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I. GLOSARIO.

e BRD: Blogueo de Rama Derecha

e CAP: Conducto Arterioso Persistente

e CIV: Comunicacion Interventricular

e FISH: Hibridacion Fluorescente in Situ (del inglés Fluorescent in Situ
Hybridization)

e HB: Bloqueo Cardiaco, por sus siglas en inglés

e JET: Taquicardia Ectépica de la Union

e LCOS: Sindrome de Bajo Gasto Cardiaco (por sus siglas en inglés Low
Cardiac Output Syndrome

e MAPCA: Arterias Colaterales Aortopulmonares Principales, por sus siglasen
inglés

e PDA: Ductus Arterioso Persistente, por sus siglas en inglés

e PI: Insuficiencia de la Arteria Pulmonar

e RBBB: Bloqueode Rama Derechadel Haz de Hiss, por sus siglas en inglés

e RVH: Hipertrofia del Ventriculo Derecho

e RVOTO: Obstruccion del Tracto de Salida del Ventriculo Derecho

e TOF: Tetralogia de Fallot (del inglés Tetralogy of Fallot)

e TSVD: Tracto de Salida del Ventriculo Derecho

e VD: Ventriculo Derecho

e VDDS: Ventriculo Derecho de Doble Salida

e VSD: Defecto Septal Ventricular



II. RESUMEN

La Tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cianégena mas comun, y desde la
década de 1940, ha sido objeto de intervenciones quirurgicas correctivas exitosas.
Aunque existen manejos médicos que pueden ayudar a controlar los sintomas y mejorar
la calidad de vida de los pacientes, la cirugia es, hasta la fecha, el tnico método que ha
demostrado ser efectivo para corregir las anomalias anatomicas y funcionales del
corazon, permitiendo asi un desarrolloy unavida mas saludables a los pacientes. Dada
la dependencia en la correccion quirdrgica para el tratamiento de la Tetralogia de Fallot,
es esencial dar seguimiento a los desenlaces quirdrgicos de los pacientes. Este
monitoreo es crucial para evaluar la eficacia, seguridad y éxito de las intervenciones,
asegurandose de que estén en conformidad con los estandares y expectativas
establecidos en la literatura médica global existente. En el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom, el dltimo estudio que describio los desenlaces postquirdrgicos
inmediatos en pacientes con Tetralogia de Fallot sometidos a cirugia correctiva abierta
se realiz6 en 2008. Esto subraya la necesidad de una descripcién actualizada para
conocer el estado actual. OBJETIVO: Describir el perfil de los nifiosde 0 a 5 afios
diagnosticados con Tetralogia de Falloty su seguimiento postquirtrgico en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom del 1 de enero de 2015 al 31 de diciembre de 2020.
METODOS: Este estudio es observacional, descriptivo, de corte longitudinal con
recoleccion retrospectiva de los datos, y se llevo a cabo mediante la revision de
expedientes clinicos de pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot que fueron
sometidos a intervenciones quirdrgicas correctivas o paliativas entre 2015 y 2020. Se
incluyé en lamuestra a todos los pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot que
se sometieron a cirugiadurante este periodo que cumplieron con los criterios de inclusion
y exclusion. Las variables, registradas de manera cualitativa, se resumieron utilizando
frecuencias absolutas y relativas, asi como valores absolutos y porcentajes para facilitar
el analisis e interpretacion de los datos. RESULTADOS: Se llevo a cabo un anélisis de
49 expedientes clinicos de pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot. De este
grupo, 42 pacientes (86%) fueron sometidos a Cirugia Correctiva, mientras que 7
pacientes (14%) recibieron Cirugia Paliativa. La mayoria de los diagnésticos se realizo
entre los primeros 1y 6 meses de edad, y las cirugias se llevaron a cabo principalmente
entre los 2 y 5 afios de edad. Post quirdrgicamente,las complicaciones mas comunes
fueron elderrame pleuraly las arritmias. La tasa de supervivenciafuedel 85.7% y latasa
de mortalidad del 14.3% a los seis meses posteriores a la cirugia, destacando que no
hubounincremento en elnimero de fallecimientos despuésdel primer mes. PALABRAS
CLAVE: Tetralogia de Fallot, historia, diagnostico, abordaje quirtrgico, complicaciones.



II. ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is the most common cyanogenic congenital heart disease, and since
the 1940s, ithas been the subject of successful corrective surgical interventions. Although
there are medical managements that can help control symptoms and improve the quality
of life of patients, surgery remains, to date, the only method that has proven effective in
correcting the anatomical and functional anomalies of the heart, thus allowing a healthier
development and life for patients. Given the reliance on surgical correction for the
treatment of Tetralogy of Fallot, it is essential to follow up on the surgical outcomes of
patients. This monitoring is crucial to assess the efficacy, safety, and success of the
interventions, ensuring thatthey conform to the standards and expectations established
in the existing global medical literature. At the Benjamin Bloom National Children's
Hospital, the last study describing the immediate post-surgical outcomes in patients with
Tetralogy of Fallot undergoing open corrective surgery was conducted in 2008. This
underscores the need for an updated description to understand the current status.
OBJECTIVE: Describe the profile of children aged 0 to 5 diagnosed with Tetralogy of
Fallotandtheirpost-surgical follow-up atthe Benjamin BloomNational Children's Hospital
from January 1, 2015, to December 31, 2020. METHODS: This study is observational,
descriptive, longitudinal with retrospective data collection, and was carried out by
reviewing the clinical records of patients diagnosed with Tetralogy of Fallot who
underwent corrective or palliative surgical interventions between 2015 and 2020. All
patients diagnosed with Tetralogy of Fallotwhounderwentsurgeryduringthis period were
included in the sample who met the inclusion and exclusion criteria. The variables,
recorded qualitatively, were summarized using absolute and relative frequencies, as well
as absolute values and percentages to facilitate the analysis and interpretation of the
data. RESULTS: An analysis of 49 clinical records of patients diagnosed with Tetralogy
of Fallotwas carried out. Of this group, 42 patients (86%) underwent Corrective Surgery,
while 7 patients (14%) received Palliative Surgery. Most diagnoses were made between
the first 1 and 6 months of age, and surgeries were performed primarily between 2 and 5
years of age. Post-surgery, the most common complications were pleural effusion and
arrhythmias. The survival rate was 85.7% and the mortality rate was 14.3% six months
after surgery, highlighting that there was no increase in the number of deaths after the
first month. KEYWORDS: Tetralogy of Fallot, history, diagnosis, surgical approach,
complications.



. INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas son fallas en la estructura y funcionalidad del corazén y
grandes vasos como producto de errores genéticos (10-15%) o multifactoriales (85-90%)
en el desarrollo embriolégico.! Estudiosde incidenciaanivel mundial reportan de 1 a 150
casos de cardiopatias congénitas por cada 1,000 nacidos vivos.?

Actualmente la tetralogia de Fallotes unade las cardiopatias congénitas cianéticas mas
frecuentes y se caracteriza por cuatro hallazgos cardinales: defecto del tabique
ventricular (VSD), obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho (RVOTO), el
cual es a menudo dinamico, una aorta cabalgante e hipertrofia del ventriculo derecho
(RVH). El grado de obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho, las presiones
relativas en el ventriculo derecho e izquierdoy la proporcién de la aorta que prevalece

sobre la CIV determinan la presentacion y la gravedad de esta condicion. 3

De acuerdo a un estudio publicado en The Lancet por Christian Apitz, Gary D Webb,
Andrew N Redington (2009), aproximadamente el 3-5% de todos los bebés que nacen
con unacardiopatia congénita tienen tetralogia de Fallot, lo cual corresponde a unoen
3,600 0 0.28 de cada 1,000 nacidos vivos, hombres y mujeres suelen ser afectados por
igual. Se desconoce su causa precisa, al igual que la mayoria de las cardiopatias
congénitas. La mayoria de los casos parecen esporadicos, aunque el riesgo de
recurrenciaen los hermanos es de aproximadamente el 3% si no hay otros familiares de

primer grado afectados.?

En El Salvador, cada afio 1,200 nifios nacen con malformaciones congénitas del corazén
guerequieren de un tratamiento, segun datos de la EncuestaNacional de Salud Familiar,
FESAL 2008, muchos de los cuales morian sin poder tener un tratamiento, ya sea por

abordaje quirdrgico o percutaneo.

Sin intervencion quirdrgica, la supervivenciaes pobre. Aproximadamente el 50% de los
enfermos que nacen con TOF mueren en los primeros afios de vida y dificilmente alguno

sobrevive mas alla de los 30 afios.* En contraste, en la actualidad puede esperarse que
6



el 90% de los nifios operados de correccion total sobrevivan hasta la quinta década de

la vida.

El tratamiento primario electivo en la tetralogia de Fallot es el corrector, pero la cirugia
paliativa, por medio de una fistula sistémico-pulmonar, es una opcion terapéutica en
pacientes considerados demasiado pequefios o con muy bajo peso para un tratamiento

quirdrgico corrector o que presentan hipoplasiao estenosis severa de la arteria pulmonar
u otras anomalias asociadas.

Una vez sometido al tratamiento quirdrgico, no todos los pacientes tienen una
rehabilitacién satisfactoria, debido a las multiples complicaciones posquirtrgicas, las
cuales se definen como cualquier desviacion de la normalidad en el periodo
postoperatorio que pueden presentar estos pacientes luego de realizarles dichos
procedimientos. La mayor parte de estas complicaciones son dependientes

principalmente del tipo de cardiopatia intervenida asi también de otros factores,
constituyendo una de las causas principales de morbilidad.

En la actualidad se indica la reparacion quirurgica en lainfancia temprana. La evolucion

alargo plazo se ve afectada por la aparicion de arritmias y la ocurrenciade muerte subita.

ANTECEDENTES

Han transcurrido 69 afios desde que Eileen Saxon, unanifia de quince meses de edad,
entré a quiréfano para recibir la primera fistula sistétmico-pulmonar que salvo su vida.
Eileen tenia tetralogia de Fallot (TOF) y fue la primera enferma con una cardiopatia
congénita cianogenatratada quirdrgicamente en 1944. Fue unaidea de Helen Taussig,
narrada por ellamisma y surgida de dos observaciones; primero, not6 que los bebés que
nacian con TOF y soplo continuo de conducto tenian menos cianosis hasta que éste se
cerraba y la segunda, a través de la fluoroscopia (la mejor herramienta en aquellos
tiempos) observd flujo pulmonar disminuido en los pulmones de estos enfermos. Bajo
este razonamiento, Helen recomendo a Blalock la conveniencia de crear un conducto
arterioso en estos nifios. Alfred Blalock, convencido, realizé la primera fistula, con la

ayuda del brillante técnico en cirugia Vivien Thomas en el Johns Hopkins de Baltimore. ®
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En 1954 Lilleheiy col., en la Universidad de Minnesota, realizan la primera correccion
completa exitosa en un nifio de 10 meses con Tetralogia de Fallot, utilizando para ello la
circulacion extracorpérea (CEC) cruzada. En 1955, Gibbons incorpora la maquina de
circulacion extracorpérea que habia desarrollado, con oxigenadores de disco — pantalla
como un gran aporte a la cirugia cardiovascular del momento. Fue John Kirklin con su
equipo en la Clinica Mayo quien ese mismo afio, realiza la primera correccion de TF bajo

circulacién extracorpérea.®

En la actualidad en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom solo existe un trabajo
gue describe las complicaciones postquirargicas inmediatas y la mortalidad en pacientes
con tetralogia de Fallot sometidos a cirugia completa de corazén abierto realizado en el
periodo de 2005-2008 donde describen como complicacion mas frecuente el derrame
pleural en un 49% de pacientes,® ademas podemos encontrar estudios realizados en

otros paises como los siguientes:

Un estudio realizado en el Hospital Regional Universitario Carlos Haya, en Malaga,
Espafia 7 en el cual se estudiaron 69 pacientes intervenidos desde mayo 2007 a
diciembre de 2013 en los cuales la edad media de correccidon fue de 14 meses. Se
respetd la valvula pulmonar nativa en 9 pacientes (13%), en el resto se realiz6 parche
transanular (87%). Previamente se realizaron paliaciones en 14 pacientes. Hubo un
fallecimiento (1,4%), debido a patologia neuroldgica previa descompensada tras
circulacion extracorpOrea. Entre las complicaciones postoperatorias, 15 pacientes
presentaron derrame pleural con necesidad de drenaje (21,7%), 2 de ellos quilotérax. La
presencia de arritmias ocurrié en 13 pacientes (18,8%): 10 presentaron taquicardia
ectopica juncional (JET) y 3 pacientes bloqueo auriculoventricular completo, precisando
en 2 de ellos marcapasos definitivo. De estos 13 casos, a 8 pacientes (61,5%) se le
realizé parche transanulary a 5 pacientes (38,4%) se les respeto el anillo aortico. La
presencia de arritmias se asocio a menor edad del paciente en el momento de la cirugia.
El seguimiento medio de los pacientes fue de 46 meses, sin mas fallecimientos aparte
del indicado.



Otro estudioa nivel Latinoaméricanorealizado en la unidad Cardio-quirdrgicaNoreste en
Caracas, Venezueladonde reportan su experiencia en 51 casos de Tetralogia de Fallot
operados en el CMC con unamediana de edad de 4 afios de edad donde evaluaron 2
grupos, en el primero 30 casos (60 %) presentaban una anatomia desfavorable, a 6 de
ellos (20 %) se les practicO una cirugia paliativa y al resto una correccién completa. El
segundogrupo, 21 casos (40 %) con anatomia favorable, todos con correccién completa.
Reportan ademas Unabaja mortalidad de 2 casos (4. %); la ocurrenciade bloqueos atrio-
ventriculares completos (BAVC) fue de 0 %; dos casos presentaron un ritmo de la union
(“JET”) transitorio, uno de ellos asociada con un canal atrio-ventricular completo
(resaltando que fue el primer caso TF con CAVC corregido en el pais). Complicaciones

sencillas 5: derrame pleural 3; ascitis 1 e insuficiencia cardiaca derecha 1.°

JUSTIFICACION

La Tetralogia de Fallotes una cardiopatia congénita cianGtica prevalente que requiere
unaintervencién quirirgica esencial para mejorar las perspectivas y calidad de vida de
los pacientes pediatricos afectados. En este contexto, el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom ha sido un pilar en la atencion de esta condicion, sin embargo, se ha
identificado una carencia de estudios actualizados que delineen de manera comprensiva
el perfil epidemioldgico, las estrategias de tratamiento y las complicaciones
postquirdrgicas en nifios de 0 a 5 afios diagnosticados con Tetralogia de Fallot en El
Salvador entre el 1 de enero de 2015y el 31 de diciembre de 2020.

A pesar de la existencia de investigaciones previas centradas en cardiopatias en el
HNNBB, se observa una falta de datos recientes y especificos que permitan una
comprension integral de las practicas y desenlaces clinicos actuales asociados con la
cirugia correctiva para la tetralogia de Fallot. Este estudio, por lo tanto, aspira a llenar
este vacio, buscando recopilar y analizar informacion pertinente que pueda contribuir

significativamente ala mejora de las estrategias de manejo clinicoy quirdrgico aplicadas.



Esrelevante mencionarque, en los tltimos afios, hahabidounamejora en el diagndstico
temprano de la Tetralogia de Fallot, gracias a la implementacion de estrategias de
tamizaje cardiaco neonatal. Esta mejora en las practicas de diagnéstico resalta la
necesidad de una revision y actualizacion continuada de las terapias quirdrgicasy
protocolos de manejo postquirdrgico ya que habrd un aumento en la demanda de

procedimientos quirdrgicos en un futuro proximo.

El objetivo principal de esta investigacién es, por ende, proporcionar una vision
actualizada y detallada de las caracteristicas epidemiolégicas, las intervenciones
terapéuticas y las complicaciones postquirtrgicas asociadas con la cirugia para tratar la
Tetralogia de Fallot en el contexto salvadorefio. Se espera que los hallazgos de este
estudiono solo enriquezcanlabase de conocimiento existente, sino que también faciliten
el desarrollo de intervenciones mas efectivas y personalizadas, promoviendo asi un
mejor pronostico y calidad de vida en los pacientes pediatricos afectados por esta
condicion.
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IV. OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir el perfil de los niflos de 0 a 5 afios diagnosticados con Tetralogia de Falloty su

seguimiento postquirtrgico en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom del 1 de
enero de 2015 al 31 de diciembre de 2020.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1.

Caracterizar sociodemograficay epidemiolégicamente a los nifios con Tetralogia de
Fallot.

Clasificar alos pacientes de acuerdo a la variante anatomica de Tetralogia de Fallot
diagnosticada.

Identificar los métodos diagnosticos y terapéuticos utilizados en los nifios con
Tetralogia de Fallot.

Enumerar en orden de frecuencia las complicaciones trans quirdrgicas y
postquirdrgicas de los nifios sometidos a correccion de Tetralogia de Fallot.

Determinar la sobrevida de los pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot.

