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Manejo de un paciente prematuro de 1460 gr con
Tetralogia de Fallot ductus dependiente

Los pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot
(TF) que requieren una intervencién precoz son aque-
llos dependientes de prostaglandinas o con cianosis
grave debido a la disminucién del flujo pulmonar,
ya sea por una anatomia desfavorable del tracto de
salida del ventriculo derecho (TSVD) o de las arterias
pulmonares. El manejo de estos pacientes con factores
de riesgo asociados (bajo peso, prematurez, edad <3
meses, anatomia desfavorable de arterias pulmona-
res, distribucién coronaria anémala y condiciones
preoperatorias criticas) contintia generando debate.
Los procedimientos paliativos posibles incluyen la
apertura quirtrgica del TSVD, la anastomosis sisté-
mico pulmonar, la valvuloplastia pulmonar, o la colo-
cacién de un stent en el ductus arterial persistente o
en el TSVD. La cirugia reparadora temprana en estos
pacientes puede ser realizada con éxito, pero a pesar
de sus multiples ventajas, se asocia a mayor cantidad
de complicaciones en el postoperatorio y posteriores
reintervenciones. (1-4)

El objetivo de este trabajo es presentar el manejo de
un paciente con diagnéstico de TF, con multiples facto-
res de riesgo y operado con éxito sin complicaciones en
el Hospital Interzonal Especializado Materno Infantil
de Mar del Plata, Buenos Aires, Argentina.

Se trata de un paciente que nacié de 32 semanas
de gestacion, con un peso de 1460 gramos y con cario-
tipo con trisomia 21, por cesarea de urgencia debido
a los hallazgos de un ecocardiograma Doppler fetal
patolégico, con diagnéstico de comunicacién interven-
tricular (CIV) grande (localizacién anterior), estenosis
pulmonar infundibular y valvular (Z score valvular
-4), ramas pulmonares confluentes y de buen calibre,
cabalgamiento de la aorta, comunicacion interauricular
(CIA) chica y ductus arterial persistente. Debido a la
anatomia cardiaca desfavorable se indicé goteo conti-
nuo de prostaglandinas con el objetivo de mantener
permeable el ductus arterial.

A los 20 dias de vida presenté sepsis con bacte-
riemia a Escherichia Coli, asociada a un sindrome de
distrés respiratorio severo. Luego de 7 dias del trata-
miento de su sepsis, se detect6 una vegetaciéon en la
auricula derecha de 7x7 mm, y se asumi6 el cuadro
como endocarditis infecciosa por Escherichia Coli, por
lo que se prolong6 el tratamiento antibiético 4 sema-
nas, con un ecocardiograma de control sin vegetacion.
Luego de su salida de la unidad de terapia intensiva

neonatal, y habiendo cumplido 58 dias de asistencia
ventilatoria mecanica, permaneci6 con requerimiento
de oxigeno por displasia bronquio pulmonar. Como
comorbilidades agregé6 diarrea crénica por enteropa-
tia perdedora de proteina, por lo que se alimenté con
leches hidrolizadas con requerimiento de nutriciéon
parenteral (68 dias totales). En el laboratorio pre-
sentaba hipoproteinemia con hipogamaglobulinemia
e hipoalbuminemia.

Debido a los miltiples factores de riesgo descritos
(TF ductus dependiente, prematurez, bajo peso, sin-
drome de distrés respiratorio e hipoproteinemia) y una
vez resuelta la endocarditis infecciosa, la alternativa de
colocar un stent en el TSVD impresionaba la opciéon mas
segura para postergar la cirugia reparadora y poder
realizarla en las mejores condiciones clinicas posibles.

Implante del stent

Se ingreso6 por puncién de vena femoral derecha, y se
colocé un introductor de 6 French. Se observé un tracto
de salida de 15mm de largo con una marcada estrechez
dinamica en la sistole que se generaba a 4mm del plano
valvular pulmonar. Se decidi6 colocar un stent coronario
de 4% 16 de cromo cobalto. Se progresé el stent tomando
el plano valvular y el TSVD. Se insufl6 el bal6n logran-
dose un diametro estable del infundibulo de 4mm. En
la angiografia posterior se observo buen flujo a través
del mismo, con insuficiencia valvular pulmonar grave
por haber sido la valvula colapsada con el stent.

Tras el procedimiento, el paciente fue trasladado a
la sala de neonatologia con saturacién arterial de oxige-
no entre 93-95%; se suspendieron las prostaglandinas y
se constato el cierre del ductus arterial a las 48hs post
procedimiento, descendiendo la saturacién a 90 %. El
paciente permanecio6 internado en la sala de pediatria
para recuperacion nutricional.

