Rev Esp Cardiol. 2018;71(10):838-846

Articulo de revision

Impacto del implante percutaneo de valvula pulmonar en cuanto A
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RESUMEN
Palabras clave: La tetralogia de Fallot (TDF) es la cardiopatia congénita ciandtica mas frecuente. La reparacion quirirgica
Vilvula pulmonar temprana ha mejorado radicalmente su prondstico. Sin embargo, a pesar del éxito de los abordajes
Percutaneo quirdrgicos contemporaneos con reparacion completa a edades tempranas, estos distan de ser curativos
Tetralogia de Fallot y las complicaciones tardias son frecuentes. La disfuncion del tracto de salida del ventriculo derecho

Cardiopatias congenitas (TSVD) es la complicacién mas frecuente, afecta a la mayoria de los pacientes en forma de insuficiencia

pulmonar, estenosis pulmonar o ambas y puede llevar a la aparicién de sintomas de intolerancia al
ejercicio, arritmias o muerte sibita. El momento 6ptimo para restaurar la funcion del TSVD sigue siendo
objeto de debate. El implante percutaneo de valvula pulmonar, introducido hace casi 2 décadas, ha
supuesto un punto de inflexion en el tratamiento de la disfuncion del TSVD. En este articulo se revisa la
fisiopatologia, las actuales indicaciones y opciones terapéuticas para la disfuncion del TSVD en pacientes
con TDF reparada, con especial énfasis en el papel del implante percutaneo de valvula pulmonar en el
abordaje terapéutico de estos pacientes.
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Impact of Percutaneous Pulmonary Valve Implantation on the Timing of
Reintervention for Right Ventricular Outflow Tract Dysfunction

ABSTRACT
Keywords: Tetralogy of Fallot (TOF) is the most common cyanotic congenital heart defect. Early surgical repair has
Pulmonary valve dramatically improved the outcome of this condition. However, despite the success of contemporary

Percutaneous
Tetralogy of Fallot
Congenital heart disease

approaches with early complete repair, these are far from being curative and late complications are
frequent. The most common complication is right ventricle outflow tract (RVOT) dysfunction, affecting
most patients in the form of pulmonary regurgitation, pulmonary stenosis, or both, and can lead to
development of symptoms of exercise intolerance, arrhythmias, and sudden cardiac death. Optimal
timing of restoration of RVOT functionality in asymptomatic patients with RVOT dysfunction after TOF
repair is still a matter of debate. Percutaneous pulmonary valve implantation, introduced almost
2 decades ago, has become a major game-changer in the treatment of RVOT dysfunction. In this article
we review the pathophysiology, the current indications, and treatment options for RVOT dysfunction in
patients after TOF repair with a focus on the role of percutaneous pulmonary valve implantation in the
therapeutic approach to these patients.
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Abreviaturas

IPVP: implante percutaneo de valvula pulmonar

RP: regurgitaciéon pulmonar

SVP: sustitucion de valvula pulmonar

TDF: tetralogia de Fallot

TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho

VD: ventriculo derecho

VTDVDi: volumen telediasoélico del ventriculo derecho
indexado

VTSVDi: volumen telesistolico del ventriculo derecho
indexado

INTRODUCCION

La prevalencia total de las cardiopatias congénitas en adultos se
calcula en aproximadamente 3.000 casos por millon de habitan-
tes'. La tetralogia de Fallot (TDF) es la cardiopatia congénita
cianotica mas frecuente y da cuenta del 10% de todas las
malformaciones cardiacas congénitas®. La reparacion quirtirgica
temprana ha mejorado de modo radical el desenlace clinico de esta
enfermedad, y se ha pasado de una tasa de supervivencia en la edad
adulta < 25% sin cirugia® a una supervivencia a los 30 afios de
aproximadamente el 90% de los pacientes sometidos a una
reparacion completa a edades tempranas®. Los abordajes terapéu-
ticos han evolucionado desde la paliaciéon quirirgica inicial en el
caso de las fistulas de Blalock-Taussig® y la descripcién de la
primera reparacion intracardiaca®, una época de reparacién por
etapas con paliacion de las fistulas previa a la reparacion
intracardiaca, y finalmente un abordaje de reparacién completa
directa a edades tempranas en las Gltimas 2 décadas. Las técnicas
quirargicas utilizadas para la reparacion completa evolucionaron
de una ventriculotomia derecha a veces extensa, pasando por el
cierre del defecto septal ventricular y la resecciéon de la estenosis
infundibular, junto con un parche transanular para atenuar la
obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD), a los
abordajes transauricular y transpulmonar, cuyo objetivo es
preservar el anillo de la valvula pulmonar y, siempre que sea
posible, la valvula pulmonar, y reducir al minimo la formacion de
cicatrices ventriculares’s.