11



V. MARCO TEORICO.

La Tetralogia de Fallot es una cardiopatia de la familia de las conotruncales en laque el
defecto principal es una desviacion anterior del tabique infundibular (el tabique muscular
gue separa los tractos de salida adrtico y pulmonar). Las consecuencias de esta
desviacion son: 1) obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho (VD) o
estenosis pulmonar, 2) comunicacion interventricular (CIV) por defecto de alineacion, 3)
dextroposicion de la aorta con cabalgamiento sobre el tabique interventricular y 4)
hipertrofia del ventriculo derecho. La obstruccién del flujo de la arteria pulmonar ocurre
habitualmente tanto en el infundibulo ventricular derecho (zona subpulmonar) como en
la valvula pulmonar. El grado de obstruccién del tracto de salida pulmonary la abertura

o cierre del ducto arterioso determinan la intensidad de la cianosis del paciente y la edad
del primer episodio. 8

INCIDENCIA, PREVALENCIA Y GENETICA

Aproximadamente el 3.5% de los nifios que nacen con cardiopatia congénita, tienen
TOF, lo que corresponde a un caso por cada 3,600 nacidos vivos o unatasa de 0.28 por
cada 1,000 nacidos vivos. Sin embargo, el porcentaje sobre el total de cardiopatias
congénitas aumenta después del afio y alcanza el 10% por la pérdida de enfermos con
patologias mas graves.*

Como ocurre con la mayoria de las cardiopatias congénitas, la etiologia precisa de la
malformacién se desconoce. La mayoria de los casos son esporadicos; sin embargo, se
hareconocidoquela microdelecion dela region q11 del cromosoma 22 se presenta hasta
en el 25% de los enfermos. Estos autores recomiendan que en todo paciente en el que
se haga el diagnéstico se realice la busqueda de la microdelecion mediante FISH. El
riesgo de recurrencia en el siguiente embarazo se ha estimado en un 3%;
adicionalmente, cuando la madre tiene TOF, el riesgo sobre el producto de un embarazo

es aproximadamente del 10%; sin embargo, este riesgo es para todas las cardiopatias,
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lo cual implica que muchas de ellas son menores y no requieren intervencion. Lo

interesante es que se han reportado algunos casos de gemelos homocigéticos con TOF.?
MALFORMACIONES CARDIACAS EN EL SALVADOR

En 2019, Flores Molina VA llevo a cabo un estudiotitulado "Perfil epidemiolégicoy clinico
de las malformaciones cardiacas congénitas en pacientes ingresados en el Servicio de
Neonatologia del Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom desde el 1° de enero de
2016 hasta el 31 de diciembre de 2018". Durante este periodo, se identificaron 70
pacientes con malformaciones cardiacas congénitas, las cuales representaron el 10%
del total de malformaciones. De estos pacientes, el 60% eran masculinos. La mayoria
fueron admitidos en sus primeros dias de vida, con unaedad promedio de ingresode 8.3

dias.10

Desde una perspectiva geografica, San Salvador registrd la mayor incidencia con 14
casos, seguido de La Libertad con 8 casos. Por otro lado, La Unién tuvo la menor
frecuencia con solo un caso. En relacion con las derivaciones hospitalarias, el Hospital
Nacional de San Miguely el Hospital San Rafael lideran con 9y 7 casos respectivamente.
El estudiotambién analiz6 factores maternos, encontrando que la mayoria de las madres

eran jévenes y presentaban resultados negativos para serologias de VIH y VDRL.10

En cuanto a las caracteristicas del nacimiento, la mayoria de los partos tuvieron lugar
dentro del hospital. La moda de la edad gestacional se situ6 entre las 37 y 40 semanas,
y el rango de peso mas comun al nacer oscilo entre 2.1 y 3.0 kg. Las malformaciones
cardiacas mas frecuentes incluyeron el Conducto arterioso permeable (18 casos),
coartacion aodrtica (12 casos), transposicion de los grandes vasos (7 casos), defecto de
tabique auricular (9 casos), defecto de tabique ventricular (5 casos), Sindrome del
corazon izquierdo hipoplasico (5 casos) y Tetralogia de Fallot (4 casos). Cabe destacar

gue la mayoria de los pacientes presentaron una Unica malformacién cardiaca.°
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ANATOMIA CLASICA

La tetralogia de Fallot es una cardiopatia congénita, habitualmente cianégena y
compleja, descrita por primera vez por Stensen en 1671, pero identificada como entidad
clinica por Etienne Falloten 1888, quien con base en autopsias de enfermos portadores
de la denominada “maladie blue” describié cuatro anormalidades morfologicas en el
corazén (Anexo 1):
1. Comunicacion Interventricular
Hipoplasiainfundibular(que puedeirdesde la estenosis hasta la atresia pulmonar)

2
3. Cabalgamiento de la aorta
4. Hipertrofia Ventricular Derecha.!

DEFECTO SEPTAL VENTRICULAR EN TOF

La comunicacién interventricular que se encuentra en la Tetralogia de Fallot existe
debido a la mala alineacion anterior y cefélica de la porcion de salida del tabique
ventricular muscular, 0 a su remanente fibroso en caso de que los cojinetes de salida
fallen en muscularizarse durante el desarrollo embrionario. El agujero resultante es uno
de los que se describen apropiadamente como defecto de mala alineacion. En cuatro
guintas partes de los caucésicos con este defecto, el margen posteroinferior del orificio
entre los ventriculos esta formado por un area de continuidad fibrosa entre las valvas de
las véalvulas adrtica y tricuspide, que también afecta al remanente de la porcién
interventricular del septum membranoso. Por tanto, en estos pacientes el defecto
también se clasifica apropiadamente como perimembranoso. En la quinta parte restante
de los pacientes caucasicos, el borde posteroinferiordel defecto es muscular el cual esta
formado por la continuidad del brazo posteroinferior de la trabeculacion septomarginal
con el pliegue ventriculo-infundibulary protege el eje de conduccion ventricular durante
el cierre quirargico del defecto. EI tamafio de la comunicacién interventricular puede
variar, pero en casi todos los casos no es restrictiva, lo que permite la derivacion
bidireccional.1?
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OBSTRUCCION DEL TRACTO DE SALIDA DEL VENTRICULO DERECHOEN TOF

La desviaciéon anterocefalica del tabique de salida, sumada a una relacion andémala con
las trabeculaciones septoparietales, produce un estrechamiento del tracto de salida
subpulmonar. El area subpulmonar muscular obstructiva asi creada es una entidad
dindmica. El grado de estenosis creada puede verse exacerbado por las catecolaminas,
0 un estado de bajo volumen intravascular, predisponiendo a los pacientes a episodios
repentinos y agudos de desaturacion conocidos como episodios hipercianoticos. La
obstruccién del flujo hacia los pulmones a menudo se extiende més alla del propio tracto
de salida subpulmonar. La valvula pulmonar puede ser hipoplasica, con valvas que
funcionan anormalmente y no es infrecuente que el tronco pulmonary las arterias
pulmonares derecha e izquierda sean diminutosy presenten areas focales adicionales
de estrechamiento.!?

AORTA PREDOMINANTE O CABALGANTE EN TOF

Debido al desplazamiento del tracto de salida mal alineado hacia el ventriculo derecho,
la raiz adrtica cabalga sobre el tabique ventricular muscular. En el contexto de una
obstruccién subpulmonar significativa, la derivacién a través de la comunicacion
interventricular es predominantemente de derecha izquierda, lo que promueve el paso
de sangre desoxigenada a la circulacion sistémica.1?

HIPERTROFIA DEL VENTRICULO DERECHO EN TOF

La hipertrofia del VD se desarrollacomo consecuencia de la estenosis pulmonar porque
es necesario generar un aumento de la presion del ventriculo derecho para mantener el
flujo sanguineo pulmonar. Esta condicion también altera el tamafio de la cavidad del

Ventriculo derecho y la masa muscular, que son cuestiones importantes después de la
reparacion de TOF.13
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FISIOPATOLOGIA DEL TOF

Las caracteristicas fisiopatologicas de la tetralogia de Fallot dependen del tamafio de la
comunicacion interventricular, de las resistencias periféricas y principalmente de la
gravedad de la hipoplasia infundibular, que generalmente es por estenosis pulmonar
tanto valvular como infundibular (mixta). Durante la vida intrauterina, no se observan
cambios importantes en la circulacion fetal. Después del nacimiento, se incrementan las
resistencias periféricas y se expanden los pulmones, con disminucién progresiva de las
resistencias pulmonares. De ser importante la estenosis pulmonar, el gasto pulmonar
esta reducido. Si el conducto arterioso esta permeable, podra existir mayor flujo a los

pulmones y saturacion sistémica adecuada.'!

Es habitual que la comunicacion interventricular sea grande y la estenosis pulmonar
infundibular significativa. La presién sistolica de ambos ventriculos se encuentraigualada
a la aodrtica, independientemente de la gravedad de la estenosis pulmonarinfundibular.
Esto se debe a que la comunicacion interventricular es amplia, lo que permite la
transmision de la presion sistémica a ambos ventriculos. Aquellos casos con
comunicacion interventricular restrictiva presentan gradientes de presion entre ambos
ventriculos, y el valor de la presion sistolica del ventriculo derecho dependera de la
gravedad de la estenosis infundibular. La comunicacion interventricular restrictiva se
debe al cierre espontaneo parcial del orificio, o bien al adosamiento de la valva septal de

la tricspide al borde del defecto septal. 11

La estenosis pulmonarinfundibular es la responsable de la gravedad de la cardiopatia,
ya que de ella depende el aporte de sangre a los pulmones. Cuanto mas severa es la
obstruccién infundibular, mayor serd el cortocircuito desde el ventriculo derecho a la
aorta, y mas importante sera la cianosisy el grado de oligohemia pulmonar. Los casos
con estenosis infundibular menos apretada pueden no tener cianosisy ocasionalmente
observamos inclusive cortocircuito de izquierda a derecha, hiperflujo pulmonary ligera
elevacion de la presion arterial pulmonar. La obstruccion producida por el septum

infundibular es fija cuando es producida por tejido fibroso, y se vuelve progresiva con la
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evolucién natural cuando la obstruccion se debe a tejido muscular. Estas formas de
tetralogia son muy poco frecuentes. La estenosis infundibular determina el gradiente
entre el ventriculo derechoy el tronco de la arteria pulmonar, y a este nivel, la presion
sistélica de la arteria pulmonar habitualmente es normal o inferior a los valores normales
medios. Existen tres circunstancias que provocan insuficiencia cardiaca en la tetralogia
de Fallot: la coartacion de la aorta, la comunicacion interventricular restrictiva y la

hipertension arterial sistémica.*

VARIANTES ANATOMICAS DE TOF

Hay varios subtipos de TOF, que se distinguen en gran medida por el grado de cianosis

mostrado. Las siguientes son las variantes mas importantes: 13
FALLOT ROSADO

Los nifios con esta variante son acianoéticos con saturaciones de oxigeno normaleso casi

normales; hay obstruccion del tracto de salida minimo o nulo.

Fisiol6gicamente, la lesion se comporta como una gran CIV con derivacion de izquierda
a derecha. Los pacientes pueden presentarse con falla cardiaca u otras caracteristicas
de la derivacién de izquierda a derecha, aunque esta condicién puede cambiar con el

tiempo a medida que el nifio crece, y las caracteristicas se parecen mas a las
caracteristicas de un TOF clasico.

TETRALOGIA DE FALLOT CON ATRESIA PULMONAR

La atresia pulmonar se observa en el 15-20% de los pacientes con TF. La anatomia
patoldgica intracardiaca se parece a la de la TF en todos los aspectos, excepto por la
presencia de atresia pulmonar, que es la forma extrema de la obstruccion del TSVD. La
atresia puede ser infundibularo valvular. EI FSP se produce por lo general a través de
un Ducto arterioso permeable (70%) y, con menor frecuencia, a través de numerosas

colaterales sistémicas (30%), que se denominan arterias colaterales aortopulmonares
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multiples (MAPCA). El DAP y las arterias colaterales pueden coexistir como origen del
FSP. Suelen existir anomalias de la arteria pulmonar de tipo hipoplasia, ausencia de

confluenciay distribucién anémala.

a. Las AP centrales son confluentes en el 85% de los pacientesy no confluentes en el
15%.

b. Las AP centrales y sus ramas son hipoplasicas en la mayoria de los pacientes, pero
esto es mas frecuente en los pacientes con MAPCA que en los que tienen PCA.

c. La arborizacion (distribucién) incompleta de una o ambas arterias pulmonares se
encuentra en el 50% de los pacientes con AP confluentesy en el 80% de los pacientes

con AP no confluentes.

Clinicamente estos pacientes estan cianéticosal nacer. El grado de cianosisdepende de
si el ductus es permeable y de la amplitud de las arterias colaterales sistémicas. En el
periodo neonatal, la prostaglandina (ya sea alprostadil [prostaglandina E1] o
dinoprostona [prostaglandina E2]) puede ser necesaria de forma aguda para mantener

cualquier flujo sanguineo pulmonar a través de la PCA. 13
TETRALOGIA DE FALLOT CON AUSENCIA DE VALVULA PULMONAR

Se observa en cerca del 2% de los pacientes con tetralogia de Fallot. En estos pacientes
las valvas de la valvula pulmonarfaltan por completo o tienen un borde irregular de tejido
valvular rudimentario. El anillo de la valvula es estenético y esta desplazado en sentido
distal. Existe unadilatacion aneurismatica masiva de la arteria pulmonar. Esta anomalia
suele estar asociada con unagran CIV, de forma similar a lo observado con la tetralogia
de Fallot. Pocas veces se observa un tabique ventricular intacto. Clinicamente puede
existir unaleve cianosis como consecuencia de un cortocircuito bidireccional durante el
periodo neonatal, cuando la RVP es relativamente elevada. Pasado el periodo neonatal,

la cianosis desaparece y pueden aparecer signos de ICC. 13
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DIAGNOSTICO DE TOF

La forma de presentacioén clinica varia desde nifios gravemente incapacitados a otros
asintomaticos. Los sintomas dependen de la severidad de la estenosis pulmonar
infundibular. Si esta es grave, el cortocircuito del ventriculo derecho a la aorta es
importante, la cianosis es precoz y los enfermos presentan crisis de hipoxia. Lo comin
en la tetralogia de Fallotes la aparicion de cianosis tardia, entre el tercer y el sexto mes
de vida. Este comportamiento se debe a quela estenosis pulmonarinfundibular pulmonar
es progresiva, o bien, con el crecimiento ocurre una desproporcion entre el orificio
subpulmonar permeable y la superficie corporal. Un menor niamero de casos presentan
insaturacion periférica desde los primeros dias de vida, con crisis de hipoxia precoces,
gue obligan a una solucién terapéutica mas temprana. Ocasionalmente se encuentran
pacientes con estenosis infundibular de poca importancia, circunstancia que permite un
cortocircuito de izquierda a derecha, como ocurre en la comunicacion interventricular
aislada. Estos enfermos no padecen cianosis, no presentan oligohemia pulmonar, e
incluso pueden tener aumento de la circulacion pulmonar e insuficiencia cardiaca
congestiva de pocaimportancia. La evolucion de este grupo de pacientes dependera del
comportamiento de la estenosis pulmonar infundibular. Si esta se incrementa,
observaremos disminucion en el cortocircuito de izquierdaa derecha e inclusive habra
cianosis tardia. En caso contrario el cuadro clinico es el de una comunicacion
interventricular. Aquellos casos con comunicacion interventricular restrictiva tienen
habitualmente la presion sistélica del ventriculo derecho mas alta que la del izquierdo,ya
gue aqui la estenosis infundibular es causa de importante sobrecarga del ventriculo

derecho. 11

La crisis de hipoxia es la complicacion mas grave de esta cardiopatia. Ocurre inclusive
en pacientes con poco compromiso infundibular, con discreta cianosisy asintomaticos.
Puede aparecer en las mafianas, al despertar, y desencadenarse después de un
esfuerzofisico o durante un cuadrofebril. Generalmente lasreaccionesadrenérgicas son
responsables del cuadro de hipoxia, produciendo espasmo del infundibulo del ventriculo

derecho, hecho que explica su aparicion en enfermos con estenosis pulmonar
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infundibular poco apretada. Se caracteriza por un aumento de la cianosis, taquipnea,
insuficiencia respiratoria y pérdida del conocimiento. EI espasmo infundibular en la
produccion de la crisis de hipoxia encuentra apoyo en la desaparicién del soplo sistdlico,
en su comprobacion durante el cateterismo cardiaco y en su mejoria con los

betabloqueadores. 11

La exploracion fisicamuestra en la mayor parte de los casos un nifio con cianosis,la cual
se localiza fundamentalmente en lechos ungueales y mucosas. A la exploracion
precordial, el primer ruido es normal y el segundo ruido en la base es Unico, ya que el
componente pulmonaresta apagado, y este podra estar desdoblado cuando la estenosis
infundibular sea poco importante y la valvula pulmonar normal. Los casos con estenosis
infundibular muy grave se acompafian de un chasquido protosistélico, tal como ocurre
en las atresias pulmonares con comunicacion interventricular. Existe en el tercer espacio
intercostal izquierdo un soplo sistélico expulsivo, en crescendo-decrescendo, producido
por la estenosis pulmonarinfundibular. Cuanto mas grave es la estrechez, menos intenso

es el soplo, el cual esta ausente en los casos de estenosis grave. 1!

