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Introduccion

En pacientes con Tetralogia de
Fallot (TF) sometidos a cirugia
correctora se han identificado
multiples factores de riesgo que
predisponen a sufrir arritmias
ventriculares graves y muerte si-
bita cardiaca (MSC) tardiamente.
Si afiadimos a esto el desarrollo
tan importante que han tenido las
técnicas electrofisiolégicas vy la
terapia eléctrica de las arritinias
cardiacas en los Gltimos anos, po-
demos entrever un futuro mas es-
peranzador en el manejo y la pre-
vencion de las complicaciones
tardias mas terribles que amena-
zan a estos pacientes, cuales son
los trastornos del ritmo y con-
duccidn cardiacos.

Se presenta el caso de una pa-
ciente joven, con TF intervenida
quirdrgicamente 24 anos antes,
que sufrié una muerte subita car-
diaca.

Caso Clinico

Se trata de una mujer de 36 a.
natural de Portugal y trasladada a
Angola a los pocos meses de vida.
Fue diagnosticada de Tetralogia de
Fallot (TF) a los 10 meses de na-
cer, a raiz de un cuadro clinico de
dificultad respiratoria en las tomas,
retraso ponderal y, posteriormente,
fatiga y cianosis con los esfuerzos.
Residié en Angola hasta los 8 afios
de edad, trasladindose luego a
Portugal y desde alli aVenezuela (a

los 9 a. de edad), donde residid has-
ta su reciente residencia en Espafa.
A los 12 a. de edad, durante su
estancia en Venezuela, se sometio a
una valoraciéon médica exhaustiva
con vistas a una cirugia correctora.
La disnea de estuerzo y las crisis de
cianosis se habian acrecentado, y se
decidié intervenirla quirurgica-
mente (tenia entonces 12 a. de
edad). Desconocemos los resulta-
dos de la valoracion médica preo-
peratoria, pero es altamente proba-
ble que el tracto de salida del VD
fuese claramente obstructivo al
paso del flujo, y que el defecto sep-
tal interventricular debia ser al me-
nos de moderado tamano. La repa-
racion se llevd a cabo mediante la
colocacién de un parche de am-
pliacién en el tracto de salida del
ventriculo derecho (VD) y cierre
de la comunicacién interventricu-
lar (CIV). Un aflo después precisd
reintervencion por shunt masivo
residual de la CIV. La evolucién
posterior fue satisfactoria (1 emba-
razo con parto eutdcico).
Posteriormente, ha presentado
frecuentes crisis de Flutter Auricular,
motivo por el cual seguia tratamien-
to con Amiodarona, Digoxina, y do-
sis bajas de diuréticos, en el momen-
to de ser visitada en nuestro centro.
En la primera valoracién médi-
ca ambulatoria que llevamos a cabo
consulté por una clinica de dete-
rioro funcional, destacando enton-

Correspondiencia:

Octavio A. Rodriguez Pérez. Hospital General de Lanzarote. Carretera Arrecife-Tinajo,
Km 1.3. Lanzarorte. e-mail: cardio@correo.hosplz.rcanaria.es

ces un sindrome de fallo cardiaco
derecho leve, con astenia y fatiga al
esfuerzo, y una semiologia auscul-
tatoria de obstruccion en el TSVD,
con soplo sistdlico rudo (I11/VI)
en zona paraesternal izquierda, sin
frémito, sin click sistolico adrtico
ni de valvular pulmonar, y con R2
desdoblado de manera inconstante.
Presentaba edemas perimaleolares
en ambas piernas. El ECG mostrd
un ritmo sinusal, con PR largo
(0.24 sg), un trastorno de conduc-
ci6n intraventricular con morfolo-
gia de BRDHH (QRS 0.17 sg),
sobrecarga grave de cavidades de-
rechas ¢ HVD, y QT alargado: (.44
s (ver ECG). Se optd por incre-
mentar ligeramente el tratamiento
diurético (furosemida 40 mg/dia,
con potasio oral suplementario: 25
mEq/dia) y solicitar con preferen-
cla una ecocardiografia-doppler,
un nuevo ECG, un registro dina-
mico de ECG ambulatorio duran-
te 24 h.,, Rx de Térax PA L,y ana-
litica general. (Figura 1).

La ecocardiografia transtoraci-
ca confirmé la existencia de una
obstruccién en el TSVD, con un
gradiente maximo de 75 mm Hg,
y una pequena CIV residual. Las
cavidades derechas estaban dilata-
das.

En nuestra Unidad de referen-
cia de Cardiopatias Congénitas
(HMI-HI de Las Palmas), una eco-
cardicgrafia transesofagica permi-
tié apreciar la existencia de un ro-
dete que obstruia parcialmente el
TSVD durante la sistole. Se proce-
di6é entonces a la realizacion de un
estudio hemodinamico. (Tabla 1).
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La paciente fue presentada en
sesion  médico-quirtirgica el
11.10.01, aceptandose para reinter-
vencion correctora.