No obstante, este abordaje contemporaneo con reparacion
completa a edades tempranas esta lejos de ser curativo y las
complicaciones tardias tras la reparacion de la TDF son frecuentes.
En una cohorte muy grande de pacientes con TDF reparada, la
mitad de los supervivientes se habian sometido a una reinterven-
cién quirtrgica 30 afios después de la primera reparacién®. La
disfuncién del TSVD es la complicacion mads frecuente y a la
mayoria de los pacientes les afecta en forma de regurgitacion
pulmonar (RP), sobre todo a los que llevan parche transanular®.

En algunos casos, la anatomia cardiaca impide la reparacion
quirtrgica completa, tal como ocurre en los pacientes con atresia
pulmonar o ausencia de valvula pulmonar o con una arteria
coronaria anémala que cruza el TSVD. En estos casos, se requiere
un conducto desde el ventriculo derecho (VD) hasta la arteria
pulmonar para atenuar la obstrucciéon del TSVD. Estos conductos
también se utilizan en otros tipos de cirugia para cardiopatias
congénitas, como en la reparacion de un tronco arterial comiin o en
algunas formas de transposicion compleja de los grandes vasos
(intervencion de Rastelli), asi como en intervenciones para atenuar
obstrucciones del corazoén izquierdo, como las intervenciones de
Ross o de Ross-Konno. La degeneracion de estos conductos también
puede causar disfuncion del TSVD.

En este contexto, a menudo es necesario restablecer la
funcionalidad del TSVD. El implante percutianeo de valvula
pulmonar (IPVP), introducido hace casi 2 décadas, se ha convertido
en el principal gran cambio en el tratamiento de la disfuncion del
TSVD.

En este articulo se revisan la fisiopatologia, las indicaciones
actuales y las opciones terapéuticas para la disfuncion del TSVD, y
se hace hincapié en la funcién del IPVP en el abordaje terapéutico
de estos pacientes.

FISIOPATOLOGIA DE LA DISFUNCION DEL TSVD

Mas de la mitad de los pacientes sometidos a reparacion
primaria de la TDF terminan presentando disfuncién del TSVD en
algin momento de su vida. Del mismo modo, los pacientes con un
conducto que va del VD ala arteria pulmonar experimentan antes o
después un deterioro en el funcionamiento del conducto, que
ocasiona estenosis, regurgitacion o ambas cosas.

Se sabe que la RP crénica causa sobrecarga de volumen en el VD,
algo que en general se tolera bien'®, pero que a la larga puede
causar dilatacién y disfuncién del VD' (figura 1), que a su vez se
relaciona con arritmias auriculares'? y ventriculares, muerte
stibita’®>"'®, intolerancia al ejercicio, insuficiencia cardiaca y exceso
de mortalidad'®-1°,

Ademas, la obstruccion residual del TSVD en todos los niveles
(infundibulo, valvula pulmonar, arteria pulmonar principal o sus
ramificaciones) también puede contribuir a la disfuncién del VD. La
estenosis pulmonar causa sobrecarga de presion en el VD y, a su
vez, disfuncién de este debido a un aumento en la proporcién
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Figura 1. Dilatacion progresiva del ventriculo derecho tras la reparacion de
la tetralogia de Fallot e insuficiencia pulmonar demostrada por
cardiorresonancia magnética. Pila de cortes en eje corto (basal, fila superior;
medioventricular, segunda fila; apical, tercera fila) y vista de 4 camaras (fila
inferior) por medio de imagenes de cine en las fases telediastdlica (primera y
tercera columnas) y telesistdlica (segunda y cuarta columnas) del mismo
paciente en los afios 2012 y 2016. Obsérvese la progresion de la dilatacion del
ventriculo derecho. VTDVDi: volumen telediast6lico del ventriculo derecho
indexado; VTSVDi: volumen telesistolico del ventriculo derecho indexado.
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masa:volumen del VD, lo cual un estudio retrospectivo de gran
tamafio!® ha constatado que es predictivo de arritmias ventricu-
lares y muerte.

