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Recomendaciones para la anestesia de pacientes con

Tetralogia de Fallot

Nombre de la enfermedad: Tetralogia de Fallot
CIE 10: XVII Q21.3
Sinénimos: -

Resumen de la enfermedad: La tetralogia de Fallot (TOF) es la enfermedad cardiaca
congénita cianética (CHD) méas comun, con una incidencia de 3 por 10.000 nacimientos, lo
que representa el 10% de todas las CHD. Si bien existe un espectro de presentaciones y
variantes morfoldgicas, la descripcion clasica comprende una comunicacion ventricular no
restrictiva (VSD), un acabalgamiento de la aorta, una obstruccion del tracto de salida del
ventriculo derecho (RVOTO) con la hipertrofia ventricular derecha resultante. La presentacion
suele ser con cianosis y soplo en el periodo neonatal, aunque puede presentarse mas tarde
en formas mas leves.

Se describen asociaciones con anomalias cromosOmicas, siendo la microdelecion de 22q11.2
(ver Di George y los sindromes velocardiofaciales) la mas frecuente y también las trisomias
21, 13y 18.

El ataque hiperciandtico ("tet") es la complicacion mas temida de la TOF no reparada, causado
por un shunt D-l excesivo, con posibles consecuencias letales. Existe un excelente pronéstico
tras la reparacion quirdrgica y la mayoria quedan asintomaticos. A pesar de esto, hay un
aumento de la mortalidad y la morbilidad debido a insuficiencia respiratoria crénica, recurren-
cia de la estenosis pulmonar, disfuncion del VD, arritmias ventriculares y muerte subita.

Medicina en elaboracion
Quizas haya nuevos conocimientos
Cada paciente es unico

Quiza el diagnostico sea erroneo

Puede encontrar méas informacion sobre la enfermedad, centros de referencia y
~ asociaciones de pacientes en Orphanet: www.orpha.net
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Cirugiatipica

La reparacion completa de la TOF normalmente se lleva a cabo entre los 6 y los 18 meses.
Los procedimientos paliativos como la derivacion B-T (Blalock-Taussig) pueden hacerse antes
de esta edad. Con poca frecuencia, en casos leves con diagnéstico tardio se pueden realizar
reparaciones posteriores.

Tras la correccién quirargica, los pacientes con TOF pueden necesitar procedimientos
relacionados con su enfermedad, como el reemplazo de la valvula pulmonar (PV), la insercion
de un desfibrilador-cardioversor implantable (DCI) y para intervenciones con catéteres, como
las ablaciones de arritmias. También pueden encontrarse en la sala de partos como
parturientas, para cesarea o analgesia para el parto. Con una poblacién en aumento de
pacientes adultos con TOF, es probable que necesiten cirugia no cardiaca tipica de la
poblacion general, como colecistectomia e histerectomia, asi como para cirugia urgente.

Tipo de anestesia

Reparacién prequirdargica:

La lesion cardiaca en la TOF predispone a un shunt D-I e hipoperfusion pulmonar debido a la
presencia de un RVOTO y VSD sin restriccion. La preocupacién sobre el efecto de una
reduccion en la resistencia vascular sistémica (RVS), es decir, un aumento de la derivacion
de derecha a izquierda con empeoramiento de la hipoxemia, la lactatemia y el colapso
cardiovascular, han condicionado de forma clasica la evitacion de la anestesia regional,
aungue se ha descrito su uso.

La anestesia general es la técnica preferida de anestesia, y de hecho un ataque hipercianético
resistente al tratamiento médico (maniobras para aumentar las RVS, opiaceos y liquidos
intravenosos), precisa una anestesia general, con relajacion muscular, intubacién y ventilacion
con presion positiva con control de las RVS con fenilefrina u otro vasopresor.

Es posible que se precise soporte inotropico, aunque en el contexto de un ataque
hipercianético, los agentes adrenérgicos como la dobutamina y la adrenalina pretenden
empeorar el espasmo infundibular causante. El desencadenante de tal evento también puede
involucrar a los bloqueantes beta, con los que el paciente suele estar tratado. En casos
severos, el cirujano y el perfusionista deberan estar atentos.