Se habia practicado un ECG
Holter de 24 h., el cual mostrd
multiple actividad extrasistolica
ventricular (grado 3 de Lown) y
supraventricular (auricular), sin
crisis de taquicardia sostenida ni
pausas.

En espera de dicho procedi-
miento, el 26.10.01, en su lugar de
trabajo habitual, sufrié una pérdida
repentina de la consciencia, com-
probandose al momento de ser
asistida una parada cardiorrespira-
toria (el ECG del monitor mostrd
un trazado compatible con FV).
Tras varios intentos de disfibrila-
ci6én, y maniobras habituales de re-
animacion avanzada, la paciente re-
cuper6 el ritmo sinusal, estable has-
ta su admision hospitalaria.

En nuestro hospital, a su ingre-
so (14:30 h), la paciente estaba atin
con nivel de consciencia deprimi-
do, sin semiologia neuroldgica de
lateralizacién. Desde el punto de
vista hemodinimico se mantuvo
estable, con un ritmo sinusal en el
ECG, y con frecuencias cardiacas y
tension arterial mantenidas. En la
primera analitica sanguinea se
constaté una hipopotasemia de 2.7
mEq/L tras su admisioén (15:58 h).
En las primeras 48-72 horas mos-
tré signos compatibles con encefa-
lopatia andxica que se resolvieron
por completo posteriormente. Un
nuevo examen ecocardiogrifico-
doppler mostr6 los hallazgos antes
referidos, y no se detectaron altera-
ciones anadidas en las restantes
pruebas complementarias, inclu-
yendo un ECG Holter de 24 h (se
continuaba apreciando la frecuente
actividad extrasistolica ventricular,
multifocal).

A partir de aqui, se remiti6 a la
paciente al Hospital Ramoén vy
Cajal, de Madrid, con la idea de
llevar a cabo el planteamiento tera-
péutico quirtrgico ya previsto, y
para considerar la indicacion de un
estudio electrofisiologico. Se le
practic6 una cirugia cardiaca extra-
corpérea para la ampliaciéon de la
zona del TSVD, con una obstruc-
cion fija debido a la presencia de
un rodete fibroso, y para reforzar la
zona de ventriculotomia derecha
antigua que habia adelgazado y de-
bilitado extremadamente la pared.
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FIGURA 1

ECG en la primera visita ambulatoria llevada a cabo en Junio de 2001

Sitio Paciente VN Unidades Sitio Paciente VN Unidades
VI:  98/9 (120/0-4)  mm Hg Ao 97457 (120/80) mm Hg
VD  84/6 (25/0-4) mm Hg AP 30/11/17  (25/13/10) mm Hg
AD 7 (0-4) mm Hg Qp/Qs 1.4 (1)

Ramas pulmonares sin gradientes CIV angiografica ligera

Estenosis infundibular en el Tracto de Salida del Ventriculo Derecho de grado severo

TABLA 1

Datos hemodinamicos.VI: ventriculo izquierdo;VD: ventriculo derecho; AD: auricula de-
recha; AP: arteria pulmonar; Ao: aorta; CIV: comunicacion interventricular; Qp/Qs: rela-

cion de flujos pulmonar y sistémico.

Se decidié no hacer evaluacion
electrofisiologica al considerar que
la anormalidad hemodinamica de
base y la hipopotasemia coinciden-
te fueron determinantes en la pre-
sentacién del evento arritmico
probable que llevé a esta paciente a
una muerte stbita cardiaca.

En el post-operatorio presentd
una infeccién no complicada de la
herida de esternotomia, que se resol-
vi6 optimizando la terapia antibiotica
y los cuidados locales de la herida.

Discusion:

En el caso de esta paciente
uno de los planteamientos clave
es saber cudl fue en definitiva la
causa del episodio de MSC, si lo
fue la importante sobrecarga de
presion que imponia la obstruc-
cion del TSVD, la propia predis-
posicién a las arritmias ventricu-
lares y supraventriculares de estos
pacientes, o algo de lo anterior
combinado con unos niveles de
hipopotasemia marcados.

En el estudio de las causas de
muerte subita de estos pacientes
diagnosticados de TF y sometidos

a cirugia correctora, las arritmias
ventriculares y supraventriculares,
y otros trastornos de la conduccion
cardiaca, son determinantes.

La reparaciéon de este defecto
cardiaco congénito, que conlleva
alivio de la obstruccién del TSVD,
aparte el cierre de la comunica-
ci6én interventricular (CIV), ayuda
a controlar -aunque no a curar
definitivamente- los problemas
cardiacos mayores que llegan a
presentarse en estos pacientes ya
de adultos. De entre tales proble-
mas destacan la creciente obstruc-
ciébn del TSVD, la insuficiencia
valvular pulmonar (1), o un dete-
rioro grave de la funcion VD, y los
desérdenes del ritmo y la conduc-
cion (2), los cuales pueden llegar a
causar MSC.