La tetralogia de Fallot puede acompafiarse de un conducto arterioso permeable o de
circulacion colateral aortopulmonar, asi como de anomalias que producen un soplo
continuo en la cara anterior del térax, principalmente en las regiones basales del
precordio. Como ocurre en todas las cardiopatias cianéticas, encontramos hipocratismo
digital y elevacién del hematdcrito en aquellos pacientes con larga evolucion o con

compromiso hemodinamico significativo. 11

El diagndstico definitivo se hace mediante el ecocardiograma transtoracico. Antes de
analizarlo mencionaremos los estudios clasicos, a saber. Desde el punto de vista
radiolégico, los signos tipicos en la proyeccion anteroposterior (AP) consisten en una
base estrecha, concavidad del borde cardiaco izquierdo en la zona que habitualmente
ocupa la arteria pulmonar y un tamafio del corazén normal. El ventriculo derecho

hipertrofico es la causa de la sombra apical redondeada que se encuentra elevada, de
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modo que se sitia por encimadel diafragma a unaalturamayor de lo normaly apuntando
horizontalmente haciala pared toracica izquierda. El aspecto de la silueta cardiaca se ha
comparado con una bota («coeur en sabot»). Las zonas hiliares y los campos
pulmonares son relativamente claros debido a la disminucién del flujo sanguineo
pulmonar, al tamafio pequefiodelas arterias pulmonaresoa ambos. La aorta suele estar
aumentada de tamafio y en cerca del 20% de los pacientes muestra una curvatura hacia
la derecha, lo que da lugar a unaindentacién de la sombra traqueobronquial que esta
llena de aire y situada a la izquierda en la proyeccion AP. Esto se observa en los casos

tipicos. Es prudente recordar que la radiografia de térax puede ser normal en los casos
poco severos. 8

El electrocardiograma es normal en los primeros dias de vida. Posteriormente, las ondas
P se vuelven picudasen DIy V1, el AQRS se sitla a la derecha y aparecen datos de
hipertrofiadel ventriculo derecho. Esta se caracteriza por complejos Rs en V1 con ondas
T negativas;en V2 existe disminucion significativade la amplitudde la ondaR (transicion
brusca) y la onda T se vuelve positiva. En aVR se registran ondas R tardias, y en V,
complejos gR en precordiales derechas. La hipertrofia ventricular derecha registrada en
el electrocardiograma de estos enfermos no muestra a lo largo de los afios cambios
significativos. Esto se debe a que la sobrecarga impuesta a esta camara es constante,
puesto que es causada por las resistencias sistémicas. La hipoxia crénica o la
comunicacion interventricular restrictiva alteran con el tiempo el patron
electrocardiogréfico; la primera, al incrementar la hipertrofia ventricular derecha, y la

segunda, al producir dilataciéon de la caAmara ventricular. 11

El ecocardiograma es el estandar de oro y debe realizarse de manera urgente, incluso si
no se cuenta con la placa de térax o el electrocardiograma. Se recomienda seguir el
abordaje subcostal con el analisis segmentario en todos los casos. Unavez establecido
el situs solitus y las conexiones concordantes, la visualizacion de la anatomia
intracardiaca permite observar la obstruccion del tracto de salida por la desviacion céfalo
anterior izquierda del septum infundibular,ademas de la comunicacion interventricular,

el cabalgamiento de la aorta, la hipertrofia ventricular derechay si existen otras lesiones
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asociadas. Es importante observar el origen de las coronarias en eje corto paraesternal
alto para descartar origenes anOmalos. La medicion del calibre de las arterias
pulmonares es necesaria si se piensa en una paliacién con fistula, aunque existe una
tendencia a abandonar la fistula por la correccién total. Mediante el abordaje
supraesternal se determina la direccion del arco aértico, y es posible observar colaterales

grandes si estan presentes mediante multiples cortes.®

El cateterismo diagnostico, la angiocardiografia y la resonancia magnética son
innecesarios para el diagnostico de Fallot, y su indicacion se limita a casos concretos en
los que el estudio ecocardiografico puede no proporcionar datos definitivos. Entre estos
casos estan incluidos aquellos pacientes con tetralogia de Fallot con ausencia de rama

pulmonar o alteraciones de la distribucién y tamafio de arterias pulmonaresy, segun los
grupos quirdrgicos, los casos con sospecha de coronaria anémala.®

TRATAMIENTO DEL TOF ANTES DE LA REPARACION QUIRURGICA

Los pacientes con obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho grave pueden
necesitar un CAP para suministrar suficiente flujo sanguineo pulmonar; tal circulacion
dependiente del conducto requiere infusion de prostaglandina (ya sea alprostadil
[prostaglandina E1] o dinoprostona [prostaglandina E2]) hasta que se realicen mas
procedimientos paliativos temporales o un tratamiento quirdrgico definitivo emprendido.

Los bebés con obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho dinamico pueden
requerir un betablogueante (por ejemplo, propranolol) si las crisis son frecuentes.4

Otras causasque puedenimitar o empeorar los episodios cian6ticos deben excluirse (por
ejemplo, anomalias de las vias respiratorias superiores). La mayoria de los recién
nacidos y lactantes con TOF no requieren ninguna gestién activay se gestionan en casa
con revisiones ambulatorias regulares, hasta que tengan un peso adecuado para
someterse a unacirugia correctiva completa. Pacientes con TOF que son aciandticosy

tienen una CIV grande pueden tener una derivacién de gran tamafio de izquierda a
derecha, necesitaran diuréticos y pueden desarrollar insuficiencia cardiaca.*
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TRATAMIENTO QUIRURGICO DEL TOF

En la actualidad el tratamiento de eleccion de la tetralogia de Fallot es la cirugia. Los
objetivos del tratamiento quirdrgico son los de promover un flujo sanguineo pulmonar no
obstructivo para permitir la adecuada oxigenacion y contrarrestar la hipoxia con sus
subsecuentes complicaciones. Esto nos permite preservar la funcién miocardica de
bomba y mejorar la calidad de vida y clase funcional clinica del paciente afectado por
esta patologia. Es por ello que la tendencia terapéutica mundial en la mayoria de los
centros esta enfocada haciala correccion quirtrgica total de la tetralogia de Fallotantes
del afiode edad. Este limite de edad se recomiendo para promover el normal crecimiento
y desarrollo organico, eliminar la hipoxemia en forma temprana, minimizarla cantidad de
masa ventricular derecha a extirpar, mejorar consecuentemente la funcion ventricular en
el largo plazo, bajar la incidencia de arritmias en el postoperatorio tardio y disminuirla
mortalidad postoperatoria. La fistula sistémico pulmonar se recomienda como
procedimiento paliativo antes de los tres meses de edad s6lo en casos de urgencia por
crisis hipbéxica no susceptible de ser controlada con tratamiento médico o

intervencionista, posponiendo la correccién total para una edad posterior.1!

INTERVENCIONES CON CATETERISMO CARDIACO EN TOF

El cateterismo cardiaco intervencionista puede ayudar a mejorar el flujo sanguineo
pulmonar en recién nacidos y lactantes mientras se espera el crecimiento para una
reparacion completa. Este procedimiento suele tener la forma de una valvotomia
pulmonaro la colocacion de un stent en el tracto de salida del ventriculo derecho para
reducir la obstruccion y mejorar el flujo sanguineo pulmonar. El CAP puede mantenerse
abierto con un stent, reduciendola necesidad de prostaglandinalV en aquellos neonatos
mas pequefios dependientes del conducto. °

CIRUGIA TEMPORAL O PALIATIVA EN TOF

La mayoria de los casos quirurgicos de TOF involucran procedimientos quirdrgicos
correctivos en lugarde paliativos, en los paises desarrolladosla mayoria de correcciones

quirdargicas se realizan en una sola operacion.
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En TOF con cianosis profundainadecuada para la reparacién neonatal temprana, una
medida temporal es la creacidén de unaderivacion sistémica-pulmonar. Esta medida es
mas comunmente conocida como Blalock- Taussig modificado (mBT). (Ver Anexo 2).
Esta derivacidn es una conexion extracardiaca entre la arteria subclaviay la arteria
pulmonar ipsilateral utilizando un tubo recubierto de teflon o Gore-Tex, y actiia como un
CAP al proporcionar un flujo continuo de izquierda a derecha. Una derivacion Blal ock-

Taussig modificada mejorara el flujo sanguineo pulmonar independientemente de la
estenosis pulmonar, mejora la cianosis y proporciona tiempo para que el nifio crezca.4

CIRUGIA CORRECTIVA EN TOF

La correccion quirargica total es el estandar de oro del tratamiento actual de la tetralogia
de Fallot, y consiste basicamente en tres grandes pasos: ampliacion del tracto de salida
del ventriculoderecho (mediante infundibulotomia, infundibulectomia o ambas), cierre de
CIV (para redirigir el flujo del ventriculoizquierdo a la aorta corrigiendo el cabalgamiento)
y restitucion de la continuidad del ventriculo derecho a la arteria pulmonar (con o sin uso

de injertos protésicos, los cuales pueden estar provistos de un mecanismo valvular). 1

La primera correccion total fue realizada en 1954 y consistié en realizar una amplia
incisién en el infundibulo, ventriculo derecho y tronco de la arteria pulmonar, cerrando la
CIV en forma directa a través de la ventriculotomia. En los Ultimos afios se cierra la
comunicacion interventricular con parche y se reseca la estenosis infundibular a través
de un acceso por atriotomia derecha transtricuspideo en aquellos pacientes con “anillo”
y tronco de la arteria pulmonar normales. Si el “anillo”, valvula o tronco se muestran
estrechos, el acceso anteriormente descrito se combina con una arteriotomia del tronco
pulmonar (via transauricular-transpulmonar), y a través de este se realiza una
comisurotomia valvular pulmonar; ademas se amplia el tronco pulmonar si procede y se
completa la reseccién de la estenosis infundibular, evitando en lo posible seccionar el
“anillo” pulmonar. Sin embargo, si el anillopulmonares demasiado pequefo,con valores

Z menores a -2, la arteriotomia pulmonar se extiende a través del anillo pulmonar hasta
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elinfundibulo, con lalongitud minimaposible, pero lo suficientemente larga para resolver

la estenosis.!!

Habitualmente, la restituciéon de la continuidad del ventriculo derecho a la arteria
pulmonar (VD-AP) se realiza mediante la colocacién de un parche protésico que puede
ser de pericardio (autélogo o bovino) o sintético (de Woven Dacron o de PTFE)
desprovisto de un mecanismo valvular. Existe la tendencia a favorecer la restitucién VD-
AP por medio de algin mecanismo valvular cuanto mayor sea la edad del paciente o
mayor el riesgo de insuficiencia cardiaca, ya que podria disminuir la morbilidad
postoperatoria inmediata derivada de la falla ventricular derecha, a pesar de que los
resultados a mediano plazo en comparacion con las técnicas no valvuladas es similar.
Dentro de las técnicas valvuladas pueden usarse las del parche monovalva, protesis
biol6gicas pulmonares, homoinjertos, xenoinjertos o proétesis tubulares valvuladas. El
implante de un conducto entre el ventriculo derecho y la arteria pulmonares la técnica
gue habitualmente preferimos en aquellos casos en los que existe una arteria coronaria

gue cruza el infundibulo, muy préxima al anillo pulmonar que, a su vez, es estrecho. 11

COMPLICACIONES EN EL POSTOPERATORIODE UNA CIRUGIA CORRECTIVADE
TOF

La mayoria de los nifios que se someten a una reparacion completa tienen una
recuperacion postoperatoria sin complicaciones y son dados de alta dentro de una
semana posterior a la cirugia. Para una minoria, el curso posoperatorio temprano se
complica por un sindrome de bajo gasto cardiaco a pesar de una reparacion
aparentemente adecuada con funcion sistolica biventricular preservada. Los estudios
ecocardiograficos Doppler en estos pacientes a menudo muestran evidenciade lo que
se conoce como fisiologia restrictiva del ventriculo derecho. La aparicion de fisiologia
restrictiva esta relacionada con el grado de dafio miocérdico que tiene lugar durante la

reparacion. 7

Chaturvedi etal. demostraron que el desarrollo de una fisiologia restrictiva se asocio con

un aumento significativo de las concentraciones de troponina al soltar el clamp aoértico y
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durante el periodo postoperatorio temprano. Curiosamente, no parece estar relacionado
con la edad en el momento de la operacion, pero es mas comun en el seguimiento de
pacientesen los que se hainsertado un parchetransanularatravés de la union ventriculo
pulmonar. La fisiologia restrictiva posoperatoria temprana requiere una duracién mas
prolongada de soporte con inotropicos, estancia mas prolongada en un centro de
cuidados intermedios y dosis mas elevadas de diuréticos. Sin embargo, es un fendmeno

transitorio, que suele resolverse en 72 h, aunque puede producirse una reaparicion en el
seguimiento postoperatorio tardio.1’

De acuerdo a un estudiorealizado en la Universidad de Southampton en Estados Unidos
18 el curso postoperatorio es variable seglin la edad del nifio, la duracién del bypass
cardiopulmonar, el tipo de reparacion de la TOF y otras comorbilidades asociadas. Las
complicaciones quirtrgicas cardiacas generales (por ejemplo, hemorragia y respuesta
inflamatoria sistémica) se encuentran y se manejan convencionalmente. Sin embargo,
las complicaciones clave en particular asociados con la reparacién de TOF incluyen:

I.  Arritmias: particularmente taquicardia ectépica de la union.
II. Lesiones residuales: defectos septales ventriculares, obstruccion del tracto de
salida del ventriculo derecho y regurgitacion pulmonar
lll.  Fisiologia restrictiva del VD: reduccién de la complianza del VD
IV. Derrames pleurales (por presiones tele diastélicas altas del VD)

Otro estudio realizado en el Hospital Imam Reza, Mashhad University of Medical
Sciences, Mashhad, Iran realizado entre 2008-2010 encontré que en 74 pacientes
estudiadoslas complicaciones postquirtrgicas mas frecuentes fueron laarritmia cardiaca
(28,4%); También se detecté insuficiencia cardiaca (5,4%), neumotorax (4,1%),
necesidad de marcapasos (4,1%), sangrado gastrointestinal (2,7%), necrosis tubular
aguda (1,4%) y edema agudo de pulmédn (1,4%) de los pacientes. Y ademas durante su
estancia en la unidad de cuidados intensivos, se administraron dobutamina, dopamina,
milrinonay adrenalina se prescribi6 para 49 (66,2%), 69 (93,2%), 13 (17,6%), y 2 (2,7%)
pacientes, respectivamente.18
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Arritmias como complicaciones post quirdrgicas de cirugia correctiva para TOF

Las arritmias sostenidas o hemodinamicamente significativas ocurren hasta en el 12%
de los pacientes después de la reparacion de TOF, generalmente dentro de las primeras
24 horas. Las arritmias auriculares, arritmias ventriculares, bloqueo de rama derecha
(BRD), taquicardia ectopica de la unién (JET), y el bloqueo cardiaco (HB) son arritmias
comunes que se experimentan en el periodo postoperatorio. Los factores de riesgo para
desarrollar arritmias postoperatorias incluyen edad, menor peso corporal, mayor tiempo
de circulacion extracorporea, mayor tiempo de pinzamiento adrtico, hipotermia profunda
y paro cardiaco. Las arritmias postoperatorias hemodinamicamente significativas mas
comunes son JET, taquicardia supraventricular y bloqueo cardiaco. Normalmente, se

colocan cables de estimulacion auriculary ventricular temporales para el diagnaésticoy el
tratamiento de las arritmias postoperatorias.®

El bloqueo de rama derecha del Haz de His ocurre en casi el 100% de los pacientes
después de la reparacion de TOF. RBBB es una arritmia que se produce cuando se
interrumpe o retrasa la transmision de impulsos eléctricos a través del sistema de His
Purkinje. Hay 3 sitios potenciales para RBBB después de la reparacion quirargica: El
BRD puede ser el resultado de una ventriculotomia causada por la interrupcién de la
conduccion del ventriculoderechoterminal,la reseccion del masculodel VD causada por
la inhibicion de la conduccion dentro de la banda moderadora y la colocacion del parche
de la CIV causada por lainterrupciéon de larama derecha del haz en el borde inferior. En
el electrocardiograma (ECG), un RBBB se muestra por un complejo QRS ensanchado
de mas de 120 milisegundos con cambio en los vectores direccionales de las ondasR y
S, lo que da como resultado una apariencia de oreja de conejo. En general, el BRD es
asintomatico y no requiere intervencion.'® La terapia de resincronizaciéon se recomienda

mas adelante en el contexto de una fraccién de eyeccion ventricular izquierda baja y
signos de insuficiencia cardiaca.®

