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Introduccién

La tetralogia de Fallot y la estenosis pulmonar interve-
nida son causas frecuentes de consulta en pacientes con
cardiopatias congénitas. Las intervenciones realizadas en
la infancia conllevan una insuficiencia pulmonar residual
que puede requerir recambio valvular pulmonar en la
edad adulta.

Métodos

Entre 2003 y 2007 se controlé a 37 pacientes con inter-
vencionismo sobre el tracto de salida del ventriculo dere-
cho y la vilvula pulmonar (tetralogia de Fallot y estenosis
pulmonar). Se realizé un estudio para evaluar la diferencia
entre los parametros ecocardiograficos de ambas patolo-
gias, las indicaciones de recambio valvular pulmonar y el
tipo de proétesis implantada.

Resultados

Del total de pacientes con intervencion sobre la vilvula
pulmonar, 25 (67,6 %) tenian tetralogia de Fallot y 12
(32,4 %), estenosis pulmonar. De los pacientes con este-
nosis pulmonar, a 7 se les realiz6 valvulotomia en la infan-
ciay a 5, valvuloplastia pulmonar en la edad adulta. A los
pacientes con tetralogia de Fallot se les realizé una am-
pliacion transanular con parche. La diferencia de medias
de los parametros ecocardiograficos estudiados (diame-
tros de los ventriculos derecho e izquierdo, grado de insu-
ficiencia pulmonar, gradiente transpulmonar y fraccion de
eyeccion del ventriculo izquierdo) no fue significativa. Se
realiz6 recambio valvular pulmonar con prétesis metalica
en 5 (13,5 %) pacientes, sin morbimortalidad y con una
mejoria significativa del grado funcional.
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Conclusiones

La insuficiencia pulmonar crénica es una complicacion
frecuente en los pacientes con tetralogia de Fallot y este-
nosis pulmonar intervenidas. El recambio pulmonar con
protesis metalica es un procedimiento de baja morbimor-
talidad y escaso riesgo de complicaciones a corto-medio
plazo.
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CHRONIC PULMONARY INSUFFICIENCY AFTER
TETRALOGY OF FALLOT AND PULMONARY
STENOSIS INTERVENTION. PULMONARY VALVE
REPLACEMENT WITH MECHANICAL PROSTHESIS

Introduction

Tetralogy of Fallot and pulmonary stenosis are a fre-
quent cause of consultation in patients with congenital
heart disease. Interventions performed in infancy can
cause residual pulmonary insufficiency and may require
pulmonary valve replacement when adults.

Methods

From 2003 to 2007, 37 patients underwent right ventric-
ular outflow tract or pulmonary valve intervention (tetral-
ogy of Fallot and pulmonary stenosis). Differences be-
tween echocardiographic parameters in both pathologies,
indications for pulmonary valvular replacement and the
type of prosthesis used, were studied.
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Results

25 (67.6%) patients had tetralogy of Fallot and 12
(32.4 %) pulmonary stenosis. In the pulmonary stenosis
group, 7 patients had pulmonary valvulotomy in infancy
and 5 had percutaneous pulmonary valvuloplasty in adult-
hood. Fallot patients received a transannular patch. No
significant differences were seen in echocardiographic pa-
rameters (right and left ventricular diameter, pulmonary
insufficiency, transpulmonary gradient and left ventricu-
lar ejection fraction). Mechanical prosthesis valve replace-
ment was performed in 5 (13.5 %) patients, with no mor-
bidity-mortality and with a significant improvement of the
functional class.

Conclusions

Chronic pulmonary insufficiency is a frequent compli-
cation after intervention of tetralogy of Fallot and
pulmonary stenosis. Mechanical prosthesis valve replace-
ment has low morbidity-mortality and low risk of compli-
cations after short to medium-term follow-up.

Key words:
Tetralogy of Fallot. Pulmonary stenosis. Pulmonary in-
sufficiency. Mechanical prostbesis.

INTRODUCCION

La insuficiencia pulmonar es una patologia que fre-
cuentemente aparece tras la correccion quirirgica de la te-
tralogia de Fallot y tras la valvulotomia o valvuloplastia
pulmonar en pacientes con estenosis pulmonar. En la te-
tralogia de Fallot, clasicamente se realizaba ampliacion
transanular con parche del tracto de salida del ventriculo
derecho, aunque en la actualidad se ha abandonado este
procedimiento y se intenta limitar el parche al tracto de sa-
lida del ventriculo derecho, preservando la funcion de la
valvula pulmonar.

