pulmonar severa

Sintomas, particularmente disminucién en la tolerancia al ejercicio. Clase |
Dos de los siguientes:
- Disfuncién sistélica ventricular derecha o izquierda leve o moderada.
- Dilatacion ventricular derecha severa (volumen diastélico indexado del ventriculo derecho
mayor o igual a 160 mL/m? o volumen sistdlico indexado del ventriculo derecho mayor o
igual a 80 mL/m? o cuando el volumen diastdlico del ventriculo derecho es mayor o igual a Clase lla
dos veces el izquierdo).
- Presion sistélica ventricular derecha debido a obstruccién ventricular derecha mayor o igual
a 2/3 de la presion sistémica.
- Reduccién progresiva de la capacidad de ejercicio.
Taquiarritmias atriales o ventriculares sostenidas. Clase Ilb
Lesiones residuales concomitantes que necesitan cirugia.
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ventriculoizquierdo, su reintervencion estaindicada por medio de
cierre con sutura o parche si el Qp/Qs es mayor oigual de 1,5:1,sila
presion sistélica pulmonar no excede los dos tercios de la presion
sistélica sistémica y la resistencia vascular pulmonar es menor a
dos tercios de la resistencia vascular sistémica. Asimismo, esta
indicada la reintervencion si el paciente requiere cirugia cardiaca
por otros motivos. Si la comunicacién interventricular residual
no se encuentra cerca del nodo atrioventricular o de las valvulas
tricispide o adrtica, es posible cerrar el defecto via transcatéter
bajo guia de ecocardiografia transesofagica. Es importante el
uso de antibioticoterapia profilactica para prevenir endocarditis
infecciosa en pacientes que presenten estos defectos residuales
luego de la cirugia reparadora asi como también en aquellos con

cirugias paliativas y los no reparados ©.

Dilatacion de la aorta

La dilatacion de la raiz de la aorta o de la aorta ascendente
esta presente entre el 15-88 % de pacientes con TOF ¥y en el
20% de pacientes con TOF reparada “. Los factores de riesgo
relacionados con una mayor incidencia son el sexo masculino,
patologia adrtica congénita y la cirugia reparadora en la edad
adulta “, Las manifestaciones clinicas son diversas en cuanto
a variabilidad y gravedad, siendo las principales; regurgitacién
valvular adrtica, aneurisma de aorta ascendente y diseccién
de aorta. De esta Ultima, se asume que es una complicacién
sumamente rara, ya que de 18 353 hospitalizaciones en pacientes
con TOF (provenientes del National Inpatient Sample de Estados
Unidos), solo 11 estuvieron relacionadas con diseccién adrtica
(0,06%). A pesar de su rareza, la identificacion oportuna es
esencial ya que la mortalidad alcanzé al 45% de los pacientes
mencionados en dicho estudio “9.

Falla cardiaca

La insuficiencia cardiaca en pacientes con TOF se presenta
a una edad mas joven en comparacion a la poblacién general,
con una edad promedio de aparicién de 50 afos y siendo mas
frecuente en varones 2, La disfuncion ventricular no es exclusiva
del ventriculo derecho, ya que también puede ser biventricular
debido a interacciones interventriculares. Asi, la dilatacion de la
pared del ventriculo derecho desplaza el septum interventricular
hacia el ventriculo izquierdo, alterando su rotacion apical vy,
finalmente, produciendo desincronizacién interventricular
y disfuncién sistélica del ventriculo izquierdo “4®). Otros
mecanismos fisiopatolégicos como las concentraciones bajas de
oxigeno, sobrecarga de presion “8, lesidn hipdxica isquémica y la
regurgitacion valvular pulmonar residual posquirdrgica, pueden
ocasionar estiramiento de las fibras miocérdicas asi como circuitos
de reentrada alrededor de las cicatrices de ventriculotomia #**", los

cuales degeneran en limitacion del gasto cardiaco y taquiarritmias.

El manejo en pacientes adultos con TOF y falla cardiaca
es extrapolado de la poblacion en general 2. La poca evidencia
especifica en esta poblacién en el ensayo REDEFINE no logré
demostrar ningun efecto beneficioso del losartdn sobre la
funcion ventricular derecha ©. Si el tratamiento médico no es
suficiente y, por lo contrario, la falla cardiaca progresa ®¥, es
necesario considerar el trasplante cardiaco, resaltando que en
general, la sobrevida de los pacientes con cardiopatias congénitas
luego del primer afio postransplante es mayor a la de aquellos
transplantados por causas no relacionadas a cardiopatias

congénitas 9.