La taquicardia ectopica de la unién (JET) es una arritmia post operatoria comun que se
experimenta después de la reparacion de TOF. Después de la cirugia cardiaca

congeénita, se estima que la JET ocurre a unatasa tan alta como el 15% y ocurre con
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mayor frecuencia después de la reparacion de la TOF debido a la proximidad de la
reparacion al ndédulo auriculoventricular (AV), tiempos mas largos de bypass
cardiopulmonaryde pinzamiento adrtico, uso de agentes vasoactivos en el posoperatorio
e hipomagnesemia. La JET ocurre cuando el nédulo AV tiene un aumento de la
automaticidad y se despolariza espontaneamente,lo que resulta en unaasincroniaentre
las auriculasy los ventriculos. Clinicamente en el ECG, JET es unataquicardia que se
manifiesta con la ausenciade ondas p y un complejo QRS estrecho. La JET se asocia
con una mayor morbilidad y mortalidad postoperatorias. La incidencia de JET suele
autolimitarse al periodo posoperatorio inmediato. El tratamiento médico de JET esta
disefiado para reducir la frecuenciacardiacay restablecer la sincroniaentre las auriculas
y los ventriculos mediante termorregulacion; correccion de desequilibrios de electrolitos;
reducirlos niveles de catecolaminas; estimulacién de sobremarcha auricular temporal; y
administracion de farmacoterapias tales como dexmedetomidina, amiodarona,

procainamida y propranolol.19

El blogueo cardiaco (HB) se desarrolla como resultado de un dafio en el sistema de
conduccion cardiaca después de la reparacion quirargica de la cardiopatia coronaria. El
HB es un riesgo potencial pero poco comun, con unaocurrencia que oscila entre el 1%
y el 3%. Las reparaciones cercanas o adyacentes al nodulo AV tienen un mayor riesgo
de HB. Los estudios han revelado que un tiempo quirdrgico mas prolongado es un factor
de riesgo de HB completo. Otros factores de riesgo de HB incluyen morbilidad en el
periodo posquirdrgico inmediato, compromiso hemodinamico de moderado a severo,
ventilacion mecanica por mas de 5 dias y unareintervencion cardiaca dentro de los
primeros 14 dias después de la cirugia. El HB posoperatorio temprano puede ser
transitorio o permanente. Si el HB persiste después de 2 semanas de marcapasos
temporal, se recomienda un marcapasos permanente. Esta afeccion generalmente es
causada por dafio al haz del sistema His-Purkinje o dafio trifascicular asociado con
bradicardia y riesgo de asistolia. 2°

La taquicardia supraventricular se presenta en un tercio de los pacientes postoperados
de correccion total de tetralogia de Fallot. 11
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Disfuncion Ventricular Derecha como complicacion postquirargica de cirugia

correctiva para TOF

Casi el 50% de los pacientes después de la reparacion de TOF experimentan fisiologia
restrictiva del VD y disfuncion diastolica del VD. Los avances en la tecnologia de
ecocardiograma de cabecera proporcionan datos detallados sobre la funciéntanto del
VD como del VI. Inicialmente, después de la reparacion de TOF, el VD muestra
contractilidad, relajacion, movimiento de la pared y condiciones de carga anormales,
mientras que tipicamente preserva la funcion del VI. La fisiologia severa restrictiva del
VD es la presencia de flujo anterégrado a las arterias pulmonares durante la diastole.
Debido a la incapacidad del VD para llenarse durante la diastole, el VD actia como un
conducto pasivo, lo que explica la presencia de flujo anterégrado a las arterias
pulmonares durante la diastole en el ecocardiograma.??

} Clinicamente, estos pacientes experimentan un aumento de la presion venosa central
o de la auricula derecha, disminucion del volumen sistélico del VD, soporte inotropico

prolongado, y drenaje a través de tubo de térax.

Debido al riesgo de este fendmeno, los cirujanos pueden optar por dejar un defecto del
tabique auricular (CIA) residual para permitir una pequefia derivacion de derecha a
izquierda a nivel auricular para mantener el gasto cardiaco durante el periodo

postoperatorio temprano. La disfuncion diastélica del VD es transitoriay normalmente se
resuelve en 72 horas.?!

Sindrome de Bajo Gasto Cardiaco (LCOS) como complicaciéon post quirtrgica de
cirugia correctiva para TOF

El LCOS es unacomplicacion posoperatoria comin que ocurre en aproximadamente el
25% de los nifios. EI LCOS es causado por un desequilibrio del suministro y la demanda
de oxigeno después de la circulacién extracorpérea. Dentro de las 6 a 18 horas
posteriores al bypass cardiopulmonar, los nifios tienen el potencial de experimentar un
indice cardiaco de 2 L/ min/m2 o menos. El bypass cardiopulmonarcontribuye ala lesién

y disfuncién miocéardica postoperatoria debido a la respuesta inflamatoria sistémica y la
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lesion isquémica. aumentando el riesgo de LCOS. Una infusion de milrinona se utiliza
con frecuencia para la prevencion y el tratamiento de LCOS después de la circulacion
extracorporea. La milrinona es un inhibidor de la fosfodiesterasa tipo lll que proporciona
apoyo inotropico al tiempo que reduce la RVP y la RVS con un impacto minimo en la
demanda de oxigeno del miocardio. Un estudio doble ciego mostré que una infusion de
milrinona a dosis altas en el posoperatorio disminuyo la apariciéon de LCOS en un 64%

en comparacién con placebo o dosis bajas- moderadas. 2!

La causa de la LCOS posoperatoria es multifactorial y puede estar influenciada por la
precarga, la poscarga, la contractilidad miocardica, la frecuenciay ritmo cardiaco. La
LCOS despuésde la reparacion de la TOF es mas probable que se produzca debido a
unadisfuncion diastolica del VD o insuficiencia del VD2, el reconocimiento temprano de
LCOS y la intervencién oportuna son esenciales para obtener resultados 6ptimos. Los
signos comunes de LCOS después de la reparacion de TOF incluyen taquicardia,
aumento de la presion auricular derecha o presiones venosas centrales, hipotension,
mala perfusiéon periférica, extremidades frias, hepatomegalia, oliguria, disminucién
saturacion venosa mixta de oxigenoy / o acidosis. El manejo de la LCOS varia segun el
origen de la disfuncién, ya que la precarga, la poscarga, la contractilidad miocardica, la
frecuenciacardiaca y / o el ritmo pueden alterarse. EI mantenimiento del ritmo sinusal
normal, la precarga del VD, el soporte miocardico adecuado y la ventilacion son

fundamentales para la prevencién de la LCOS después de la reparacion de la TOF. 2t

Defectos residuales como complicaciones post quirdrgicas de cirugia correctiva
para TOF

Después de lareparacion de TOF, se realiza un eco transesofagico en el quiréfano para
evaluar la adecuacion y los defectos residuales. Los posibles defectos residuales
incluyen Pl, RVOTO, Defectos septales ventriculares y defectos septales atriales. El
conocimiento de los defectos residuales es esencial para un seguimientoy tratamiento
post operatorios adecuados. La IP residual suele ser bien tolerada en el postoperatorio
inmediato, pero requerira una reintervencion en el futuro. La presencia de RVOTO

residual moderado también suele ser bien tolerada y puede requerir una reintervencion

30



posterior. EI conocimiento de una CIA residual y / o CIV, con el potencial de derivar
sangre desoxigenadadel VD al VI, es crucial para determinar los rangos de saturacion
de oxigeno objetivo en el postoperatorio. Esraro que exista una CIV residual grande que
requiera reintervencion quirdrgica. Los CIV residuales significativos no se toleran bien
debido a la disfuncion diastolica del VD y la disminucién de la distensibilidad del VD, que
se agrava en el miocardio neonatal. Un CIA residual suele ser bien tolerado vy, en
ocasiones, los cirujanos cardiotoracicos lo dejan intencionalmente. Un CIA residual
asegura el mantenimiento del gasto cardiaco conservado a expensas de la desaturacion
de oxigeno sistémica. La mayoria de las CIA y CIV residuales no son
hemodinamicamente significativasy se cierran espontdneamente con el tiempo. Los

defectos residuales deben ser monitoreados de cerca. 21

SITUACION ACTUAL EN UN PAIS EN DESARROLLO

Es esencial considerar una perspectiva mas amplia al evaluarla decisién de un centro
especifico sobre realizar la correccion de la Tetralogia de Fallot en una o dos etapas, ya
que esta decision, indudablemente, estara influenciada por el entorno y la experiencia
del centro en cuestidon. Para entender los criterios aplicados en un pais en desarrollo, se
examino6 el caso de México, tomando como referencia las opiniones de cirujanos y
cardidlogos pediatras de cuatro hospitales especializados en cirugia congénita. Entre los
expertos consultados se encuentran el Dr. Alexis Palacios Macedo del Instituto Nacional
de Pediatria, el Dr. Alejandro Bolio del Hospital Infantil de México, la Dra. Luisa Beirana
del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI, y el Dr. Juan GOmez

Vargas del Centro Médico de Occidente. 16

Segun estos especialistas, la estrategia cominmente adoptada en estos hospitales es la
siguiente: para nifilos menores de un afio que presentan crisis de hipoxia o desaturacion
significativa, se opta por realizar unafistula y unacorreccion total aproximadamente al
tercer afio de vida. Por otro lado, los pacientes estables con minima cianosis
generalmente son programados para una correccion total después del primer afio de
vida, aproximadamente alrededor del segundo afio de edad. ° Es relevante el hecho de

gue por lo menos la mitad de los enfermos con TOF llega al hospital tardiamente,
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después de los tres afios de vida. Situacion compartida con otros paises del mundo en

desarrollo.16

INFRAESTRUCTURA Y AVANCES EN EL DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTODE LA
TETRALOGIA DE FALLOT EN EL SALVADOR

En EI Salvador, el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom se rige como el unico
centro de referencia nacional especializado en el manejo de cardiopatias congénitas.
Durante los ultimos afios, ha habido avances significativos en la deteccion temprana de
condiciones como la Tetralogia de Fallot, gracias a la implementacion de tamizajes
cardiacos neonatalesen recién nacidosdentro del sistema de salud publicoy privado del
pais. Sin embargo, anteriormente, la identificacién temprana de estas condiciones era
mas desafiante, resultando en referencias tardias y oportunidades de tratamiento

perdidas.

A pesar de los avances, el sistema de salud de El Salvador todavia no cuenta con las
capacidades para realizar diagnosticos genéticos prenatales esenciales para una
referencia y tratamiento tempranos en casos de cardiopatias congénitas. Existen

hospitales en San Miguel y Santa Ana donde los pacientes pueden recibir evaluaciones
por cardiélogos pediatras y someterse a ecocardiogramas para confirmar diagnésticos.

Los pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot son referidos al Hospital Nacional
de Nifios Benjamin Bloom. Este hospital esta equipado con la tecnologia y el personal
especializado necesario para realizar diagnosticos imagenoldgicos avanzados,
incluyendo ecocardiogramas y angiotomografias cardiacas. Ademas, es el Gnico centro
en El Salvador con las instalaciones y el equipo necesario para realizar cirugias a
corazén abierto, y cuenta con una unidad de cuidados intensivos y un equipo

multidisciplinario para manejar las complicaciones postquirargicas.

Ademas de hacer cirugias programadas, el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom
también participa en colaboraciones internacionales con paises como Espafia, Estados
Unidosy Alemania, recibiendo apoyo a través de jornadas anuales de cirugia a corazon

abierto, permitiendo asi una mayor cobertura y atencion a mas pacientes salvadorefios
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gue requieren intervenciones quirdrgicas correctivas. En la actualidad, el hospital posee
una notable experienciay especializacién en procedimientos tales como cateterismo,
reparacion de defectos ventricularesy Cirugias Correctivas y Paliativas para la Tetralogia
de Fallot (TOF).

La experienciadel HNNBB en cateterismo, queda evidenciada en el estudio de serie de
casos realizado por Meléndez AJ en 2017,%? quien exploré la experiencia inicial en el
abordaje de defectos cardiacos congénitos por cateterismo cardiaco en neonatos,
llevado a cabo en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom durante el periodo de
enero 2015 a junio 2016. Se revisaron un total de 62 expedientes clinicos de neonatos
diagnosticados con cardiopatia congénita, de los cuales 12 cumplieron con los criterios
de inclusién. Los datos recopilados se registraron hasta 18 meses postquirdargicos. En
cuanto a las variables sociodemogréficas, se encontr6 que el género masculino fue
predominantemente mas afectado, con 7 casos, en comparacion con el génerofemenino,
que presenta 5 casos, y la edad promedio de intervencion fue de 15.8 dias. Las
cardiopatias mas comunmente tratadas mediante cateterismo incluyeron transposicién
de los grandes vasos, coartacion aodrtica, atresia pulmonar con defecto del tabique
ventricular, estenosis adrtica y pulmonar, y ventana aortopulmonar. Desde una
perspectiva terapéutica, 11 pacientes necesitaron soporte aminérgico posterior a la
intervencion, con unamediana de dias con soporte ventilatorio de 10.5 y una estancia
mediana en la UCI de 14.5 dias. Notablemente, no se reportaron complicaciones ni

mortalidades asociadas al procedimiento de cateterismo.

La experiencia en reparaciones ventriculares se evidencia en el estudio realizado por
Argueta Velasquez HA en 2019, titulado "Complicaciones postquirdrgicas en pacientes
sometidos a reparo de defectos del tabique ventricular en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom en el periodo de enero de 2011 a diciembre de 2016". 23 Este estudio
identifico que de 102 pacientes intervenidos, el 55.8% masculinos, 46% eran lactantes
mayores (6 meses a 2 afios), y solo el 1.96% eran neonatos (0-28 dias). La mayoria de
los pacientes provenian de areas rurales (61.7%) y del area central (San Salvador y La
Libertad, 44.1%). Ademas, el 56.8% presentaba desnutriciény unatalla bajo el percenti

3 para su edad. En relacion con las enfermedades previas, el 50% tuvo hasta un episodio
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de neumonia o broncoespasmo antes de la cirugia, y el 35.3% presentaba sindromes
asociados, siendo el sindrome de Down el mas comun. Todos los pacientes fueron
diagnosticados mediante ecocardiografia transtoricica. En cuanto a las complicaciones
postquirdrgicas, el 52.9% mostré una relacion Qp:Qs mayor a 2, el 60.7% requirio
transfusion sanguinea, y el 88.2% necesitd al menos una amina vasoactiva, cuatro
pacientes fallecieron. En términos de sobrevida, el 70% de los pacientes con
complicaciones postquirdrgicas no presentd nuevas complicaciones al cabo de un mes,
y el 40% tampoco al cabo de seis meses.

En cuanto a la cirugia correctiva para la TOF, en 2010, Salazar HE llev6 a cabo un
estudiodescriptivo en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom (HNNBB), enfocado
en pacientes sometidos a cirugia de corazén abierto debido a la tetralogia de Fallotentre
enero de 2005 y diciembre de 2008.6 De los 86 pacientes que fueron intervenidos, 51
cumplieron con los criterios de inclusién: permanecer en control postquirargico, haber
sido intervenidos dentro del periodo mencionado y pasar por la unidad de cuidados
intensivos después de la cirugia. Las complicaciones postquirdrgicas mas frecuentes
observadas fueron el derrame pleural (49%), fallo de bomba derecha (47%) e
insuficiencia renal aguda (23.5%). Ademas, se identificé unarelacion entre el tiempo en
circulacion extracorporea (CEC) y la aparicion de complicaciones, siendo mas comunes
en aquellos pacientes que estuvieron en CEC mas de 100 minutos. Finalmente, la tasa
de mortalidad observada fue del 12%, y todas las defunciones ocurrieron en pacientes
gue habian estado en CEC mas de 100 minutos. La mayoria de los pacientes que
fallecieron eran mayores de 5 afos, y las principales causas de muerte fueron sangrado

postquirtrgico y shock cardiogénico acompafiado de sepsis o insuficiencia renal aguda.

34



VI. PREGUNTA DE INVESTIGACION

La Tetralogia de Fallot se destaca como una de las cardiopatias congénitas cianégenas
mas comunes, representando un desafio significativo en el ambito de la cardiologia
pediatrica. Este estudio se centra en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom, una
institucion que hasido pilar en la atencion pediatrica en el pais, y se enfoca en evaluary
analizar el perfil y seguimiento postquirdrgico de nifios de 0 a 5 afios diagnosticados con

Tetralogia de Fallot.

La pregunta de investigacion que guia este estudio es: ¢Cual es el perfil y las
complicaciones postquirargicas de los nifiosde 0 a 5 afios con tetralogia de Fallot que
consultaron en elHospital Nacional de nifios Benjamin Bloom en el periodo comprendido
entre el 1 de enero 2015 al 31 de diciembre de 20207 (Ver Anexo 3).

VII. APLICABILIDAD Y UTILIDAD DE LOS RESULTADOS

Este documento de investigacion tiene como objetivo principal conocer el perfil
epidemioldgico de los pacientes sometidos a correccion quirdrgica, ya sea paliativa o
total, de la tetralogia de Fallot. Se busca obtener una comprension detallada de los

tratamientos médicos o quirtrgicos aplicados, asi como de la cardiopatia en si.

En unasegundainstancia, el estudio se enfoca en analizarlas complicaciones alas que
se enfrenta el personal de salud durante el periodo postoperatorio. Este analisis cubre
desde la estancia de los pacientes en la unidad de cuidados intensivos hasta su

seguimiento seis meses después de la cirugia.