La insuficiencia pulmonar crénica y grave se ha asocia-
do con la dilatacion y disfuncion del ventriculo derecho
(VD), la disminucion del grado funcional, las arritmias
ventriculares y la muerte sibital. En los casos de repara-
cion tardia de la insuficiencia pulmonar se produce una
recuperacion incompleta de la funcion ventricular dere-
cha, y por lo tanto es importante no retrasarla de forma in-
necesaria.

Existen diferentes técnicas quirdrgicas, como el implan-
te de homoinjertos, xenoinjertos, protesis bioldgicas o
metalicas, y otras mds recientes, como el implante proté-
sico percutdneo.

El presente estudio pretende valorar el grado de insu-
ficiencia pulmonar y disfuncion ventricular existente en
estos dos grupos de pacientes y la técnica de reparacion
a la que han sido sometidos aquellos pacientes con insu-
ficiencia pulmonar crénica y grave.

MATERIAL Y METODOS

En la Consulta de Cardiopatias Congénitas del Adulto
del Complejo Hospitalario Universitario Insular-Materno
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Infantil, se controld, entre los anos 2003 y 2007, a 37 pa-
cientes intervenidos de estenosis pulmonar valvular y/o
del tracto de salida del VD con el consiguiente riesgo de
desarrollar insuficiencia pulmonar (25 con tetralogia de
Fallot y 12 con estenosis pulmonar).

Se excluy6 del estudio a los pacientes con patologia
pulmonar no intervenida y a los que, habiendo sido ope-
rados a nivel subvalvular o supravalvular pulmonar, la ci-
rugia no afectaba a la valvula pulmonar.

En todos ellos se realizo la historia clinica y la valora-
cion ecocardiografica. La funcion ventricular derecha se
estim6 mediante fraccion de eyeccion (FE) por técnica de
Simpson y/o TAPSE (tricuspid annular plane systolic ex-
cursion), y se etiquetd como funcion conservada (FE
>50% y/o TAPSE > 20 mm), disfuncion ligera (FE 40-45%
y/o TAPSE entre 15 y 20 mm), moderada (FE 30-40% y/o
TAPSE entre 10 y 15 mm) o grave (FE < 30 % y/o TAP-
SE < 10 mm). La funcién ventricular izquierda se calculo
mediante Teichholz en porcentaje. La insuficiencia pul-
monar y tricuspidea se gradué de 0 a IV seguin fuese ine-
xistente, ligera, moderada, moderada-grave o grave, res-
pectivamente. Los didmetros del ventriculo izquierdo se
obtuvieron en el eje paraesternal largo y los del VD, en el
eje de mayor tamano.

A los 5 pacientes con insuficiencia pulmonar interveni-
dos de recambio valvular pulmonar se les realizo ecocar-
diografia y angiografia, ademas de resonancia magnética
(RM) a uno de ellos antes de la operacion. Tras la inter-
vencion, fueron controlados mediante ecocardiografia.
También se determind el QRS y el QTc antes y después
de la cirugia, el tipo de protesis implantada, la edad a la
que se realizo la primera intervencion, el tiempo pasado
desde ésta hasta el recambio valvular pulmonar y su evo-
lucion posterior.

En cada grupo de estudio, las variables categoricas se
resumieron mediante frecuencias y porcentajes, y las nu-
méricas, en medias y desviaciones estindar. Las medias
se compararon con el t-test y las medianas, con el test de
Wilcoxon. Un contraste de hipdtesis se considerd esta-
disticamente significativo cuando p < 0,05. El paquete es-
tadistico empleado fue el SPSS 14.0.

RESULTADOS

Del total de pacientes, 25 (67,6%) tenian tetralogia de
Fallot y 12 (32,4 %), estenosis pulmonar intervenida. La
edad media de los pacientes con tetralogia de Fallot fue
de 30,7 £ 9,9 anos, con el 68% (17 pacientes) de varo-
nes, y la de los pacientes con estenosis pulmonar interve-
nida fue de 26,3 7,6 anos, con un 83% (10 pacientes) de
varones.

Todos los pacientes con tetralogia de Fallot fueron
operados en la infancia a excepcion de uno, que fue
intervenido en la edad adulta. Del total de pacientes con
estenosis pulmonar, 7 fueron valvulotomias pulmonares
realizadas en la infancia (4 con ampliacion del tracto de
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salida del VD y 3 con valvulotomias simples) y 5 valvu-
loplastias pulmonares realizadas en la edad adulta.

Los datos ecocardiogrificos obtenidos de los pacientes
con tetralogia de Fallot y estenosis pulmonar interveni-
da se muestran en la tabla 1. No se evidencio significa-
cion estadistica entre ninguno de los parametros estudia-
dos entre ambos grupos, aunque se observé que el valor
medio del didmetro diastolico del VD en la tetralogia de
Fallot era superior al de la estenosis pulmonar (p = 0,06).
En la tabla 2 se describe la funcién del VD en ambos
grupos.