Alos 7 meses de vida, presentaba saturacién arterial
de oxigeno de 85% con requerimiento de 0,5 litros de
oxigeno por canula nasal. El examen fisico mostraba
desnutriciéon croénica (peso 3,4 kg), precordio activo,
signo de Dressler positivo, soplo sistélico en foco pul-
monar 3-4/6. En el ecocardiograma: CIV grande de
localizacién subadrtica, stent en TSVD que generaba
un gradiente de 55 mmHg, hipertrofia del ventriculo
derecho, ramas pulmonares confluentes y de buen ca-
libre, cabalgamiento de la aorta y CIA chica. Se decidi6
su reparacién quirdrgica.

Procedimiento quirurgico

Se realiz6 por esternotomia mediana. Se reservo parche
para plastica de la arteria pulmonar y se heparinizé al
paciente. Se realiz6 canulacién de las venas cavas su-
perior e inferior y la aorta, se descendio la temperatura
a 28 °C, se clampeb la aorta, se infundi6 cardioplejia de
manera anterégrada y se coloc6 canula de venteo de
cavidades izquierdas. Se abri6 el tronco de la arteria
pulmonar a nivel del anillo y se extendié la incisiéon
hasta la bifurcacién de las ramas pulmonares (Figu-
ra 1). Se observo el stent a nivel de la valvula pulmonar
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Fig. 1. Se comienza a extraer el stent (flecha verde) a través de
la ventriculotomia donde se puede ver la adherencia a la pared
posterior del tracto de salida del ventriculo derecho

Fig. 2. Extraccion completa del stent sin complicaciones.

y del TSVD, adherido a la pared posterior; se lo resecd
por completo sin complicaciones (Figura 2). Se realizé
reseccion infundibular por hipertrofia del ventriculo
derecho y se cerro la CIV grande con parche de polite-
trafluoretileno de 0.6mm. Se suturé una valvula mono-
cuspide de pericardio autdlogo sobre el anillo pulmonar
y parche transanular desde la ventriculotomia hasta
la bifurcacion de las ramas pulmonares. Se purgé aire
de las cavidades izquierdas y se desclampe6 la aorta
luego de 61 min. El paciente recupero ritmo sinusal.
Con el paciente a 36,5 °C se desasisti6 de la circulacion
extracorporea luego de 100 min y se decanulé.

El paciente cursé el postoperatorio inmediato con
requerimiento de bajas dosis de inotrépicos. Fue extu-
bado a las 48hs del postoperatorio, y se mantuvo con
oxigeno por canula nasal debido a su displasia bron-
copulmonar. Al 5° dia postquirtrgico fue trasladado
a un area de menor complejidad donde permanecié
internado para recuperacién nutricional. El ecocar-
diograma al mes de la cirugia mostré CIV cerrada,
sin CIV residual, CIA cerrada, estenosis pulmonar
leve, insuficiencia pulmonar leve a moderada, ramas
pulmonares confluentes de buen calibre.

La TF se caracteriza por presentar una CIV grande
de localizacion subadrtica, estenosis pulmonar, hiper-
trofia del ventriculo derecho y cabalgamiento adrtico.
La cirugia en estos pacientes con ramas pulmonares
confluentes y de buen calibre, habitualmente permite
la reparacion en forma primaria sin complicaciones y
con excelentes resultados. Aquellos pacientes que son
dependientes de prostaglandinas son ciandticos graves
por hipoflujo pulmonar anterégrado severo, por lo que
requieren una intervencién temprana. En los pacientes
con comorbilidades asociadas, la cirugia reparadora
primaria puede ser realizada con éxito con baja morta-
lidad, pero se asocia a mas complicaciones en el posto-
peratorio y reintervenciones.(1-4) El procedimiento
paliativo mas frecuente es la anastomosis sistémico
pulmonar, pero realizada en pacientes prematuros, con
bajo peso o hipoplasia de ramas pulmonares, se asocia
amayor indice de complicaciones, como estenosis de la
arteria pulmonar.(5) En estos pacientes, la colocacién
de un stent en el TSVD es una alternativa como puente
a la cirugia reparadora. (6) La cirugia reparadora de
los pacientes con diagnéstico de TF con stent en el
TSVD puede realizarse sin complicaciones. El stent se
puede retirar en su totalidad en hasta un 95 % de los
pacientes, requiriendo mayor tiempo de circulacién
extracorpoérea. (6)