Finalmente, la investigacion aspira a reconocer de manera temprana aquellos signos o
sintomas que puedan indicar el desarrollo de complicaciones postquirurgicas. El
reconocimiento oportuno de estos signos permitira establecer un manejo y tratamiento
adecuadoy eficiente de las complicaciones, contribuyendo asi a mejorar el pronésticoy

bienestar de los pacientes.
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VIll. METODOS

TIPO Y DISENO GENERAL DEL ESTUDIO

A través de un estudio de metodologia de investigacion cuantitativa se realiz6 un estudio
descriptivo, observacional, de corte longitudinal, con recoleccién retrospectiva de los
datos.

POBLACION DEL ESTUDIO

Pacientes diagnosticados con tetralogia de Fallot bajo el codigo CIE-10 Q21.3 en el
periodo comprendido del 1 de enero 2015 al 31 de diciembre 2020 en el Hospital
Nacional de nifios Benjamin Bloom, los cuales correspondieron aun total de 91 pacientes
durante los 6 afios de estudio (dato proporcionado por el Sistema de Morbimortalidad en
linea SIMMOW a través del departamento de Estadistica del HNNBB).

MUESTRA DEL ESTUDIO

Pacientes diagnosticados con tetralogia de Fallot que fueron sometidos a intervencion
quirurgicaen el periodo comprendido del 1 de Enero 2015 al 31 de Diciembre 2020 en
el Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom. La muestra representa la totalidad de
casos, 0 49 pacientes intervenidos en los 6 afios de estudio de acuerdo a criterios de

inclusion y exclusion.

TIPO DE MUESTREO DEL ESTUDIO

Muestreo no probabilistico, por conveniencia de la totalidad de los casos disponibles.

CRITERIOS DE INCLUSION PARA EL ESTUDIO

e Niflos con edades comprendidas desde 0 a 5 afios de ambos sexos al
momento del diagndstico.
e Pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot por medio de

ecocardiograma.
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e Pacientes operados en el Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom en
el periodo comprendidodel 1 de enero de 2015 al 31 de diciembre de 2020.
e Cualquier nacionalidad.

e Expedientes que se encuentren disponibles.

CRITERIOS DE EXCLUSION PARA EL ESTUDIO

e Pacientes con Tetralogia de Fallot que tengan otro defecto cardiaco
asociado el cual no sea incluido en la Tetralogia tales como: coartacion
aortica, persistencia de vena cava superior izquierda conectada al seno
coronario, defecto del septo atrioventricular.

e Pacientes en quienes se realiz0 cirugia correctiva en el extranjero.

e Expedientes sin reporte de ecocardiograma.

OPERACIONALIZACION DE VARIABLES DEL ESTUDIO

Verlos Anexos 4y 5.

TECNICAS Y PROCEDIMIENTOS PARA RECOLECCION DE LA INFORMACION DEL
ESTUDIO

METODO DE RECOGIDA DE DATOS PARA EL ESTUDIO

Se solicité permiso através de unacarta a las autoridades del Hospital Nacional de nifios
Benjamin Bloom para larealizacion del estudio, una vez autorizado por el comité de ética
se procedid a solicitar datos al departamento de estadistica del Hospital Nacional de
nifos Benjamin Bloom obteniendo los numeros de expedientes de pacientes con
diagnéstico de tetralogia de Fallot durante Enero de 2015 hasta Diciembre de 2020. Se
realiz6 gestion con ESDOMED del hospital para tener acceso a la informacion obtenida
con la base de datos del departamento. Se elabord un listado de los expedientes y se

procedid a su busquedaen la seccion de archivos. Se revisaron los expedientes en 6
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sesiones donde se revisaron alrededor de 15 expedientes cada vez y se seleccionaron
GUnicamente aquellos que cumplian con los criterios de inclusiony exclusion para la
muestra. Luego se obtuvieron los datos utilizando un cuestionario que consta de las

siguientes secciones (Ver Anexo 6):

« lIdentificacién general: Edad, sexo, zona geografica de procedencia.
» Estudios complementarios que contribuyeron a llegar al diagnéstico:
o Electrocardiograma, Ecocardiograma, Rayos X de térax, AngioTAC
Cardiaco.
« Datos sobre procedimiento:
o Tipo de intervencion quirdrgica empleada y edad de intervencion.
o Complicaciones durante el procedimiento: hemodinamicas, neuroldgicas,
pulmonares, infecciosas, cardiovasculares o renales
« Datos posteriores a intervencion quirdargica:
o Estudios hemodinamicosy caracteristicas ecocardiograficas posteriores a
intervencion quirdrgica.
o Uso de ventilacion mecénicay dias de ventilacion posterior a intervencion.
o Evolucion postquirdrgica y dias de estancia en cuidados intensivos.
o Complicaciones postquirurgicas encontradas y mortalidad relacionada a

procedimiento.

GESTION DE LOS RESULTADOS

La técnica que se utilizo es la revision documental. Al ser aprobado este estudio se
revisaron los expedientes que cumplian con los criterios de inclusiony exclusiény se
recolectaron los datos por medio de un cuestionario que constaba de 25 preguntas
aplicadas a los expedientes clinicos que cumplian los criterios de inclusién a través de
Google Forms, obteniendo asi los datos que permitieron la creacion de una base de

datos en el programa Microsoft Excel 2019 para su procesamiento estadistico.
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IX. ANALISIS DE RESULTADOS DEL ESTUDIO

La informacién fue extraida de los expedientes clinicos y organizada en una base de
datos creada utilizando Microsoft Excel 2019. Este enfoque facilitd la obtencion y analisis
de datos pertinentes para cada objetivo especifico de lainvestigacidn. A través de tablas
claras y concisas, se simplificé el contenido de los datos, permitiendo una interpretacion

mas directa y accesible de la informacion.

Posteriormente, para unavisualizacion mas intuitiva y comprensible de los resultados,
se elaboraron graficos de las variables en estudio, las cuales fueron definidas
previamente al iniciode lainvestigacion. Este método grafico permitié unarepresentacion
visual clara de los hallazgos, facilitando asiel analisisy la interpretacién de los resultados

obtenidos en la investigacion.

Las variables registradas de forma cualitativa fueron descritas mediante valores
absolutos, razéon y porcentajes, y las variables cuantitativas mediante medidas de
tendencia central como la media y la mediana. Se utilizé el programa Microsoft Word
2019 para la redaccion del informe final y se utilizard Microsoft Power Point 2019 para la

presentacion de resultados por medio de diapositivas.

IX. PRESENTACION DE LOS RESULTADOS

En esta seccion, se mostraran los resultados obtenidos de nuestro estudio. Durante la
revision, se encontraron 49 expedientes clinicos que cumplian completamente con los
criterios de inclusidény no tenian razones para ser excluidos segin nuestros estandares.
De estos pacientes, 42 (86%) recibieron cirugia correctiva total y 7 (14%) cirugia paliativa

o fistula sistémico pulmonar.
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RESULTADO 1: CARACTERIZAR SOCIODEMOGRAFICA Y
EPIDEMIOLOGICAMENTE A LOS NINOS CON TETRALOGIA DE FALLOT

Tabla 1. Caracterizacion Sociodemografica de los nifios de 0 a 5 afios con Tetralogia de

Falloten que fueronintervenidosen el HNNBB entre el 1 de enero 2015y el 31 diciembre
de 2020.

Variable sociodemogréfica Cirugl'angfzrrectiva Ci rugiarl]zP?Iiativa
Sexo
Femenino 21 3 24
Masculino 21 4 25

Procedencia

Rural 22 4 26

Urbano 20 3 23

Edad al momento del diagnéstico

Menos de 1 mes 8 2 10
1 mes a 6 meses 19 3 22
6 mesesa 1 afio 5 5
1 afio a 2 afios 5 1 6
2 afios en adelante 5 1 6

Edad al momento de la intervencién

Menores de 6 meses 1 1
6 meses a 2 afios 15 4 19
2 afiosa 5 afos 19 3 22
Mayor de 5 afios 7 7

Fuente de datos: Instrumento de recoleccién de informacion y revision documental de expedientes clinicos de pacientes con
diagnostico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

La Tabla 1 ilustra detalladamente las caracteristicas sociodemograficas de los nifios con
Tetralogia de Fallot que fueron sometidos a intervenciones quirdrgicas en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom (HNNBB). Se observa una distribucion equitativa

entre géneros, con 24 nifias (49%) y 25 nifios (51%) intervenidos, resultando en una
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razén F:M de 1:1. En relacion con la procedencia, la tabla muestra una distribucion
balanceada entre areas rurales y urbanas, con 26 y 23 nifios respectivamente (46.9%

procedentes de zona urbanay 51.3% de zona rural).

En cuanto a la edad al momento del diagnéstico, la mayoria de los pacientes (22 nifios)
fue diagnosticado entre 1 mes y 6 meses de edad lo cual corresponde al 45% de casos
seguido de los menores de 1 mes con el 21% de casos; la media de edad al momento
del diagnostico es de 10.4 meses y la mediana de 3 meses, el caso mas tempranamente
identificado fue en un neonato de 7 dias de vida; finalmente, la mayoria de pacientes es
intervenido entre los 2 y 5 afios de edad (22 nifios) con una edad media al momento de
la cirugia de 2 afiosy 5 meses y unamediana de 24 meses. Solamente 1 paciente fue

intervenido antes de los 6 meses de edad.

Gréfica 1: Zona geografica de procedencia de los nifios de 0 a 5 afios con Tetralogia de
Falloten que fueron intervenidosen el HNNBB entre el 1 de enero 2015y el 31 diciembre
de 2020.

Zona geografica de procedencia

El Salvador, regién
occidental

El Salvador, region
central

El Salvador, region
metropolitana

El Salvador, region
paracentral

Zona geografica

El Salvador, region
oriental

Honduras

n=49

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacion y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagndéstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.
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La grafica 1 muestra que geograficamente, los nifios provienen predominantemente de
diversas regiones de El Salvador, siendo la region oriental la mas representada con 14
nifos (28.5%) seguida por la metropolitana con 10 (20.4%) y la occidental con 9 nifios
(18.4%); ademas, seincluye un caso de Honduras el cual representa el 2% de los casos.

Grafica 2: Departamento del que proceden los nifiosde 0 a 5 afios con Tetralogia de
Falloten que fueronintervenidosen el HNNBB entre el 1 de enero 2015y el 31 diciembre
de 2020.

. 8-11 pacientes

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informaciony revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagndstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

En la grafica 2 se muestra que, aunque la region oriental presenta mas casos, a nivel
departamental, San Salvador tiene la mayor cantidad de nifios, con un total de 10. Le
siguen La Libertad y Usulutan, con 5 nifios cada uno. San Miguel y Santa Ana tienen 4
nifioscadauno.Ahuachapan,Chalatenango,LaPaz y La UnidénySan Vicente presentan
3 niflos cada uno. Cuscatlan, Morazan, San Vicentey Sonsonate cuentan con 2 casos,

mientras que Cabafias no registra ninguin caso
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RESULTADO2: CLASIFICAR A LOS PACIENTES DE ACEURDO A LA VARIANTE
ANATOMICA DE TETRALOGIA DE FALLOT

Grafica 3: Variante anatomica de Tetralogia de Fallotreportada en nifiosde 0 a 5 afios
quefueronintervenidosen el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom (HNNBB) entre
el 1 de enero de 2015y el 31 de diciembre de 2020.

Variante anatoémica de TOF

Tetralogia de Fallot \— 24

Con atresia | 0
pulmonar

Con hipoplasia 8
pulmonar

Fallot rosado

Con ausencia de [l 1
valvula pulmonar

Pentalogia de Fallot r 1 n=49

0 5 10 15 20 25

[ Cirugia Correctiva Cirugia Paliativa

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informaciény revision documental de expedientes clinicos de
pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

La grafica 3 ilustra dentro de las variantes anatomicas de Tetralogia de Fallotque en los
pacientes con las 4 caracteristicas anatdmicas clasicas se realizaron un total de 24
cirugias correctivas (48.9%) y 5 cirugias paliativas (10.2%). En nuestro estudio solo
reportamos 2 casos (4%) de pacientes con la variante anatomica de atresia pulmonar en
los cuales se realiz6 unafistula sistémico pulmonar. En cuanto a la TOF con la variante
de hipoplasia pulmonar se llevaron a cabo 8 cirugias correctivas y 2 paliativas,
totalizando 10 intervenciones. Para el tipo "Fallot rosado", se realizaron 6 cirugias
correctivas sin cirugias paliativas. Finalmente, solo reportamos un caso de variante
anatomica con ausenciade valvula pulmonar (2%) asi como un caso de pentalogia de

Fallot (2%) en los cuales se realizé correccién total como intervencion.
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RESULTADO 3: IDENTIFICAR LOS METODOS DIAGNOSTICOS Y TERAPEUTICOS
UTILIZADOS EN LOS NINOS CON TETRALOGIA DE FALLOT

Grafica 4: Métodos diagndsticos usados en nifiosde 0 a 5 afios con TOF que fueron
intervenidos en el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom (HNNBB) entre el 1 de
enero de 2015y el 31 de diciembre de 2020.

Método de diagndstico

Angio TAC cardiaco - 11

Ecocardiograma 49

Rxdetérax 49

n=49
50 60

o
=
o
N
o
w
o
N
o

Fuente de datos: Instrumento de recoleccién de informacidn y revision documental de expedientes clinicos de
pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Falloten el HNNBB.

La grafica 4 ilustra que todos los pacientes participantes que fueron diagnosticados con
Tetralogia de Falloty posteriormente sometidos a intervencion quirdrgica, contaban con
rayos X de tdrax, ecocardiograma y electrocardiograma. Ademas, un subconjunto de
estos pacientes, 11 (22.4%), también se sometieron a un AngioTAC cardiaco como parte
de su evaluacion diagndstica. Este estudio no es necesario en la mayoria de casos y se
reserva para situacionesen lasquenose distingue con claridad la anatomia de | os vasos

coronarios o de las ramas pulmonares por su tamafo pequefio.
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Gréfica 5: Caracteristicas encontradasen los Rayos X de térax de nifiosentre0 a 5 afios

diagnosticados con TOF que fueron intervenidos en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom (HNNBB) entre el 1 de enero de 2015y el 31 de diciembre de 2020.

Caracteristicas encontradas en Rayos X de térax

Cardiomegalia

Normal
0

Imagen en bota

Vascularidad
pulmonar
aumentada

Aorta desviada a

la derecha n=49

o 3 m 15 20

Mamero de casos

® Cirugia Correctiva m Cirugia Paliativa

Fuente de datos: Instrumento de recoleccién de informacién y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

La grafica 5 muestra que la “Cardiomegalia" es la condiciéon mas frecuentemente

observada los pacientes, con un total de 25 casos (51%), donde 19 de ellos pasaron por

unacirugia correctivay 6 por unacirugia paliativa. La siguiente condicidn mas comuan es

unaimagen “Normal”,que se observé en 14 pacientes (28.6%), todos sometidos a cirugia

correctiva. Otras condiciones como la "Imagen en bota" y la "Vascularidad pulmonar

aumentada" también fueron notables, con 9 (18.4%) y 8 (16.3%) casos respectivamente.

La "Aorta desviada a la derecha" fue la condicibn menos observada, con un total de 5

casos (8.1%).
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Gréfica 6: Caracteristicas de los electrocardiogramas de nifios entre 0 a 5 afios
diagnosticados con TOF que fueron intervenidos en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom (HNNBB) entre el 1 de enero de 2015y el 31 de diciembre de 2020.
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® Cirugia Correctiva  ®m Cirugia Paliativa

Fuente de datos: Instrumento de recoleccién de informacién y revision documental de expedientes clinicos de pacientes con
diagnostico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

La grafica 6 describe los hallazgos encontrados en el electrocardiograma, dentro de ellos
la hipertrofiadel ventriculoderecho fue el hallazgo mas comun, presente en 36 pacientes
sometidos a cirugia correctivay en 7 a cirugia paliativa, haciendoun total de 43 pacientes
(87%). Otros hallazgos en el electrocardiograma, como la hipertrofia biventriculary el
patron RsR, fueron menos comunes. No hubo reportes de electrocardiogramas
normales.

46



Tabla 2. Hallazgos en ecocardiogramas pre y postquirdrgicos en nifios de menosde 0 a
5 afios con Tetralogia de Falloten que fueron intervenidos en el HNNBB entre el 1 de
enero 2015y el 31 diciembre de 2020.