De los 37 pacientes, 5 requirieron recambio valvular
pulmonar (sin precisar ninguno de ellos anuloplastia tri-
cuspidea) en la edad adulta (3 con tetralogia de Fallot y
2 con estenosis pulmonar). Uno de los pacientes con te-
tralogia de Fallot tenfa asociada agenesia valvular pulmo-
nar con dilatacion/insuficiencia adrtica grave, y 2, taqui-
cardia ventricular monomorfica sostenida; se les implantd
a ambos un desfibrilador automatico implantable. En uno
de ellos estuvo indicado el desfibrilador junto con la ciru-
gia de recambio pulmonar, y al otro, al cabo de 10 me-
ses debido a recidiva arritmogénica; desde entonces, am-
bos pacientes permanecen asintomaticos.

Los 2 pacientes con estenosis pulmonar habian sido
intervenidos en la infancia mediante valvulotomia, aso-
ciada a parche transanular en uno de ellos. En los 5 pa-
cientes, el tiempo medio transcurrido desde el nacimien-
to hasta la primera cirugia fue de 4,2 + 2,7 anos y desde la
primera intervencion hasta el recambio valvular pulmo-
nar, de 32,4 5,4 anos.

El recambio valvular pulmonar se realizé con protesis
metalicas, 3 pacientes con protesis de St. Jude (n? 21y
23) y 2 con protesis de Carbomedics (n? 23). El tiempo
medio de seguimiento tras el recambio pulmonar fue de
3,2+ 1,6 anos. En la tabla 3 se exponen los datos clini-
cos, ecocardiograficos y electrocardiograficos recogidos
antes y después de la cirugia; s6lo se observé significa-
cién estadistica en la reduccion de la insuficiencia pul-
monar y en la mejoria del grado funcional tras el im-
plante.

No se obtuvieron diferencias significativas en la valo-
racion de la funcion ventricular derecha (FE en porcenta-
je) mediante ecocardiografia y angiografia antes de la ci-
rugia (40 £7,9; 41 £6,51; p=0,31) y después de ésta
(44,8 £ 3,89; 41 £ 6,51; p=0,50). Los hallazgos angiografi-
cos, ecocardiograficos y de RM en el paciente al que se le
realizaron las tres pruebas, previamente al recambio val-
vular pulmonar, fueron superponibles. También se obtu-
vo una buena correlacion entre la FE ventricular derecha
calculada por Simpson (en apical 4 cimaras y paraester-
nal corto) (44,8 £ 3,89 %), TAPSE (14,5 £ 3,27 mm), pico
sistélico del TDI (tissue doppler imaging) en el anillo tri-
cuspideo (8,8 £ 1,89 cm/s) y el indice de trabajo ventricu-
lar derecho calculado por Doppler tisular (0,43 + 0,10) en
los pacientes operados de recambio valvular pulmonar. El

TABLA 1. Comparacion de datos ecocardiograficos en
la tetralogia de Fallot y la estenosis pulmonar

Estenosis .

Fallot pulmonar p
Didmetro diastolico VD (mm)  32,8+7,0 282+64 0,06
Insuficiencia pulmonar (grados) 1,8+ 1,4 21+14 0,53

Gradiente sistolico pulmonar
(mmHg) 20,8£19,0 17,4+£99 0,48

Gradiente medio pulmonar

(mmHg) 11,1 +10,8 9,4%+52 0,51
FE del VI (%) 59,7+7,6 60+74 0,77
Didmetro diastolico VI (mm) 46,1+7,0 437%+63 0,30

*Valor de p obtenido mediante la prueba de t de Student.
FE: fraccion de eyeccion; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

TABLA 2. Funcio6n del ventriculo derecho por
ecocardiografia en la tetralogia de Fallot
y la estenosis pulmonar

Funcion VD Tetralogia de Fallot Estenosis pulmonar
Normal 11 (44,0) 8 (66,7)
Disfuncion ligera 6 (24,0) 1(8,3)
Disfuncion moderada 6 (24,0) 2 (16,7)
Disfuncion grave 2 (8,0 1(8,3)

Los datos se expresan en frecuencia (porcentajes).
VD: ventriculo derecho.