Arritmias ventriculares

Aproximadamente 10% de los adultos con TOF reparada
desarrollan taquicardia ventricular sostenida, y el riesgo aumenta
conforme la edad avanza. La identificacion de los pacientes que se
encuentren en mayor riesgo de presentar arritmias ventriculares
se hace por medio del Holter (mayor sensibilidad con el uso de
uno a largo plazo), el cual esta indicado en aquellos pacientes
sintomaticos o con lesiones residuales significativas en un periodo
anual o bianual. Los factores de riesgo de arritmias ventriculares y
muerte subita incluye la duracién del complejo QRS mayor a 180
ms (y sobre todo la fragmentacion del complejo QRS), disfuncién
sistélica o diastdlica ventricular derecha o izquierda, historia de
taquicardia ventricular, hipertrofia ventricular derecha o cicatriz
extensa vista en resonancia magnética cardiaca, taquicardia
ventricular inducible o sustrato de alto riesgo visto en un estudio
electrofisiolégico “*¢%8, De otro lado, datos provenientes del
riesgo de shocks apropiados en pacientes con TOF y desfibrilador
automdtico implantable, nos permite identificar aquellos que
puedan beneficiarse de este dispositivo como prevencién primaria
(Tabla 2) ®?, La decision de implantar un desfibrilador automatico
implantable siempre debe ser individualizada, luego de tener una
discusion acerca de riesgos y beneficios con el paciente, ya que a
pesar de la tasa anualizada de shocks apropiados es alta, también
existe riesgo a largo plazo de complicaciones de los electrodos, asi

como shocks inapropiados.

Manejo durante el embarazo

El embarazo constituye un periodo de alto riesgo fetal
para pacientes con TOF no reparada, principalmente por la
cianosis (sobre todo en aquellas pacientes con saturacién de
oxigeno menor a 85%). La baja resistencia vascular periférica que
se da para dar mayor flujo uterino ocasiona un aumento del shunt
de derecha a izquierda, empeorando la cianosis y generando una

tasa de hasta 30% de ébitos fetales y 4% de muerte materna.

En pacientes con TOF reparada quirdrgicamente, el riesgo

asociado con el embarazo depende del estado hemodinamico
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Tabla 2. Factores de riesgo de shocks apropiados en la prevencién primaria de la TOF

Factores de riesgo Puntaje
Shunt paliativo previo 2
Taquicardia ventricular sostenida inducible en estudio electrofisiologico 2
Duracién del QRS = 180 ms 1
Incisién de ventriculotomia previa 2
Taquicardia ventricular no sostenida 2
Presion de llenado telediastdlica ventricular izquierda = 12mmHg 3

Puntuacién total
Puntuacién de riesgo 0-2: 0% de tasa anual de shocks apropiados
Puntuacién de riesgo 3-5: 3,8% de tasa anual de shocks apropiados

Puntuacién de riesgo 6-12: 17,5% de tasa anual de shocks apropiados

actual de la paciente. Si existen lesiones residuales, OTSVD,
regurgitacion pulmonar severa o falla ventricular derecha, e
incremento de la precarga de 50% propio del embarazo pueden
generar falla cardiaca o arritmias.

Se recomienda que todas las pacientes con TOF tengan
consejeria cardioldgica prenatal, ecocardiografia fetal a las 20
semanas de gestacion, monitoreo cardioldgico y ecocardiografico
frecuente (al menos en cada trimestre de la gestacion y en el
periodo posparto temprano), asi como un plan de parto.

Seguimiento continuo

Debido a los avances en el diagnéstico y tratamiento de
la TOF se reporta una supervivencia del 90% de los individuos en
paises desarrollados. Sin embargo, esta prolongacién de afios no
necesariamente significa una ganancia de calidad de vida. Para
lograr una calidad de vida adecuada se recomienda enfatizar no
solo el cuidado fisico sino el socioemocional y neurobiolégico. Es
importante el seguimiento médico no solo en caso de sintomas
agudos, sino para tener una informacién continua de la buena
salud del paciente ©? e identificar areas donde se requiera mayor
educacién, recursos sociales o apoyo de otros profesionales.

Un aspecto esencial del cuidado de adultos con
cardiopatias congénitas es la planificacién anticipada de los

cuidados, la cual brinda beneficios a la calidad de vida y una

atencion médica concordante con los objetivos del paciente ©".
Muchos factores como el costo de crear documentos legales, la
falta de recursos para tomar decisiones informadas, la negacién
y evitacién hacen que estos objetivos del cuidado no sean
discutidos durante la visita médica. Sin embargo, tomarse un
tiempo para facilitar esta conversacion podria aliviar la carga de
los seres queridos y garantizar que se respeten las preferencias

del paciente ©2,

Conclusiones

e Los pacientes con tetralogia de Fallot requieren un cuidado

longitudinal, inclusive luego de la reparacién quirdrgica.

e La regurgitacién pulmonar severa, falla cardiaca y arritmias
ventriculares son complicaciones frecuentes en adultos con
tetralogia de Fallot reparada quirdrgicamente.

e  El objetivo del equipo médico a cargo de estos pacientes no
solo debe estar ligado a aumentar la esperanza de vida sino la

calidad de la misma.
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