Procedimiento pospaliativo:

El procedimiento paliativo como la derivacién B-T se realiza para mantener la perfusion
pulmonar en pacientes seleccionados. El objetivo de la anestesia en estos pacientes es
mantener la permeabilidad de la derivacion garantizando un adecuado equilibrio de la
hidratacion y manteniendo la perfusion pulmonar (Qp) y sistémica (Qs). Es probable que el
empeoramiento de la hipoxemia en estos pacientes se deba a una reduccién de las RVS y de
la perfusién pulmonar (Qp), mientras que una saturacion "normal” indica un aumento de la Qp
y disminucién de la Qs (con hipoperfusion sistémica y acidosis) siendo también indeseable.
La manipulacion de las SVR y las resistencia vascular pulmonar (PVR) es necesaria en estos
escenarios.

Reparacién posquirurgica:

Después de la correccion de la TOF, las técnicas anestésicas regionales y generales son bien
toleradas. Sin embargo, los déficits residuales, las secuelas a largo plazo de la insuficiencia
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respiratoria (disfuncién ventricular derecha y arritmias) y la dilatacion de la raiz ao6rtica y sus
consecuencias deben buscarse e influir en el tratamiento perioperatorio.

Procedimientos diagndsticos adicionales necesarios (preoperatorios)

Los pacientes con TOF idealmente estaran controlados por cardiélogos con especial interés
en la enfermedad cardiaca congénita en un centro especializado. Tras la reparacion quirdrgica
completa, se realizar4 un seguimiento anual que valorara las secuelas a largo plazo y su
manejo.

Las pruebas incluyen:

Sangre: los pacientes cianéticos pueden estar policitémicos. Un hematocrito > 0,65 puede
requerir una venoseccion. Puede darse coagulopatia leve. Los pacientes con derivacién B-T
(o equivalente) recibiran aspirina. El desequilibrio electrolitico y la hipomagnesemia son
posibles con la terapia diurética.

ECG: el bloqueo de rama derecha es evidente después de la reparacion quirtrgica. Una
duracion del QRS > 180 ms se asocia con arritmias ventriculares malignas y disfuncion del
VD, suele observarse en el paciente adulto que sufrié reparacion.

Ecocardiografia: para valorar la gravedad de la insuficiencia pulmonar y la funcion vy
dimensiones del ventriculo derecho. También para valoracién de la funciéon ventricular
izquierda (puede verse afectada debido a la proteccion incompleta del miocardio en cirugia
antigua) y evidenciar una insuficiencia adrtica o dilatacion de la raiz. Déficits residuales como
fugas de VSD, RVOTO residual.

IRM / TC cardiaca: cada vez mas utilizada para valoracién de la morfologia y la funcion
cardiaca.

CPET: nos permite cuantificar la intolerancia al ejercicio y, ademas, proporciona informacién
prondstica.

Monitor Holter: las arritmias son comunes tras la reparacion, incluyendo taquicardias de

reentrada interauricular (flutter auricular) y arritmias ventriculares, a menudo responsables de
la muerte subita tardia.

Preparacion especifica para tratamiento de la via aérea

Si bien no es evidente en la literatura una asociacion especifica entre via aérea dificil y la
TOF, debido a la asociacién de la TOF con otras anomalias cromosémicas se pueden
encontrar pacientes con dismorfias. Por ejemplo, se sabe que el sindrome de Edwards
(trisomia 18), el sindrome de Down (trisomia 21) y el sindrome de Di George (delecion 22q11)
se asocian a via aérea dificil en ocasiones. Por lo que se debe considerar la presencia de
equipos de via aérea dificil y plantear estrategias de forma individual.

Las anomalias traqueales no son infrecuentes (11%) y puede requerir tener disponibles un

rango de tubos endotragueales mas pequefios. Las complicaciones perioperatorias
resultantes de estas anomalias son probables.
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Preparacion especifica para transfusion o administracién de productos sanguineos

En pacientes ciandéticos, se puede esperar policitemia y coagulopatia leve. Los pacientes con
derivaciones B-T o equivalentes recibiran aspirina.