TABLA 3. Datos ecocardiograficos prerrecambio
y posrecambio valvular pulmonar

Pre-RVP Pos-RVP P*
Diametro diastolico VD (mm) 345+£6,9 34773 1,00
Insuficiencia pulmonar (grados) 35+0,5 0,2+£0,5 0,05

Gradiente sistolico pulmonar

(mmHg) 29,7+19,8 31,2£15,6 1,00

Gradiente diastélico pulmonar
(mmHg)

FE del VI (%)

Diametro diastélico VI (mm)
BRD (mm/s)

QTc (mm/s)

Grado funcional (NYHA)

1554105 187+102 0,46
555+11,1 53,5+16,0 0,65
50467  48+24 0,65
1304£20,0 140%23,0 031
402,5+£750 370£88,6 0,18
26405 12+04 0,03

*Valor de p obtenido mediante el test para muestras emparejadas de Wilcoxon.
BRD: bloqueo de rama derecha (del haz de His); FE: fraccion de eyeccion;
NYHA: New York Heart Association; RVP: recambio valvular pulmonar;

VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

calculo del indice de trabajo ventricular derecho por
Doppler pulsado, en estos pacientes, fue de 0,21 £ 0,10.

En la tabla 4 se muestran algunas de las indicaciones de
recambio valvular pulmonar en pacientes con insuficien-
cia pulmonar?, y al margen, los pacientes de nuestra se-
rie que cumplian cada una de ellas.

An Pediatr (Barc). 2008;69(3):215-20

217



Martinez-Quintana E et al. Insuficiencia pulmonar secundaria a tetralogia de Fallot y estenosis intervenida

218

TABLA 4. Indicaciones de reintervencién
en la insuficiencia pulmonar grave

Numero de
pacientes en
nuestra serie

Sintomatologia clinica (disnea o datos de fallo VD) 4/5
Dilatacion progresiva/disfuncion VD 4/5
Arritmias clinicamente significativas 2/5
Insuficiencia tricispide progresiva 0/5

VD: ventriculo derecho.

DiscusioN

La insuficiencia pulmonar es un hallazgo frecuente a
largo plazo entre los pacientes con cardiopatia congénita
tipo Fallot (50%)3 y estenosis pulmonar intervenida
(30%)%.

Todavia es motivo de debate el momento en que se ha
de llevar a cabo la reparacion de la insuficiencia pulmo-
nar>%; por un lado, porque los pacientes suelen perma-
necer asintomdticos hasta fases avanzadas de dilata-
cion/disfuncion ventricular derecha y, por otro lado,
porque se unen la dificultad de la valoracion de la FE del
VD mediante ecocardiografia y la frecuente inexperiencia
al tratarse de una patologia poco comun.

La ecocardiografia es una técnica de primera linea, muy
empleada por su ficil accesibilidad y que permite obtener
una buena graduacion de la insuficiencia pulmonar’8. Sin
embargo, la anatomia compleja del VD, asociada a la dis-
torsion de su geometria por la cirugia de reparacion pre-
via, puede dificultar su valoracion adecuada. Hoy en dia
existen técnicas, como el TAPSE?, el pico sistdlico del TDI
en el anillo tricuspideo’®, el indice de trabajo ventricular
derecho!! o la técnica de Simpson!? con determinacion
de bordes, mejorada por el uso de contrastes intraveno-
sos, que han intentado paliar estas limitaciones, obte-
niendo una buena correlacion con la medicina nuclear, la
angiograffa y la RM'214, En la actualidad, la RM es la
prueba de eleccion para valorar la funcion del VD y la in-
suficiencia pulmonar, y para el recambio valvular pulmo-
nar la indicacion es un volumen teledidstolico final del
VD > 150 ml/m? 1516,

En nuestra serie, todos los pacientes intervenidos de re-
cambio valvular pulmonar fueron sometidos a estudio an-
giografico, y uno de ellos también a RM antes de la ciru-
gia; se obtuvieron datos concordantes con los hallazgos
ecocardiograficos. No se realizo estudio de RM en todos
los pacientes debido a que los hallazgos angiogrificos,
clinicos y ecocardiogrificos fueron suficientes para indi-
car la cirugia de recambio valvular, y porque al haber
sido intervenidos de media hace mas de 3 anos, no dis-
poniamos en nuestro medio de la RM como técnica de
determinacion de la funcion ventricular derecha.

Los datos ecocardiograficos de funcion ventricular de-
recha obtenidos tras el recambio valvular pulmonar fue-
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ron superponibles independientemente de la prueba rea-
lizada para su célculo (Simpson, TAPSE, pico sistolico TDI
en el anillo tricuspideo o indice de trabajo ventricular
derecho por Doppler tisular). Sin embargo, encontramos
cifras mas bajas a las esperadas en el indice de trabajo
ventricular derecho calculado por Doppler pulsado, ha-
llazgos similares a los obtenidos por otros autores!”18 y
que podrian explicarse por la existencia de un VD no dis-
tensible que acorte el tiempo de relajacion isovolumétrica
del VD.