Hallazgos en los examenes de Cirugia Correctiva Cirugia Paliativa

gabinete n=42 n=7

Ecocardiograma pre quirdrgico, grado de cabalgamiento aértico

Mayor a 50% 34 5 39

Menor a 50% 8 2 10

Ecocardiograma pre quirdrgico, grado de estenosis pulmonar

Gradiente inferior a 30 mmHg 1 1
Gradiente entre 30 y 80 mmHg 28 7 35
Gradiente mayora 80 mmHg 13 13

Ecocardiograma pre quirargico, tamafio de anillo de valvula pulmonar

Menorde 5 mm 3 0 3
5a 10 mm 24 5 29
10a 15 mm 9 1 10
Mayora 15 mm 1 0 1
Sin datos 5 1 6

Ecocardiograma pre quirdrgico, fraccion de eyeccion al momento del diagndstico

Menor de 50% 1 0 1
50 a 75% 83 4 37
Mayor de 75% 5 1 6
Sin datos 3 2 5

Ecocardiograma postquirurgico

Con defecto residual 18 4 22
Sin defecto residual 23 3 26
Sin ecocardiograma postquirdrgico 1 0 1

Fuente de datos: Instrumento de recolecciéon de informacion y revision documental de expedientes clinicos de pacientes con
diagnostico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.
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Latabla 2 describe los hallazgos de los ecocardiogramas realizados a los pacientes. En
cuanto al ecocardiograma pre quirdrgico, se evaluo el grado de cabalgamiento aortico,
donde 39 pacientes (79.6%) mostraron un cabalgamiento mayor al 50%, y 10 pacientes
(20.4%) mostraron un cabalgamiento menor al 50%. También se evaluo el grado de
estenosis pulmonar, donde 35 pacientes (71.4%) presentaron un gradiente entre 30y 80

mmHg y 13 pacientes (26.5%) presentaron un gradiente superior a 80 mmHg

El tamafio del anillo de la valvula pulmonartambién fue evaluado, siendo el rango de 5
a 10 mm el mas comunmente observado en 29 pacientes (59.2%). Ademas, se evaluo la
fraccion de eyeccion al momento del diagndstico, donde 37 pacientes (75.5%)

presentaron una fraccion de eyeccion del 50 al 75%.

Finalmente, también se evaluaron los ecocardiogramas postquirdrgicos. Un paciente fue
excluido del anélisis; este paciente, que lamentablemente fallecié durante el
transquirdrgico, no tenia un ecocardiograma disponible. En 18 pacientes (37.5%) hubo

defectos residualesdespués de la intervencion. El efecto residual mas comun fuela CIV.

Tabla 3: Tratamiento médico empleado en nifiosde 0 a 5 afios con Tetralogia de Fallot

antes de ser intervenidos en el HNNBB entre el 1 de enero 2015 y el 31 diciembre de
2020.

Tratamiento recibido Cirugia Correctiva Cirugia Paliativa
n=35 n=6

Betabloqueadores

Propranolol 32 4 35
Diuréticos

Furosemida 4 3 ;
Digitalicos

Digoxina 1 . )
Otros 3 5 3

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacion y revision documental de expedientes clinicos de pacientes con
diagndstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.
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La tabla 3 describe el tratamiento prequirdrgico empleado en los pacientes con
Tetralogia de Fallot. De los 49 pacientes incluidos en el estudio, 41 (83.7%) recibieron
tratamiento médico previo a la cirugia, mientras que 8 pacientes (16.3%) no recibieron
ningun tratamiento médico antes de laintervencion quirdrgica. De estos ultimos, 7 fueron
sometidos a cirugia correctiva y 1 a cirugia paliativa. En cuanto a las edades de los
pacientesque no recibieron tratamiento médico, 3 tenian entre 6 meses y 2 afios, 3 entre
2 y5 afos,y 2 eran mayores de 2 afios. Es importante mencionarque,lamentablemente,

2 de estos pacientes fallecieron dentro de los 6 meses posteriores a la cirugia.

En relacion con los pacientes que si recibieron tratamiento médico en la tabla 3 se
observa que 36 (83.8%) fueron tratados con propranolol, 7 con furosemida, 1 con
digoxina y 3 con otros medicamentos.

RESULTADO4: ENUMERAR EN ORDEN DE FRECUENCIA LAS COMPLICACIONES

TRANS QUIRURGICAS Y POSTQUIRURGICAS DE LOS NINOS SOMETIDOS A
CORRECCION DE TETRALOGIA DE FALLOT

Tabla4: Complicacionestransquirdrgicasen nifios de 0 a 5 afios con Tetralogia de Fallot

en que fueron intervenidos en el HNNBB entre el 1 de enero 2015 y el 31 diciembre de
2020.

o o Cirugia Correctiva Cirugia Paliativa
Complicaciones trans quirdrgicas
n=42 n=7
Ninguna 36 7 43
Hemorragia 4 0 4
Arritmia 1 0 1
Paro cardiorrespiratorio 1 0 1

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacion y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.
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La tabla 4 muestra que la mayoria de los pacientes, 43 en total (87.8%), no
experimentaron complicaciones durante la cirugia. Esto incluye 36 pacientes que se

sometieron a cirugia correctiva 'y 7 pacientes que se sometieron a cirugia paliativa.

Las complicaciones que se presentaron incluyen hemorragia, arritmia y paro
cardiorrespiratorio. La hemorragia fue la complicacion mas comun, presentandose en 4
(8.2%) casos de cirugiacorrectiva. La arritmia y el paro cardiorrespiratorio se presentaron
en un caso cada uno, ambos durante cirugias correctivas. No se reportaron casos de

hemorragia, arritmia o paro cardiorrespiratorio en las cirugias paliativas.

Grafica 7: Complicaciones postquirargicas de los nifios con Tetralogia de Fallot.

Cardiacas
Pumonares
Infecciosas sistemicas 12
Infecciosas locales [ ENRGNRRLE
Hepétias
Renales “
Cardiorespiratorias n=49
Hematoldgicas ‘-

1] ] 10 15 xn

Complicaciones

Mimero de casos

Nota: Un paciente puede tener varias complicaciones simultaneamente.

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacién y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.
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Durante el periodo postquirtrgico, 14 pacientes no presentaron complicacionesy uno
fallecié en el transquirargico. Por lo tanto, se analiza lainformacion de 34 pacientes que

presentaron complicaciones postquirargicas.

Como se ilustra en la gréafica 7, las complicaciones mas frecuentes se presentaron en
los pacientes que recibieron Cirugia Correctiva. Estas fueron principalmente cardiacas,
presentandose en 17 pacientes (50.0%), seguidas por complicacionespulmonaresen 16

pacientes (47.1%) e infecciones sistémicas en 12 pacientes (35.3%).

Tabla. 5. Descripcion de complicaciones post quirdrgicas por sistemas en ninosde0a5

afioscon Tetralogia de Falloten quefueron intervenidosen elHNNBB entreel 1 de enero
2015y el 31 diciembre de 2020.

T e sai el Cirugia E:orrectiva Cirugia _Paliativa Tgtal
n=30 n=4 n=34

Cardiacas
Taquicardia supraventricular 4 1 5
Taquicardia sinusal 1 0 1
Bloqueo AV de tercer grado 1 0 1
Bloqueo AV de primer grado 3 0 3
Falla cardiaca derecha 5 0 5
Insuficiencia cardiaca 2 0 2
Pulmonares
Derrame pleural 12 1 13
Neumotdrax 3 0 3
Infecciosas sistémicas
Sepsis 10 2 12
Infecciosas locales
Neumonia 5 0 5
Infeccidn/ dehiscencia herida operatoria 3 0 3
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Hepaticas

Falla hepatica aguda 5 0 4
Renales
Falla renal aguda 4 0 4

Cardiorrespiratorias

Paro cardiorrespiratorias 4 0 4

Hematolégicas

Hemorragias 2 1 3
Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacién y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Falloten el HNNBB

La tabla 5 muestra las complicaciones postquirdrgicas de los pacientes. Las
complicacionesmas comunesfueron las cardiacas y dentro de estas, las arritmias fueron
las mas comunes, reportandose en 10 pacientes (29.4%) de los cuales la taquicardia
supraventricular se presentd en 5 casos. En cuanto a las complicaciones pulmonares,
los derrames pleurales fueron los méas frecuentes, observandose en 13 pacientes
(38.2%). Los 12 casos reportados de infecciones sistémicas correspondieron a episodios

de sepsis.

Finalmente, de los casos estudiados, 14 no presentaron complicaciones ni durante ni
despuésde lacirugia, en 13 casos, se observaron complicaciones Unicas, mientras que,
en 17 casos, las complicaciones fueron multiples. Ademas, se registraron 4 fallecimientos
durante el periodo postquirdrgico, un fallecimiento ocurrié secundario a un bloqueo AV
de tercer grado con necesidad de marcapasos, acompafiado ademas de disfuncion
severa del ventriculo derecho por ecocardiograma y fallarenal aguda con necesidad de
terapia de sustitucion renal y se presento al 3° dia de estancia en cuidados intensivos, y
los otros 3 fallecimientos ocurrieron uno al mes y los otros a los 6 dias y 8 dias

postquirurgicos debido a multiples complicaciones sistémicas.
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Tabla 6. Relacion entre tiempo de circulacién extracorporea y complicaciones en nifios
de 0 a 5 afios diagnosticados con Tetralogia de Falloty que fueron intervenidos en el
HNNBB entre el 1 de enero de 2015y el 31 de diciembre de 2020.

NUumero de Tiempo medio de circulacién
complicaciones extracorporea
Ninguna " 104 minutos
Una complicacién 107 minutos
Mas de una complicacion 132 minutos
Fallecidos 143 minutos

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacion y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Falloten el HNNBB

Latabla 6 ilustralos resultados del tiempo medio de bomba extracorporea asociados al
numero de complicaciones presentadas por cada paciente. La media de tiempo de
circulacion extracorporea en nuestro estudio fue de 115.7 minutos (rango de 44 minutos
a 230 minutos). En esta tabla se pone de manifiesto que el nUumero de complicaciones
aumentaconforme aumentael tiempo que el paciente permanece sometido a circulacion
extracorporea, El paciente con mayor tiempo de circulacion extracorpéreadurante cirugia
fue un paciente sometido a correccién total con un tiempo total de 230 minutos, quien
desarrollé varias complicaciones, entre ellas falla hepatica y renal con necesidad de

terapia de sustitucion renal y fallecio a los 8 dias postquirurgicos.
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Tabla 7. Cuidados post quirdrgicos proporcionadosanifiosde 0 a 5 afios diagnosticados
con Tetralogia de Falloty que fueron intervenidos en el HNNBB entre el 1 de enero de
2015y el 31 de diciembre de 2020.

Cirugia Correctiva Cirugia Paliativa
n=42 n=7

Cuidados post quirargicos

Dias con ventilacién mecanica

Oaldia 17 1 18
2 a5dias 13 5 18
6a 10 dias 10 0 10
Mas de 10 dias 2 1 3

Dias de estancia en la UCI

0ab5dias 18 4 22
6a 10dias 16 2 18
11 a 15 dias 5 0 5
16 a 30 dias 2 0 2
Mas de 30 dias 1 1 2

Necesidad de reintervencion quirdrgica

No necesita reintervencion 35 5 40

Necesita reintervencion 7 2 9

¢ Se realizd reintervencion en pacientes que la requerian?

Siy egresa vivo 2 1 3
Si'y fallece en reintervencion 3 0 3
No 2 1 3

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacion y revision documental de expedientes  clinicos de pacientes con
diagnostico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

La Tabla 7 revela que la mayoria de los nifios experimentaron una recuperacion
relativamente rapida, evidenciado por la breve necesidad de ventilacion mecénicay la
corta estanciaen la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI). Especificamente, 17 pacientes
(34.7%) requirieron ventilacion mecanica entre 0 y 1 dias, y 18 pacientes (36.7%)

estuvieron en la UCI entre 0 y 5 dias. La media de estancia en unidad de cuidados

54



intensivosfue de 7.5 dias y la mediana de 5 dias. La media de necesidad de soporte

ventilatorio fue de 4.4 dias.

Los dos pacientes que permanecieron ingresados por mas de 30 dias exhibieron las

siguientes caracteristicas clinicas:

El primer paciente fue diagnosticado con hipoplasiapulmonary se sometié a unaCirugia
Correctiva. En el postoperatorio, el paciente experimentd un paro cardiorrespiratorio
secundario a sepsis, neumonia nosocomial y falla aguda hepética, se identifico un
defecto residual en el ecocardiograma postoperatorio correspondiente a obstruccién
parcial del TSVD. A pesar de ser reintervenido, el paciente lamentablemente fallecio

durante su estancia hospitalaria.

El segundo paciente, diagnosticado con estenosis pulmonar, recibié una Cirugia
Paliativa. En el periodo postoperatorio, este paciente presentdé complicaciones como
derrame pleural, arritmia cardiaca correspondiente a TSV con necesidad de
cardioversion y amiodarona y sepsis. Ademas, se observé un defecto residual en el
periodo postquirdrgico y tuvo que ser reintervenida a los 2 dias debido a fistula
disfuncional. Tras unareintervencion, el paciente fue dado de alta y egreso con vida del

hospital.

En cuanto a la reintervencién quirlrgica, de los 9 pacientes que la necesitaron, 3 no
pudieron recibirla debido a que lamentablemente fallecieron y adicionalmente 3
fallecieron durante la reintervencion, lo cual subraya la gravedad de las complicaciones

que pueden surgir en estos casos.
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RESULTADO 5: DETERMINAR LA SOBREVIDA DE LOS PACIENTES
DIAGNOSTICADOS CON TETRALOGIA DE FALLOT

Tabla 8: Estado de salud de nifios de 0 a 5 afios diagnosticados con Tetralogia de Fallot
y que fueron intervenidos en el HNNBB entre el 1 de enero de 2015 y el 31 de diciembre

de 2020: Evaluacion al mes, 3 meses y 6 meses posteriores a la intervencion quirargica.

Saludable 37 41 42
Ingresado 5 1 0
Fallecido 7 0 0

Total 49 42 42

Fuente de datos: Instrumento de recoleccion de informacién y revision documental de expedientes clinicos de

pacientes con diagndéstico de Tetralogia de Fallot en el HNNBB.

La tabla 8 muestra unatendencia positiva en larecuperaciéon de los pacientes, donde la
mayoria mostré signos de mejora en su estado de salud durante los seis meses de
seguimiento. En el primer mes posterior a la intervencion, 37 de los 49 nifios se
encontraban en un estado saludable, mientras que 5 nifios permanecieron ingresados o
fueron reingresados. Lamentablemente, 7 nifios fallecieron dentro del primer mes
posterior a la cirugia, todos habian recibido Cirugia Correctiva. A los seis meses 42

pacientes se encontraban saludables.

Es relevante destacar que no hubo un incremento en el numero de fallecimientos
después del primer mes, manteniéndose constante en los siguientes meses de
seguimiento. Esto nos lleva a una tasa de supervivencia del 85.7% y una tasa de
mortalidad del 14.3% a los seis meses posteriores al procedimiento quirdrgico. La Tasa

de mortalidad especifica en nuestro estudio corresponde a 7.6 x 1,000 habitantes.
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X. DISCUSION

El presente estudio tuvo como objetivo principal el describir el perfil de los nifiosde 0 a
5 afios diagnosticados con Tetralogia de Falloty su seguimiento postquirurgico en el
Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom del 1 de enero de 2015 al 31 de diciembre
de 2020. Para explorar estos 6 afios, se adoptd una metodologia de investigacion
cuantitativa. Se llevé a cabo un estudio observacional,de caracter retrospectivo, de corte
longitudinal y descriptivo, utilizando la revision de expedientes clinicos de pacientes con
diagnostico de TOF intervenidos quirargicamente en el HNNBB. Esta metodologia
permitid una revision y analisis exhaustivos de los datos clinicos de los pacientes. La
naturaleza retrospectiva y longitudinal del estudio posibilitdé la revision de registros
médicos pasados y el seguimiento de los resultados de salud a lo largo del tiempo,
proporcionando unavision holistica y detallada de la evolucién clinica de los pacientes

involucrados en el estudio.

La tetralogia de Fallot es la cardiopatia congénita cianética mas frecuente, con una
incidencia reportada en la literatura de un caso por cada 3.600 recién nacidos vivos;
representando el 5-7% de todas las cardiopatias congénitasy afecta por igual a ambos

SeXos.

En nuestra revision del periodo comprendido entre 2015 a 2020 se observa de igual
forma a lo reportado en la literatura similar tendencia entre sexos con 25 pacientes

masculinosy 24 pacientes femeninos, con una proporcion F:M de 1:1 respectivamente.

En cuanto al area geografica de procedencia 26 pacientes proceden del area rural y 23
pacientes corresponden ala zona urbana evidenciando poca diferencia en el nUmero de
casos, lo que sugiere un adecuado acceso tanto en zona rural como urbana a los
Sistemas de Salud; de estos la mayoria de casos fueron provenientes del Departamento
de San Salvador con 10 casos seguido de La Libertad y Usulutan con 5 casos cada uno.
Unode los pacientes provino del vecino pais de Honduras. En cuanto laedad al momento

del diagndstico 19 de los casos fueron diagnosticados entre 1 mes a 6 meses con una
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medianade 1.5 mesesy unamediade 2.2 meses; el caso mas tempranamente reportado
fue un neonato de 7 dias de vida. Es importante destacar que, en el caso de nuestra
institucion al ser un centro nacional de referencia, muchos pacientes ya cuentan con
diagnostico en la etapa neonatal realizado por cardidlogos pediatras en hospitales
materno infantiles y son referidos para continuar controles en el HNNBB posterior al mes
de vida, por lo cual la edad mas frecuente al momento del diagnéstico en nuestra
institucion oscilé mas alla del primer mes. La media de edad de todo nuestro grupo de
estudio al momento del diagnéstico oscilé en 4 meses y la medianaen 3 meses. La edad
mas frecuente ala cual se realiz6 la cirugia oscil6 entre los 2 a los 5 afios con 19 casos,
una edad media al momento del procedimiento de 2 afios 5 meses y una medianade 2
afos, lo cual contrasta con la edad media reportada en los paises desarrollados que
ronda los 14 meses,’ y varia respecto al estudio llevado a cabo por Salazar H® entre
2005 a 2008 en el HNNBB quien encontr6 que la edad mas frecuente a la que se
realizaba intervencion quirdrgica oscilaba en mayores de 5 afios. Muchos estudios han
demostrado una significativa morbilidad y mayor tasa de reintervenciones en nifios que
se someten a reparaciéon quirdrgica antes de los 3-6 meses de edad, sin embargo, en
nuestro estudio solo se reporta un caso el cual fue sometido a los 5 meses de edad a

cirugia correctiva total con buena evolucioén clinica.