No hay requisitos especificos en cirugia no cardiaca.

Preparacion especifica para anticoagulacion

No hay requisitos especificos en cirugia no cardiaca.

Los pacientes con reemplazo valvular mecanico (pulmonar o adrtico) pueden recibir anti-
coagulantes.

Precauciones especiales para la colocacion, transporte o movilizacion

No hay precauciones especificas.

En una sospecha de ataque hipercianético en una TOF no reparada, la posicion de flexionar
las rodillas sobre el pecho aumenta las RVS (y reduce el retorno de sangre muy desoxigenada
de las extremidades inferiores) y, por lo tanto, reduce la derivacién y la cianosis. En el paciente
anestesiado, esto se logra con vasopresores.

Probable interaccion entre los agentes anestésicos y medicaciéon crénica que toma el
paciente

Los pacientes con alto riesgo de ataques hipercianéticos previos a la reparacion pueden estar
tratados con propranolol. Esto reduce el efecto de los agentes inotropicos como la isoprenalina
durante 24 h, mediante una inhibicibn competitiva, aunque puede no ser clinicamente
relevante.

Procedimientos anestésicos

En la evaluacion preoperatoria se debe valorar la presencia, frecuencia y gravedad de los
episodios hipercianéticos. Puede haber insuficiencia cardiaca aunque es poco frecuente.
Entre las caracteristicas de la insuficiencia cardiaca se incluyen taquipnea, taquicardia,
sudoracion y periferia fria, y en los bebés, malnutricion, retraso del crecimiento y hepato-
megalia.

Deben registrarse las infecciones actuales o recientes del tracto respiratorio (implicaciones
para PVR) y el estado funcional respiratorio. Los betabloqueantes se han de iniciar en
pacientes con riesgo de episodios hipercianoticos, ya que su presencia indica un mayor riesgo.
Se debe obtener una historia de los sindromes asociados y sus efectos sistémicos intrinsecos.
Los pacientes con enfermedad de larga duracién pueden presentar complicaciones asociadas
con la policitemia que incluyen absceso intracraneal, accidente cerebrovascular y retraso del
desarrollo.
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Es necesario un examen cardiorrespiratorio especifico; la evaluacién de la saturacién de
oxigeno es pertinente, particularmente en lo que respecta a las derivaciones B-T. Debe
conocerse la morfologia de la lesién cardiaca y sus efectos, y revisar los registros previos.

Se debe evitar la estimulacion simpatica con premedicacién ansiolitica y sedante siendo mas
beneficioso en pacientes con riesgo de episodios hiperciandticos. Ejemplos de farmacos
utilizados con éxito incluyen midazolam (oral 0,5 mg/kg; nasal 0,2 mg/kg), hidrato de cloral
(oral 50 mg/kg), pentobarbital (rectal 2 mg/kg), ketamina (intranasal 10 mg/kg) y morfina
(intramuscular 0,2 mg/kg). La morfina intramuscular se ha asociado con desaturacién
transitoria y la ketamina intranasal ha demostrado mejores puntuaciones en la aceptacion de
la canulacién intravenosa y de separacion de los padres (comparada con midazolam).

La induccién intravenosa con ketamina fue muy recomendada (frente a la induccién
inhalatoria) en el pasado, con el objetivo de preservar la RVS y evitar los ataques
hipercianéticos. Sin embargo, en general se acepta que la eleccién del medicamento o método
de induccién es menos importante que la titulacion cuidadosa de la dosis y la duracién durante
la cual se administra junto con la presencia de un anestesista experimentado. En nuestra
institucion, la induccion inhalatoria se usa con frecuencia.

Los efectos cardiovasculares del éxido nitroso incluyen aumento de las PVR y un efecto
cardiodepresor directo (generalmente contrarrestado por sus efectos simpaticomiméticos). Si
bien se ha utilizado de manera segura para la induccion y el mantenimiento, ya que reduce
los requisitos de opiaceos y la respuesta hemodinamica a la esternotomia, quizas sea mejor
evitarlo en los casos donde la funcion cardiaca se ve comprometida significativamente. No
se utiliza en nuestra institucion para cirugia cardiaca.