La insuficiencia pulmonar en los pacientes con tetralo-
gia de Fallot intervenida fue de grado II-IV en el 50 %
de los pacientes segtn Oliver Ruiz3; estos resultados fue-
ron similares, aunque algo superiores, a los de nuestro
estudio, que fue de un 36%. Por el contrario, los pacien-
tes con estenosis pulmonar intervenida tuvieron un me-
nor grado de insuficiencia valvular y un menor didmetro
ventricular derecho que aquéllos con tetralogia de Fallot,
lo cual probablemente se debia al menor porcentaje de
pacientes sometidos a cirugia de ampliacion del tracto
de salida del VD en el primer grupo.

El sustrato de las arritmias parece estar relacionado con
las cicatrices quirtrgicas de ampliacion del tracto de sali-
da del VD, aunque la dilatacion de las cavidades derechas
secundaria a insuficiencia pulmonar y/o insuficiencia tri-
cuspidea (IT) actdan como desencadenante!®. La sustitu-
cion valvular consigue la mejoria del grado funcional y
disminuye la incidencia de arritmias®, hallazgos superpo-
nibles a los de nuestro trabajo.

En nuestra serie, la necesidad de recambio valvular pul-
monar fue de un 12% para los pacientes con tetralogia de
Fallot y de un 16,6 % para los que habian sufrido inter-
vencionismo sobre la estenosis pulmonar; estos hallazgos
fueron similares a otros trabajos en los que la necesidad
de recambio valvular por insuficiencia pulmonar fue de
un 15% de los pacientes con tetralogia de Fallot?' y de un
9% de aquéllos con estenosis pulmonar intervenida®,

La mortalidad en la cirugia de recambio valvular pul-
monar es baja (1-4%), seglin Yemets et al?2, con una ex-
celente supervivencia a los 10 afos?24, aumentando el
riesgo perioperatorio cuando existe disfuncion del VD4,
En nuestra serie no hubo morbimortalidad, si bien se tra-
ta de una muestra reducida.

Existen diferentes opciones quirtrgicas para la correc-
cion de la insuficiencia pulmonar. Los homoinjertos y xe-
noinjertos porcinos se han utilizado ampliamente, aunque
con el inconveniente de una degeneracion temprana, una
menor disponibilidad y de que no crezca el tejido proté-
sico con respecto al nino si la cirugia se realiza a edades
tempranas. Para la reparacion de anillos pulmonares pe-
quenos, otros autores han utilizado conductos bovinos
valvulados (Contegra), con buenos resultados a medio
plazo?, aunque los hay que han hallado una mayor inci-
dencia de estenosis supravalvulares?. Las prétesis metili-
cas, debido a su gran durabilidad y baja incidencia de
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acontecimientos trombéticos, han sido propuestas por
Waterbolk et al?’. En la actualidad, el implante de vilvu-
las expandibles por via percutdnea parece ser una técnica
prometedora, aunque aun existen limitaciones en sus in-
dicaciones y se han de esperar los resultados a largo pla-
702829,

En nuestro estudio, el recambio valvular pulmonar se
realizé con proétesis metdlicas debido a la menor necesi-
dad futura de reintervenciones en estos pacientes en
comparacion con aquellos que han recibido prétesis bio-
logicas u homoinjertos. De estos ultimos, el 53 % desa-
rrollaron estenosis pulmonar o insuficiencia pulmonar
significativa al cabo de 10 anos del recambio valvular
pulmonar3®. Nuestros pacientes han tenido una buena
evolucion a corto-medio plazo, sin que se asocien com-
plicaciones trombéticas ni hemorragicas (rango de anti-
coagulacion con INR de 2,5 a 3,5). No se obtuvo mejoria
en los pardmetros ecocardiograficos de la funcion ven-
tricular derecha tras el recambio, lo que podria indicarnos
una cierta tardanza en el recambio pulmonar, aunque si
del grado funcional, la estabilizacion de la duracion del
QRS y la incidencia de arritmias.

En conclusion, la insuficiencia pulmonar y la dilata-
cion ventricular derecha son complicaciones frecuentes a
largo plazo entre los pacientes con tetralogia de Fallot y
estenosis pulmonar congénita intervenidas. La ecocar-
diografia es un buen método de diagnostico y seguimien-
to para los pacientes con insuficiencia pulmonar grave. El
recambio con protesis metdlica pulmonar en nuestra serie
se ha realizado con una baja morbimortalidad y un esca-
so riesgo de complicaciones a corto-medio plazo.
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