En nuestro estudio el 100% de los pacientes contd para su diagndstico con estudios de
gabinete tales como radiografia de térax, electrocardiograma y ecocardiograma, siendo
los hallazgos méas frecuentemente encontrados la Cardiomegalia (25 casos) y la
hipertrofia ventricular derecha; en cuanto a las variantes anatomicas de TOF
encontradas, en nuestro estudio Unicamente reportamos 2 casos de TOF con atresia
pulmonar lo que corresponde al 4% de los casos y contrasta con lo reportado en la
literatura donde se reporta este hallazgo en el 15 a 20% de los pacientes, cabe destacar
gue ambos pacientes fueron sometidos a realizacion de fistula sistémico pulmonar como
medida de paliacion de sintomas. La tetralogia de Fallot con ausencia de valvula
pulmonary la pentalogia de Fallotfueron los tipos menos frecuentes solo reportados en

1 caso cada uno, lo cual es similar a lo reportado en la literatura.
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En cuanto al tipo de intervencion quirdrgica el mas frecuentemente realizado en nuestro
centro hospitalario corresponde ala Cirugia Correctiva Total con un 86% Yy solamente en
7 de los 49 pacientes sometidos al estudio se realizo unafistulasistémico pulmonarcomo
medida de paliacion. Entre las complicaciones transquirdrgicas la mayoria de pacientes
no presentd ninguna complicacion durante el procedimiento, 1 paciente presentd

Fibrilacién Ventricular en sala de operaciones lo cual ocasiono6 su fallecimiento.

Entre las complicaciones postoperatorias se reportd que 17 pacientes presentaron mas
de unacomplicacion durante el postquirtrgico; 12 pacientes correspondientes al 24.4%
presentaron derrame pleural haciendo de este la complicacién postquirdrgica mas
frecuentemente encontrada en nuestro estudio, lo cual concuerda con el estudio
internacional llevado a cabo en Espafia’ donde el derrame pleural también fue la
complicacion mas frecuente encontrada en 15 pacientes (21.7%) y al igual que lo
reportado por Salazar H entre 2005 y 2008 en el HNNBB® quién report6 derrame pleural
como complicacion mas frecuente en el 49% de los pacientes. Como segunda
complicacion mas frecuente en nuestro estudio se reportd que 12 pacientes (24.4%)
fueron reportados con Sepsis en el postquirdrgico;10 pacientes presentaron arritmias, de
los cuales 5 correspondieron a Taquicardia Supraventricular con necesidad de
cardioversion y manejo farmacologico, en 1 paciente se reporté Taquicardia sinusal, en
3 pacientes bloqueo AV de primer grado y en 1 paciente se reportd bloqueo AV de tercer
grado en el primer dia postoperatorio, con necesidad de uso de marcapasos externo sin
embargo fallece al tercer dia postoperatorio, datos que contrastan con el estudio
publicado en Espafia que fue llevado a cabo en el Hospital Universitario Carlos Haya en
Malaga’ en el afio 2016 donde la arritmia mas frecuentemente encontrada fue la
taquicardia ectdpica de la union en el 18.8%. El resto de complicaciones reportadas
correspondieron a falla cardiaca derecha en 5 pacientes, neumonia en 5 pacientes,
hemorragia, falla renal, falla hepatica, neumotérax, dehiscencia de herida operatoria e
infeccion del sitio quirdrgico en menor proporcion; cabe destacar que 14 pacientes no
presentaron ninguna complicacion. La media de tiempo de circulacién extracorpérea fue
de 115.7 minutos (rango de 44 minutos a 230 minutos) y un tiempo de circulacion

extracorporea mas largo se asocid6 con mayor numero de complicaciones en los
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pacientes. En 36 casos, los dias de ventilacion mecanica oscilaron entre 0 a 5 dias,
siendo 10 pacientes extubados inmediatamente posterior a finalizar el procedimiento
quirdargico. Solamente en 3 pacientes fue necesario soporte ventilatorio invasivo por mas
de 30 dias. El 44.8% de los casos que corresponden 22 pacientes presentaron estancia
en unidad de cuidados intensivos entre 0 a 5 dias, como hallazgo importante estos
pacientes presentaron tiempos de circulacion extracorpérea menores a 100 minutos,
mientras que los pacientes con estancias en cuidados intensivos mayores a 6 dias
tuvieron tiempos de circulacion extracorporea mayores a 100 minutos. En 26 pacientes
no se reportaron defectos residualesy en 22 si se reportaron, dentro de ellos el defecto
residual mas frecuente fue la CIV. 9 pacientes de nuestro estudio se reportaron con
necesidad de reintervencion, 3 de ellos fueron reintervenidos y 3 pacientes fallecieron al
realizar la reintervencion 1 de ellos por severa estenosis infundibular, otro paciente
durante la revision de hemostasia por sangrado masivo y el tercero durante la

reintervencién por fistula sistémico pulmonar obstruida.

El seguimiento de los pacientes se realiz6 hasta 6 meses posterior al procedimiento
quirurgico reportandose unatasa de mortalidad del 14.3% y unatasa de supervivencia
de 85.7%. Estudios de paises desarrollados reportan tasas de mortalidad bajas de
menos del 3%, mientras que las tasas de mortalidad de paises en vias de desarrollo son
mas altas entre 6,9-15,3%?!, evidenciando porcentajes similares a los reportados en
nuestro estudio. En el primer mes postoperatorio se reportaron Gnicamente 5 pacientes
ingresados, 2 de ellos con larga estancia en unidad de cuidados intensivos debido a
multiples complicaciones, 1 de ellos en reingreso por neumonia adquirida en la
comunidad, 1 por Insuficiencia Cardiaca congestiva, y 1 de ellos en reingreso por
dehiscencia de herida operatoria, al tercer mes postquirirgico solamente reportamos 1
paciente que reingresé nuevamente por cuadro de insuficiencia cardiaca congestiva;
destacando que este paciente corresponde al reportado como variante anatémica de
TOF con ausenciade valvula pulmonar. Ningun paciente fallecié posterior al primer mes
postoperatorio. La tasa de Mortalidad especifica por causa (TME) en nuestro estudio fue
de 7.6 x 1000 habitantes
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XI. CONCLUSIONES

Perfil Sociodemografico y Epidemioldgico:

Se analizaron 49 expedientes clinicos de nifios con Tetralogia de Fallot, de los
cuales el 86% recibid6 cirugia correctiva y el 14% cirugia paliativa.

La distribucién por género fue equitativa, con un 50% de pacientes femeninosy
un 50% masculinos.

La mayoria de los pacientes provienen de areas rurales (44.9%) y urbanas
(40.8%) de El Salvador, con unarepresentacion significativa de la region oriental.
La mayoria de los diagnésticos se realizaron entre 1 mes y 6 meses de edad, y la

intervencion quirargica predominante se llevé a cabo entre los 2 y 5 afios de edad.

Variantes anatomicas de Tetralogia de Fallot:

Unicamente se reportd un 4% de pacientes con variante anatémica de atresia
pulmonary un 2% de pacientes con variante anatdmica de ausencia de valvula
pulmonar.

En pacientes con hipoplasia de ramas pulmonares o atresia pulmonar se practico
inicialmente una fistula sistémica pulmonar y posteriormente una cirugia

correctiva, algunos pacientes aln se encuentran a espera de reintervencion.

Métodos Diagndsticos y Terapéuticos:

Todos los pacientes se sometieron a rayos X de térax, ecocardiograma y
electrocardiograma. Un 22.4% también se sometié a un AngioTAC cardiaco.

La cardiomegalia fue la condicibn mas observada en los rayos X de torax.

En los electrocardiogramas, la hipertrofia del ventriculo derecho fue el hallazgo
predominante.

La mayoria de los pacientes recibio tratamiento médico previo a la cirugia, siendo

el propranolol el medicamento mas cominmente administrado.

61



Complicaciones Trans y Post quirdrgicas:

Durante el procedimiento quirdrgico, la mayoria de los pacientes (87.8%) no
presentd complicaciones. Las complicaciones observadas incluyeron hemorragia,
arritmia y paro cardiorrespiratorio.

Post quirdargicamente, las complicaciones cardiacas fueron las méas frecuentes,
seguidas por complicaciones pulmonares e infecciones sistémicas. La sepsisy el
derrame pleural fueron las complicaciones mas comunes dentro de estas
categorias.

Sobrevida de los pacientes

Hay una mejora notable y continua en el estado de salud de los pacientes con el
tiempo. El namero de nifios saludables aumento de 37 en el primer mes a 42 en
el sexto mes después de la intervencidn quirdrgica.

El nimero de nifios que permanecieron ingresados disminuyé significativamente
con el tiempo, pasando de 5 en el primer mes a ninguno en el sexto mes.

La tasa de mortalidad se mantuvo constante después del primer mes, con 7
fallecimientos, lo que representa una tasa de mortalidad del 14.3%.

La tasa de supervivencia a los seis meses después de la intervencién quirdargica
fue del 85.7%.

La tasa de mortalidad especifica por causa (TME) para los pacientes con

tetralogia de Fallot en nuestro estudio corresponde a 7.6 x 1000 habitantes.
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XIl. RECOMENDACIONES

Para el ministerio de Salud:

1. Educacion y Capacitacion:

Continuar con la educacién médica continua acerca del tamizaje cardiaco
neonatal para que este pueda ser empleado en la mayoria de recién
nacidos previo al alta hospitalaria logrando mantener una deteccion
temprana de cardiopatias congénitas.

Continuar capacitando a los pediatras que atienden recién nacidos en los
diferentes centros hospitalariosdonde no se cuenta con cardiélogo pediatra
en latoma de ecocardiografia funcional para una deteccién tempranade la
tetralogia de Falloty poder asi instaurarunaderivacion tempranaal hospital
de tercer nivel y un tratamiento oportuno de la cardiopatia.

Implementar programas educativos para padres Yy cuidadores,
proporcionando informacién sobre la condicion, manejo y cuidado en el

hogar.

2. Mejoras en el diagndstico prenatal:

Mejorar la deteccion prenatal a través de la instauracion de ecocardiografia
fetal para aumentar el diagndéstico de Tetralogia de Fallot y otras
cardiopatias congénitas logrando unaintervenciéon multidisciplinaria antes

del nacimiento.

Para el Hospital Nacional de Nifios Benjamin Bloom:

1. Evaluacion y mejora Continua de las estrategias de intervencién quirurgicas:

Continuarevaluandoy mejorando las estrategias de intervencién quirtrgica
y manejo postoperatorio para maximizar las tasas de éxito y minimizar las

complicaciones y mortalidad. Esto incluye disminuir la edad de los
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pacientes para que sean candidatos a Cirugia Correctiva y dar preferencia
a la Cirugia Correctiva.

e Minimizar el tiempo de circulacidn extracorpérea en el transquirdrgico para
lograr disminuir el riesgo de complicaciones.

e Garantizar que en la mayoria de nifios diagnosticados con Tetralogia de
Fallot se pueda realizar un AngioTAC cardiaco para evaluar de mejor
manera la anatomia cardiovascular y asi poder establecer un plan
quirargico efectivo y tratar de minimizar el tiempo que el paciente sera

sometido a circulacion extracorpoérea.

e Contar con mayor numero de médicos radidlogos especializados en
angiotomografia cardiaca para que este estudio pueda estar disponible
para la mayoria de pacientes que lo requieran y en el menor periodo de

tiempo.

2. Registro en expedientes clinicos:

e Realizar una mejora en el registro de los estudios de gabinete en los
expedientes de los pacientes para que puedan estar disponibles en forma
digital los registros de los angioTAC cardiacos y asi evitar el extravio de los
reportes escritos que pueden ser de utilidad al momento de realizar

estudios posteriores.

3. Analisis Detallado de los Casos de Mortalidad:
e Realizar un anélisis detallado de los casos de mortalidad para identificar
cualquier patron o causa comun que pueda ser abordada para mejorar las

tasas de supervivencia.
3. Promover la Investigacion Continua:

e Se sugiere a la comunidad médica del HNNBB continuar realizando

investigaciones sobre el tema para evaluar continuamente las mejoras en
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los programas médico-quirurgicos, asi como su efecto en las tasas de
supervivencia y mortalidad.
4. Colaboracion Multidisciplinaria:

e Continuarcon la realizacion de conveniosy alianzas internacionales que
fortalezcan econdmicamente los programas de cardiologia y cirugia
cardiovascular, para poder contar con mayor namero de instalaciones que
cuenten con el equipo necesario para realizar cirugias cardiovascularesy
asi intervenir oportunamente a un mayor namero de nifios con Tetralogia
de Fallot.
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XIll. CONSIDERACIONES ETICAS.

La presente investigacion se realizd a través de revision de expedientes clinicos de
pacientes diagnosticados con Tetralogia de Fallot en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom. Se respeto la identidad de los pacientes que fueron sujetos de estudio

ya que no se utilizaron sus nombres.

Se asumio el compromiso de proteger la privacidad de los pacientes que se incluyeron
en el estudio y se asignd un numero correlativo a cada uno con el fin de respetar la
confidencialidad de los participantes respetandose los principios de beneficencia, no
maleficencia, autonomia y justicia. Se respetd la informacion obtenida y bajo ningun
motivo sus resultados seran utilizados con fines de lucro; solo el investigador tendra

acceso a la base de datos del presente estudio.

No se utilizé consentimiento informado ya que los datos fueron recopilados a partir de
los expedientes clinicos de cada uno de los pacientes. Los pacientes no fueron
sometidos a ningun procedimientoinvasivo que no se hayarealizado previamente (rayos

X de térax, electrocardiograma, ecocardiograma, TAC, intervencién quirurgica).

La informacion recabada se sometié a evaluacion y aprobacion de protocolo por Comité
de Etica del Hospital Nacional de Nifios Benjamin BloomYy se utilizara Ginicamente con el
proposito de enriquecer el conocimiento cientificoy al finalizar el estudio, los resultados
seran presentados publicamente respetando laidentidad de los pacientes y seran dados

a conocer a las personas interesadas respetando la confidencialidad de la informacion.
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XIV. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

2021 2021

ANO 2021 2021 2021 2021 2021 2021 2021 2021 2021

MES FEBRERO MARZO ABRIL MAYO JUNIO JULIO AGOSTO SEPTIEMBRE OCTUBRE NOVIEMBRE DICIEMBRE
112(3(4|1)2)|3(4

SEMANAS
RETIES 1 |2|3|4|1|2|3|4|2|2(3]a|1|2|3|a|1|2|3|a|1|2|3|a]1]|2|3|a|a1|2|3]|a|a1|z2]3|a
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N
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N
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N A COMITE
BIPARTITO
ENTREGA DE
PROTOCOLO AL
COMITE DE ETICA
HOSPITALARIO
EJECUCION DEL
PROTOCOLO DE
INVESTIGACIO
N
TABULACION,
ANALISIS E
INTERPRETACION
DE DATOS
REDACCION DE
INFORME FINAL
ENTREGA DE
INFORME FINAL

DEFENSA DE
TRABAJO
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XV.PRESUPUESTO

COMPUTADORA 1 $0 (YA EXISTENTE)
IMPRESIONES 500 $200

PAPEL BOND 3 RESMA $12.00

LAPICEROS 3 $1.00

GASTOS IMPREVISTOS $300 (APROX.)
INVERSION $400

ACADEMICA

EMPASTADOS Y| 15 $110

ANILLADOS

TOTAL $1023
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XVIl. ANEXOS



ANEXO 1. FISIOPATOLOGIA DE LA TOF
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ANEXO 2. DIFERENTES TIPOS DE CIRUGIAS PALIATIVAS PARA TOF
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ANEXO 3. ELEMENTOS DE LA PREGUNTA DE INVESTIGACION

Paciente o | Nifiosde 0 a5 afios con diagndstico de tetralogia de Fallotque se les

poblacion realizé correccion del defecto en el Hospital Nacional de Nifios
Benjamin Bloom.

Evento de | Revisarlas complicaciones médicas presentadas en el postoperatorio

interés inmediato y hasta 6 meses posteriores a la cirugia.