El uso de opiaceos esta bien establecido para la anestesia y la analgesia. Se han usado
medicamentos antiinflamatorios no esteroideos; teniendo en cuenta las precauciones
habituales, por ejemplo, riesgo de sangrado, disfuncién renal, etc. Claramente, los pacientes
con TOF precorregidos con infusiones de prostina para una circulacion pulmonar dependiente
del conducto deben evitar los AINES.

La profilaxis antibiética para la endocarditis infecciosa se recomienda para procedimientos
dentales en casos de alto riesgo. Estos incluyen todas las TOF pre-corregidas (incluidas las
derivaciones/conductos). Después de la correccion, deben considerarse en aquellos con
endocarditis infecciosa previa, déficits residuales y dentro de los 6 meses del uso de material
protésico. No se recomienda en procedimientos del tracto respiratorio, gastrointestinal,
genitourinario, dermatol6gico o musculoesquelético, a menos que haya una infeccion
establecida. [Directrices ESC]

Se han descrito técnicas de anestesia intravenosa total (TIVA). Sin embargo, debido a los
efectos cardiodepresores, la reduccion de las RVS y el fendmeno del sindrome de infusion de
propofol (PRIS) el propofol debe usarse con cuidado y en pacientes seleccionados.

Las infusiones de remifentanilo, ketamina y dexmedetomidina se han utilizado para TIVA y
complementos. La dexmedetomidina tiene la ventaja adicional de suprimir la taquicardia
ectopica de unidn post-correccion.

Los inhibidores de la fosfodiesterasa-3 (milrinona, enoximona) son "inodilatadores" con
efectos vasodilatadores pulmonares. Son utiles en el periodo perioperatorio para la reparacion
de la TOF y en presencia de disfunciéon del VD, que puede acompafiar al reemplazo de la
valvula pulmonar.
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Monitorizacién especial o adicional

En los pacientes con una correccién previa, cirugia pospaliativa y aquellos con enfermedad
residual significativa y/o efectos a largo plazo se debe utilizar una monitorizacién invasiva. Se
prefiere el acceso arterial femoral debido al uso de arteria subclavia para las derivaciones,
que también pueden ser clampadas durante su realizacién. Las vias venosas centrales
permiten la administracion de inotrépicos y guian el manejo de liquidos. También se puede
utilizar la ecocardiografia transesofagica (TOE) y la espectroscopia de infrarrojo cercano
(NIRS), dependiendo del procedimiento y el del juicio clinico.

La monitorizacion invasiva posterior a la correccion se instituye de acuerdo al juicio clinico.
Por ejemplo, en una serie de seis cesareas electivas, la monitorizacién arterial invasiva se usé
solo en tres casos (monitorizacién venosa central en dos). Los pacientes a quienes se les ha
realizado una derivacién B-T pueden tener comprometida la circulacion vy, por lo tanto, se
recomienda la monitorizacion invasiva de la extremidad superior (o femoral) contralateral.

Posibles complicaciones

Embolia aérea: se debe tener especial cuidado en evitar la presencia de burbujas de aire en
las vias IV e incluso considerar la colocacion de filtros de aire (VSD sin restriccion o residual)

Arritmias: taquicardias ectopicas de la union, post-correccion. Otras de aparicibn mas tardia
en la enfermedad: taquicardia de reentrada interauricular (flutter), fibrilacion auricular,
taquicardia ventricular y fibrilacién ventricular.

Ataque hipercianético: aumento de la derivacion de derecha a izquierda con hipoperfusion
pulmonar debido a espasmo infundibular.

Insuficiencia cardiaca congestiva.

Disfuncion ventricular derecha.

Cuidados postoperatorios

La AHA/ACC recomienda que los pacientes con cardiopatia congénita compleja se traten en
un centro regional especializado en cardiologia congénita, con cirujanos experimentados y
anestesistas cardiacos. Estos pacientes deben ser manejados postoperatoriamente en un
entorno de cuidados intensivos para una monitorizacion continua (invasiva, telemetria de
ECG, etc.) con el apoyo de cardiélogos con experiencia en CHD.