Joseph G. Murphy y cols (3),
publicaron sus datos estadisticos de
supervivencia de pacientes con TF
intervenidos entre 1.955 y 1.960,y
eran del 86% de supervivencia a los
32 a.de operados (excl. mortalidad
perioperatoria). Comentan que es-
tas cifras son ligeramente mas bajas
de lo esperado en relacion a la po-
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blacién normal. En el comentario
editorial del mismo NEJM del 26
de Agosto ‘93, Amnon Rosenthal
(4) apunta que la ectopia ventricu-
lar en estos pacientes es un desor-
den muy prevalente, y que los fac-
tores de riesgo que facilitan su pre-
sentacion son la mayor edad en el
momento de la reparacion quirtr-
gica, la sobrecarga de presion y vo-
lumen VD, la disfuncion VD, y
anormalidades del ritmo o electro-
fisiologicas  preexistentes. Amnon
Rosenthal contintia diciendo, aho-
ra en relacién con el tratamiento,
que la correccidon quirGrgica de
una anormalidad hemodinamica
en estos pacientes puede reducir o
eliminar la ectopia ventricular.

El riesgo de MSC en estos pa-
cientes es relativamente bajo, pero
no despreciable, probablemente al-
rededor del 0.5%, pero se han pu-
blicado cifras de hasta el 6% (3). La
MSC en estos pacientes es funda-
mentalmente arritmica, v no puede
predecirse unicamente por el estu-
dio electrofisiologico. Parece ser
que el riesgo de MSC disminuye
con el tiempo, pero probablemente
no desaparece por completo. En
definitiva, son pacientes con su de-
fecto cardiaco reparado pero no
necesariamente curados. (Tabla 2).

En relaciéon a los eventos arrit-
micos graves, que incluyen mais a
menudo las taquicardias ventricu-
lares (TV) sostenidas, fibrilacion
ventricular (FV), arritmias auricu-
lares rapidas, y bloqueos cardiacos
(éstos menos frecuentemente), se
ha constatado que la prolongacién
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. Bloqueo de la conduccion a-v

BRI con desviacion del cje a la izq.

. Arritmias auriculares

TV sostenida

. Arritimias ventriculares no sostenidas
en el ECG Holter de 24 h

6. Arritmias ventriculares en el Test de

Esfucrzo

7. Hipertension del VD

3. DSV residual

9. Dilatacion VD

10. Obstruccion residual del TSVD

11. HVD

S

12. Tamano de la cicatriz de ventriculotomia

13. Disminuida reserva de flujo sanguineo
miocirdico VD)

1 4. Fisiologia VD restrictiva

15. ECG signal-average anormal

16. Intervencion Quirtrgica maldples o
complejas

17. Abordaje operatorio transventricular
en vez de transauricular

18. Duracién del QRS en ¢l ECG

19. Edad mds avanzada al momento de la
Intervencion Quirtirgica

20. Era quirdrgica temprana

TABLA 2
Algunos factores relacionados con el riesgo de MSC tras la reparacion de
la TE BRD: bloqueo de rama derecha; TV: taquicardia ventricular; VD:
ventriculo derecho; DSV: defecto septal ventricular; HVD: hipertrofia ven-
tricular derecha; TSVD: tracto de salida ventricular derecho. (5)

del QRS no sélo predice una ma-
yor incidencia de eventos arritmi-
cos adversos, sino que se relaciona
también con la mayor inducibili-
dad de taquicardias ventriculares
tras la reparaciéon de 1a TE En con-
creto, Balaji S. y cols (6), de la
Medical University of South
Carolina, USA, comentan que una
duraciéon del QRS = 180 ms fue
un 35% sensible y 97% especifico
para TV sostenida monomorfica
inducida, y fue 100% sensible y
96% especifica para detectar TV
clinica. Como conclusién propo-
nen que, atin permaneciendo asin-
tomaticos, estos pacientes a los que
hace referencia el citado articulo,
ya intervenidos previamente me-
diante técnicas quirtirgicas repara-
doras, cuando presentan un QRS
ancho es preciso se sometan a ulte-
riores evaluaciones diagnosticas

para determinar el riesgo de even-
tos arritmicos adversos.

El presente caso pretende ilus-
trar la importancia de una precoz
deteccion de las alteraciones hemo-
dinamicas que pueden aparecer a la
larga en estos pacientes tras la co-
rreccion quirtrgica, y la estrecha
monitorizaciéon de los fendmenos
arritmicos (auriculares y ventricu-
lares) que con mayor frecuencia lle-
gan a complicar las expectativas de
supervivencia de estos pacientes. En
ellos, la arritmogenia favorecida por
los efectos secundarios de las dife-
rentes drogas (diuréticos, antiarrit-
micos) puede constituir un proble-
ma anadido. También, en casos se-
leccionados, se ha de plantear la re-
alizacion de un estudio electrofisio-
l6gico v, consecuentemente, la apli-
cacidon de las diferentes modalida-
des de terapia eléctrica cardiaca.
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