Resultados e Conocer el perfil de la poblacion infantil a quien que se le

realizo correccion quirtrgica de la tetralogia de Fallot.
Conocerlostipos de Tetralogia de Fallotoperada en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

Conocer los factores que determinan el tipo de intervencion
quirargica empleada en los nifios con Tetralogia de Fallot.
Conocerlas complicaciones transquirdrgicas y postquirdrgicas
de los pacientes con Tetralogia de Fallot en el Hospital
Nacional de Nifios Benjamin Bloom.

Determinar la sobrevida de los nifios con Tetralogia de Fallot
en el Hospital Nacional de nifios Benjamin Bloom hasta 6
meses posterior a la cirugia.
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ANEXO 4. OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES DEL ESTUDIO PERFIL Y SEGUIMIENTO
POSTQUIRURGICO EN NINOS DE 0 A 5 ANOS CON TETRALOGIA DE FALLOT EN EL HOSPITAL NACIONAL
DE NINOS BENJAMIN BLOOM DEL 1 DE ENERO 2015 A 31 DICIEMBRE 2020.

[Definicién Operacional

[Indicador

[Tipo de variable

Tiempo cronolégico desde elMedia de edad alCuantitativa continua 0-1m
nacimiento hasta elmomento del diagnésticg 1m-6m
momento de la evaluacion 6m-1 afio
la-2a
Mayor de 2 afios
Sexo biolégico con el queSexo mas frecuente Cualitativa nominal Masculino
naci6 el paciente Razon entre sexos Femenino
Indeterminado
« -[Tiempo cronolégico desde elMedia de edad alCuantitativa continua 0-1m
intervencién nacimiento hasta elmomento de I3 1m-6m
quirdrgica momento de la intervenciénintervencion quirdrgica. 6m-1 afo
quirdrgica. la-2a
Mayor de 2 afios
Zoiglel eleglens ciile s ICaracteristicas Frecuencia  del &realCualitativa nominal Rural
de procedencia demogréficas de lageografica Urbano
comunidad
Region Zonaterritorial delimitada poiFrecuencia porCualitativa nominal Santa Ana
demogréfica « lcaracteristicas naturales departamento de E Ahuachapén
procedencia Salvador Sonsonate
Chalatenango
La Libertad
San Salvador
Cuscatlan
La Paz
San Vicente
Cabarnias
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San Miguel
Usulutan
Morazan
La Unién

| [Definiciéon operacional [Indicador [Tipo de variable
Fallot Rosa Estenosis Pulmonar|Frecuencia de FallofCualitativa nominal
Moderada: gradiente  gRosa
través de la valvula pulmonar

de 30-80 mmhg

Cabalgamiento discreto de Ig
aorta

CIV pequeio: menos de 4

mm o relacion tamafio del
defecto septal respecto al
didametro del anillo adrtico
(CIV: An Ao) menos de 1/3
[=iclone =i ele 2ol |[Estenosis pulmonanFrecuencia de FallofCualitativa nominal Si
moderada: gradiente  atipico No
través de la valvula pulmonar
de 30-80 mmHg

Aorta cabalgante sobre el
ventriculo derecho

CIV subaortica mayor a 4mm
o CIV: An Ao mayor a 2/3
cicloe=iesr selllo)|Tipo 1: estenosis pulmonarfFrecuencia de tipos deCualitativa nominal Si
con ciisslizlcon ductus arterioso|tetralogia de Fallot con No
Pulmonar persistente atresia pulmonar
Tipo 2: estenosis pulmonar
con ductus arterioso|
persistente + arterias
pulmonares hipoplasicas
Tipo3: La via anémala de
flujo a los pulmones es un
ductus o colaterales pero
ademéas las dos arterias
pulmonares, la que va al
pulmén derecho y la que sz
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al pulmén izquierdo, no son
confluentes (no estan
unidas) y nacen cada una Vyj
reciben sangre de un sitio
distinto.

Tipo 4: estenosis pulmonar
con colaterales sistémicas
aorto pulmonares

ihetralogiandesEaliolAC [ =N de valvulg
woinl cllsiseel slpulmonar

WL sl el |Aorta cabalgante
CIV mayor 4 mm
Hipertrofia

derecho

ventriculo

\Variable [Definicién operacional

Rx de térax

del corazén d
niflos con tetralogia de Fallo
Arco adrtico lateralizado a |4
derecha

Frecuencia de tetralogig
de Fallot con ausencia de
valvula pulmonar

Cualitativa nominal

[Indicador

Identificar, la media y la
frecuencia de log
hallazgos encontrados en
la radiografia

[Tipo de variable
Cualitativa nominal

Si
No

Imagen:
Normal
En forma de bota
Tamarfio del corazén:
Menor de 0.5

Mayor de 0.5

Arco adrtico a la derecha:
Si

No

Estudio de gabinete
empleado al momento del
diagnéstico  caracterizado
por:
Desviacion del
derecha
Patron RsR
Hipertrofia
derecho

eje a la

de Ventriculo

Identificar la frecuenciq
de los hallazgos
caracteristicos en el EKG

Cualitativa nominal

Patron RsR:
Si
No

Hipertrofia de Ventriculo derecho

Si

No
Normal
Si

No
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Normal

Sleelecipelole sl |Estudio de gabinetegldentificar la media de los|Cualitativa nominal Grado de cabalgamiento aértico
empleado al momento delcambios en e Menor a 50%
diagnéstico  caracterizado|ecocardiograma Mayor a 50%

por:
Grado de cabalgamiento
aortico: menor o mayor de
50%

Estenosis pulmonar:

Ligera: gradiente inferior a 30
mmHg
Moderada: gradiente entre
30-80mmHg

Severa: gradiente mayor g
80 mmHg
Tamafio del anillo de Ia
valvula pulmonar: con un
rango normal entre 10.8 +/
5.4 mm
Fraccién de eyeccion: segun
la AHA el valor normal oscilg
entre 50-75%

Estenosis pulmonar:

Ligera

Moderada

Severa

Tamafio del anillo de la valvula
pulmonar:

Menor de 5 mm

5a10 mm

10 a 15 mm

Mayor a 15 mm

Fraccién de eyeccion:
Menor de 50%
50-75%

Mayor de 75%

AngioTAC Estudio cardiaco no invasivo|ldentificar la frecuencigCualitativa nominal Cuenta con AngioTAC cardiaco:
que utiliza rayos X pargde los hallazgos| Si

tomar imagenes del corazénanatdémicos en e No

y valorar la anatomia de las|AngioTAC
arterias coronarias,
evaluando:

Foramen oval permeable

Arco aortico derecho

Atresia de la arteria pulmonatr
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Anomalias de las arterias
coronarias

Persistencia del conducto

arterioso

\Variable [Definicién operacional [Indicador [Tipo de variable
@ldieflzn eelliziicEmpleada  en  nifios  corfFrecuencia de cirugialCualitativa nominal
Blalock cllssloftetralogia  de  Fallot conpaliativa No
modificado cianosis profundg
inadecuada para I3
reparacion neonatal
temprana
©ldlle et weeihclimplica el uso de un parchegFrecuencia de cirugialCualitativa nominal Si
para el cierre de CIV y septaijcorrectiva total No
de nuevo la aorta al VI

\Variable [Definicién operacional [Indicador [Tipo de variable

Necesidad o/:| Esla cantidad de dias que elMedia de dias Cuantitativa nominal
cuidados paciente  permanece e
intensivos cuidados intensivos

11 a 15 dias
16 a 30 dias
Mas de 30 dias
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Dias que los nifiosfPromedio en base alCualitativa ordinal Oaldia
postquirdrgicos permaneceninimero de dias de 2 a5 dias
con ventilacion mecanica  |ventilacion mecéanica 6 a 10 dias

Mas de 10 dias
Son aquellas que involucranFrecuencia deCualitativa nominal Hemorragia
fallo de bomba cardiaca quelcomplicaciones Shock cardiogénico
puede conducir a shock hemodinamicas
Lesibn a nivel del SNC|Frecuencia degCualitativa nominal Edema cerebral
manifestada con signos ylcomplicaciones del SNC Convulsiones
sintomas neuroldgicos
Lesiones pulmonares queFrecuencia deCualitativa nominal Atelectasia
causan fallo respiratorio yjcomplicaciones Derrame pleural
dafio al parénquimalpulmonares Neumonia
pulmonar
Lesiones renales quegFrecuencia deCualitativa nominal Insuficiencia renal aguda
pueden causar dafiojcomplicaciones Desequilibrio hidroelectrolitico
reversible o irreversible &
nivel del parénquima
Entidades infecciosas|Frecuencia deCualitativa nominal Sepsis
secundarias al actojcomplicaciones Flebitis
quirdrgico Infeccidn del sitio quirlrgico
Dafio directo o secundario alFrecuencia degCualitativa nominal Arritmia
miocardio complicaciones Insuficiencia cardiaca

Hipertension arterial
Periodo que transcurre entreMedia de evolucidn Cualitativa Nominal Vivo: si 0 no
el final de una operaciény Ig Fallecido: si 0 no
completa recuperacion del
paciente, o la recuperacion
parcial del mismo, con
secuelas.
Periodo que ComienzalFrecuencia del periodo|Cualitativa nominal Transquirurgica

inmediatamente después de
la cirugia y continua hastg
gue el paciente es dado de
alta del cuidado médico,
definiéndose:

transquirurgicas: durante |a

cirugia

de complicaciones

Postquirtrgica
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Cirugia realizada
Factores

contribuyen
sobrevida

Condicion

orelellpiiss aelsiicgledposterior a la cirugia: en su

a la cirugia

st slComplicaciones

Inmediatas en las primeras
24 horas posterior a g
cirugia

Mediatas: del 2 dia al 21° dig
postquirdrgico
Tardias: méas de 21 dias
posterior a la cirugia

[Definicién operacional |
Sexo bioldgico del pacientg

Indicador

Porcentaje entre sexos

[Tipo de variable
Cualitativa nominal

Masculino

quirlrgica realizada

intervencién quirdrgica

al momento de I3 Femenino

intervencién quirdrgica Indeterminado

Edad: tiempo cronolégico efMedia de edad alCualitativa ordinal 0-6 meses

el momento de [gmomento de E 6 meses a 1 afio
intervencién quirdrgica intervencién quirdrgica Mayor de un afio

Tipo de intervenciénFrecuencia del tipo deCualitativa nominal Fistula Blalock -Taussig

Cirugia correctiva total

Promedio

de

Cualitativa nominal

Hemodinamicas

postquirdrgico, alos 3 meses
y a los 6 meses posterior alg
intervencién

-|postquirdrgicas: resultados|complicaciones Infecciosas
desfavorables que afectanrelacionadas con Ig Cardiacas
negativamente el prondsticolsobrevida del paciente Neurolégicas
de la enfermedad

o :|]|Estado de salud del pacientePorcentaje de lgCualitativa nominal Saludable
condicion del paciente Ingresado
primer control al mes| Fallecido
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ANEXO 5. EVALUACION DIAGNOSTICA Y ESTUDIO PREQUIRURGICO EN
NINOS DE 0 A SNANOS CON TETRALOGTA DE FALLOT EN EL HOSPITAL
NACIONAL DE NINOS BENJAMIN BLOOM (2015-2020)

Estudio de gabinete

Puntos Clave

Rayos X de térax

"Corazon en forma de bota" causado por hipertrofia del
ventriculo derecho

Reduccién de las marcas vasculares pulmonares debido
a Obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho

Gases arteriales

PaO2 baja, que no aumenta con oxigenoterapia.
Excluye signos de descompensacion. (por ejemplo,
lactato y bicarbonato)

Electrocardiograma

Desviacion del eje a la derecha

Onda R alta en V1: hipertrofia ventricular derecha
Ondas P altas (P pulmonale): agrandamiento auricular
derecho

Excluir arritmias

Ecocardiograma

Confirma el diagndstico. Preguntas Clave:

(i) ¢Qué tan grave es la obstruccion del tracto de salida
del ventriculo derecho? ¢ A qué nivel es la obstruccion?
(ii) ¢ COmMo es la anatomia intracardiaca?

(iii) ¢Cuéles son los defectos congénitos asociados,
incluida la anatomia coronaria?

Cateterismo cardiaco

Casi nunca se requiere a menos que se planifiqgue una
intervencion terapéutica;

Rara vez se puede utilizar en casos complejos para
delinear la anatomia coronaria, evaluar colaterales, y
obtener medidas de presién intracardiacas.

Available from: https://bestpractice.omj.com/topics/engb/701. [Accessed 31 May 2021]
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ANEXO 6. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS

X

HOSPITAL NACIONAL DE NINOS
BENJAMIN BLOOM

UNIVERSIDAD DE EL SALVADOR
FACULTAD DE MEDICINA
HOSPITAL NACIONAL DE NINOS BENJAMIN BLOOM.

INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS DEL TRABAJO DE
INVESTIGACION “PERFIL Y SEGUIMIENTOPOSTQUIRURGICODELOS NINOS
DE 0 A 5 ANOS CON TETRALOGIA DE FALLOT EN EL HOSPITAL NACIONAL
DE NINOS BENJAMIN BLOOM EN EL PERIODO COMPRENDIDO DEL 1 DE
ENERO 2015 A 31 DICIEMBRE 2020”

Investigados Principal: Lisseth Noemy Heredia Galdamez.

DATOS
1. Sexo: a)F :|:| b)M: c) Ind:
2. Procedencia: a) rural: b)urbano:

3. Departamento de procedencia:

4. Edad de diagndstico de la tetralogia de fallot:
Menos de 1 mes:

Im-6m:

6m-1 afio:

1 aino- 2 anos:

2 aflos en adelante:

5. Tratamiento médico recibido previo cirugia:
a) Betabloqueadores:

b) Diuréticos:

c)Digitalicos:
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d)Otro:

6. Edad en que se realiz6 cirugia de tetralogia de fallot:
a) Menores de 6 meses:

b)6 meses a 2 afios

c)2 afios a 5 afios:

d)mayor de 5 afios:

7.Métodos diagnosticos usados:
a) Rx de torax

b) EKG

c) Ecocardiograma

d) AngioTAC cardiaco

e) Todas

8 . Caracteristicas encontradas en la Rx de torax:
a) Imagen en bota:

b) Normal:

c)Cardiomegalia

e) Aorta desviada a la derecha:

f) Vascularidad pulmonar aumentada

9. Caracteristicas encontradas en el EKG:
a) Hipertrofia biventricular

b) Patrén RsR:

c)Hipertrofia ventriculo derecho

d)Normal

10. Grado de cabalgamiento aortico en el ecocardiograma:
a) Menor a 50%:
b) Mayor a 50%

11. Grado de estenosis pulmonar:
a) Gradiente inferior a 30 mmHg:

b) Gradiente entre 30 y 80 mmHg:
c)Gradiente mayor a 80 mmHg:

12. tamafo del anillo de la valvula pulmonar:
a) Menor de 5 mm:

b)5 a 10 mm:

c)10 a 15 mm:

d)Mayor a 15 mm:

13. fraccion de eyeccion al momento del diagnostico:
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a) Menor de 50%:
b) 50-75%:
c) Mayor de 75%:

14. Variante anatémica de Tetralogia de Fallot

a) Fallot Rosado

b) Con atresia pulmonar

c) Con ausencia de valvula pulmonar
e) Con hipoplasia pulmonar

g) Pentalogia de Fallot

15. Tipo de intervencidn quirurgica:
a) Fistula sistémico pulmonar
b) cirugia correctiva total

16. Complicaciones transquirurgicas:

a) arritmia

b) Hemorragia
c)Paro cardiaco
d)Ninguna

17. Complicaciones postquirurgicas:
a) Insuficiencia cardiaca:
b) Blogqueo AV:
c) Otro tipo de arritmia:
d) Atelectasia:
e) Infeccion:
e Sepsis:
e Flebitis:
e Neumonia:
e Otras infecciones:
f) Hemorragias:
g) Insuficiencia renal
h) Desequilibrio hidroelectrolitico
e hiponatremia
e Hiperkalemia
e Otro tipo de desequilibrio:
1) Edema cerebral
j) Convulsiones
K) Hipertension arterial
) Otra complicacién
m) Ninguna complicacion:
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18. Dias de Ventilacién mecanica
a)0aldia

b) 2 a5 dias

c) 6 a 10 dias

d) méas de 10 dias

19. Dias de estancia en Unidad de Cuidados Intensivos
a) 0 a5 dias

b) 6 a 10 dias

c) 11 a 15 dias

d) 16 a 30 dias

e) Mas de 30 dias

20.Caracteristicas del Ecocardiograma postquirurgico.
a) Con defecto residual

b) Sin defecto residual

c) Sin ecocardiograma postquirdrgico

21. Necesidad de reintervencién quirurgica
a) Necesita reintervencion
b) No necesita reintervencion

22. Fue reintervenido quirdrgicamente
a) Si

b) No

c) Fallece en reintervencion

23. Estado de salud al momento de su primer control en consulta externa de
cardiologia:

a) Saludable

b) Ingresado

c)Fallecido

24 .Estado de salud 3 meses posterior ala cirugia:
a) Saludable

b) Ingresado

c)Fallecido

25. Estado de salud 6 meses posterior a la cirugia:
a) Saludable

b) Ingresado

c)Fallecido
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