Después de la correccion, los pacientes pueden ser manejados a nivel local con la orientacion

de los centros regionales, en los que suelen ser conocidos. La atencién postoperatoria en
unidades de cuidados criticos o de alta dependencia es ideal.
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Informacién sobre situaciones de emergencia/diagndéstico diferencial a causa de la
enfermedad (como herramienta para distinguir entre un efecto adverso del
procedimiento anestésico y una manifestacién propia de la enfermedad)

Ataque hipercianoético en un paciente con TOF no corregida. Estos pacientes pueden tomar
propranolol si estan clasificados como de alto riesgo. Los objetivos del tratamiento son reducir
la PVR y aumentar la SVR y asi promover la derivacion de izquierda a derecha y aliviar el
espasmo infundibular.

El paciente estara profundamente ciandtico, taquipneico y letargico.

¢ Intentar la posicion de rodillas flexionadas sobre el pecho

e Administrar un bolo intravenoso de fluidos

e Sedacidn (reduce las catecolaminas): morfina IV/SC, se han comunicado casos de uso
con éxito de fentanilo y midazolam intranasal

¢ Relajacion y ventilacién con presién positiva si no responde a estas medidas iniciales
y comenzar la administracion de fenilefrina

Si el paciente se encuentra anestesiado, las manifestaciones incluiran hipoxemia, ECG
isquémico e hipotensién. Cuyo tratamiento sera:

e 02 al 100% (vasodilatador pulmonar),
e Sisospecha de anestesia superficial/estimulacion simpéatica:
o Profundizar la anestesia, o bolo IV de fentanilo
o Bolo IV propranolol/esmolol
e Sise sospecha RVS disminuidas:
o niciar administracion IV de fenilefrina
o Bolo intravenoso de fluidos

Anestesia ambulatoria

Estos pacientes no son aptos para anestesia ambulatoria.

Anestesia obstétrica

El embarazo en pacientes con TOF no corregida constituye un riesgo significativo de
morbilidad y mortalidad maternofetal. Existe riesgo de insuficiencia cardiaca derecha,
arritmias y de eventos cardiovasculares a largo plazo.

No hay consenso para el manejo anestésico de las TOF no corregidas y la evidencia se limita
a casos puntuales. Hay defensores de una técnica epidural continua secuencial con dosis
bajas para las CHD fréagiles, incluidas las TOF, aunque se han utilizado tanto la anestesia
general como las técnicas neuroaxiales convencionales. Cualquiera que sea la técnica
utilizada, se debe tener un conocimiento profundo de la lesién y sus efectos cardiovasculares.
Los objetivos anestésicos habituales incluyen: mantener la precarga y las RVS, minimizar los
aumentos de las RVP y evitar la estimulacién simpatica (es decir, dolor y ansiedad). El apoyo
de un centro regional es conveniente.
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El riesgo en la TOF corregida depende de la carga residual de la enfermedad y la
hemodinamica. En las series comunicadas, la anestesia epidural es la que se usa con mayor
frecuencia. Hay un aumento de la tasa de complicaciones perioperatorias de muerte fetal y de
TSV materna e insuficiencia cardiaca. A pesar de esto, se informan resultados favorables.

Deben conocerse los efectos cardiovasculares de los uterotonicos y su probable impacto en
la TOF. La oxitocina causa hipotensién, taquicardia y disminucion del gasto cardiaco e
insuficiencia coronaria temporal. La ergometrina administrada por via intravenosa puede
causar vasoconstriccidn, hipertension y vasoespasmo coronario. El carboprost (PGF2-alfa)
aumenta la PVR, causa hipotensién sistémica con taquicardia refleja. Como tal, estos deben
usarse con precaucion valorando la relacion riesgo-beneficio.

En relacion con la endocarditis, aunque anters el trabajo de parto y el parto se consideraban

de alto riesgo, los antibiéticos para la profilaxis infecciosa ahora se limitan a los pacientes con
probabilidad de tener bacteriemia en el parto.
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