En pacientes prematuros con bajo peso y comor-
bilidades asociadas, la colocacién de stent en el TSVD
resulta en una mejoria de la cianosis, no altera la
anatomia de las ramas pulmonares y permite resolver
las comorbilidades no cardiacas para poder realizar la
cirugia reparadora sin complicaciones.
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Hipertension Pulmonar por Dasatinib en un
paciente de los Andes peruanos a 3660 m

La hipertension arterial pulmonar (HAP) tiene una
incidencia que oscila entre 1,5 y 32 pacientes por mi-
116n; es una entidad de mal pronéstico, con una tasa de
mortalidad estandarizada en EE.UU. entre 4,5 y 12,3
por 100 00 habitantes, y una supervivencia a cinco
anos del 56%. (1) La HAP se define cuando la presion
sistélica pulmonar supera los 30 mmHg o la presion
arterial pulmonar (PAP) media es >25 mmHg; las
etiologias son muy variadas, e incluyen la secundaria a

farmacos (grupo 1 de la clasificacion clinica del 6° Sim-
posio Mundial de HAP: inducida por drogas/toxinas).

El dasatinib es un inhibidor de la tirosina-quinasa
(ITK) de segunda generacién, aprobado por la FDA des-
de 2010 como tratamiento de primera linea en leucemia
mieloide créonica (LMC) y leucemia linfoblastica aguda
(LLA) Ph+. Diversos estudios clinicos demostraron
en pacientes con diagndstico de LMC en fase crénica,
que el dasatinib es superior al imatinib, ya que genera
una respuesta mas rapida y efectiva, a nivel clinico,
hematoldgico y molecular. Sin embargo, con dasatinib
se han descrito eventos adversos cardiovasculares,
tales como prolongacién del intervalo QT, derrames
pleurales y pericardicos, infiltrados pulmonares pa-
renquimatosos e HAP.

Considerando que no existen reportes en la litera-
tura sobre HAP y dasatinib en sujetos que habitan en
la altura, nuestro objetivo es describir el caso de un
paciente natural de una ciudad a 3660 m., quien fue
diagnosticado de LMC y recibié dasatinib, con desarro-
llo de HAP, a fin de determinar si la altura influy6 en
el desarrollo de la misma.

Se trata de un varén de 42 anos, natural de Huan-
cavelica, Pert; con diagnéstico de LMC en fase crénica
en 2009, por citometria de flujo. Se indic6 en marzo
2011 imatinib 400 mg/dia. Como no hubo respuesta,
en setiembre de 2014 se rot6 a dasatinib 100mg/dia
durante 21 meses, seguido de 140 mg en dias alternos
durante 25 meses més. En junio de 2019 el paciente
refirié disnea, cansancio, cefalea y pérdida de peso
(5 kg); acudi6 a Urgencias por dificultad respiratoria
grave y fiebre. En la tomografia de térax se evidenci6
derrame pericardico leve y derrame pleural bilateral,
que requiri6 drenaje, con mejoria clinica. En el ECG:
trastorno de conduccién de la rama derecha (Figu-
ra 1). El ecocardiograma mostré un ventriculo dere-
cho severamente dilatado, con contractilidad normal,
y fraccién de eyeccion 3D 42%; dilataciéon marcada
de la auricula derecha e insuficiencia tricuspidea
moderada. La funcién del ventriculo izquierdo era
normal, con el tabique interventricular desplazado
por sobrecarga del ventriculo derecho. Hipertension
pulmonar severa, con PAP sistélica de 100 mmHg y
derrame pericardico leve (Figura 2). En la angiotomo-
grafia computarizada pulmonar se evidencié derrame
pleural bilateral, sin imagenes de tromboembolismo
pulmonar.

Se realiz6 una junta médica que suspendi6 el dasa-
tinib y continu6 tratamiento con nilotinib. El paciente
tuvo controles médicos cada 3 meses; no se observo
progresion de la HAP. Nueve meses después de sus-
pender el dasatinib, hubo resolucién completa de los
sintomas, el ECG se normalizé; la PAP sistdlica en el
ecocardiograma retorné al nivel basal y las cavidades
derechas volvieron a la normalidad.

Nuestro paciente presentaba PAP sist6lica basal
de 40 mmHg, caracteristica de un poblador andino.
Pert es un pais atravesado longitudinalmente por la
cordillera de los Andes; en esta region viven 8 726 000


http://orcid.org/0000-0002-5864-0612
http://orcid.org/0000-0002-8358-216x
http://orcid.org/0000-0002-8547-4509
http://orcid.org/0000-0003-4678-5408
https://orcid.org/0000-0002-9050-2594