Debido a esta frecuente progresién a disfuncién del VD, tanto
por sobrecarga de volumen como de presion en el VD, tras
reparacion de la TDF y su relacién con eventos clinicos, hay que
considerar el restablecimiento de la funcionalidad del TSVD
mediante sustitucion de la valvula pulmonar (SVP) cuando estos
cambios estructurales se traduzcan en problemas clinicos. Es algo
aceptado que los pacientes sintomaticos con disfunciéon del TSVD
se benefician de la intervencién en cuanto a alivio de los
sintomas?%24, sobre todo los pacientes en quienes predomina la
estenosis pulmonar. No obstante, no se ha demostrado que se
produzca una mejora uniforme de la capacidad funcional objetiva
segiin las pruebas de ejercicio cardiopulmonar?®222425, Del mismo
modo, la SVP mejora parametros hemodinamicos del VD, como su
tamafio®?; sin embargo, en la mayoria de los estudios no se ha
demostrado claramente que tenga lugar un aumento de la
funcionalidad del VD?%?224-28 g yna mejora del funcionamiento
del ventriculo izquierdo®?28.

Aunque muchos pacientes pueden permanecer asintomaticos
durante afios, varios estudios muestran que la mortalidad es mayor
entre los pacientes con RP significativa no sometidos a cirugia®®. No
obstante, hasta la fecha no se ha demostrado de manera fehaciente
que la SVP tenga algtin impacto en la mortalidad?®>° o las arritmias
ventriculares tardias y la muerte stibita®. En realidad, un estudio
retrospectivo muy reciente, que ha evaluado los desenlaces
clinicos en una cohorte de gran tamafio formada por pacientes
con TDF, sometidos o no a SVP, volvio a poner de manifiesto que no
hay diferencias significativas en cuanto a mortalidad y taquicardia
ventricular sostenida entre los pacientes intervenidos y no
intervenidos para SVP tras un seguimiento medio de 5,3 afios>'.
Ademas, se ha observado un aumento tardio de la mortalidad en los
pacientes sometidos a reparacion de la TDF incluso tras SVP?13932,
probablemente debido a que en numerosos pacientes el volumen y
la funcionalidad del VD no se recuperan tras la SVP. En
consecuencia, hay discusion sobre el momento 6ptimo para llevar
a cabo la SVP, con la intencion de equilibrar las ventajas de una
restauracion temprana de la funcionalidad del TSVD, en lo que
respecta a reversibilidad de las anomalias estructurales del VD, con
los peligros del implante de una valvula con riesgo de degeneracion
y la necesidad de posteriores y miiltiples intervenciones quirdr-
gicas para la sustitucion de la valvula en el futuro.

INDICACIONES ACTUALES Y MOMENTO OPTIMO PARA
RESTAURAR LA FUNCIONALIDAD DEL TSVD

Dados los efectos deletéreos de la disfuncion del TSVD en la
funcionalidad del VD, los abordajes terapéuticos actuales tienen
por objetivo evitar una intervencion quirtrgica demasiado tardia e
intervienen cuando las anomalias estructurales del VD atn son
reversibles®>,

La guia europea vigente recomienda la SVP para los pacientes
sintomaticos con disfuncion del TSVD tras reparacién de la TDF en
presencia de RP intensa o estenosis pulmonar grave (definida como
una presion sistélica del VD > 60 mmHg). Cuantificar la RP es dificil
y queda fuera del alcance de esta revisiéon>?. Asimismo, a veces
tratar los sintomas clinicos es complicado en este grupo de
pacientes y las pruebas de esfuerzo cardiopulmonar desempefian
un papel importante en la evaluacion de los sintomas y la reserva
cardiopulmonar en este contexto.

Las indicaciones para la restauracion de la funcionalidad del
TSVD de pacientes asintomaticos con disfuncién del TSVD tras
reparaciéon de la TDF sigue siendo una importante cuestion de
controversia en la cardiologia congénita. La vigente guia europea

recomienda la intervencion en presencia de RP intensa o estenosis
pulmonar y una disminucion de la capacidad objetiva para realizar
ejercicio segiin las pruebas de ejercicio cardiopulmonar, en caso de
dilatacion progresiva del VD, disminucion progresiva de la funcion
sistdlica del VD, insuficiencia tricuspidea progresiva (como
minimo moderada), obstruccién muy grave del TSVD con presion
sistolica del VD > 80 mmHg y arritmias auriculares o ventriculares
sostenidas>°.

Puesto que las indicaciones de cirugia para pacientes asinto-
maticos se basa mucho en las anomalias estructurales del VD,
evaluarlas es crucial para la seleccion de candidatos que podrian
beneficiarse de la intervencion. Aunque la ecocardiografia sigue
siendo una modalidad de primera linea importante para este
proposito, la geometria del VD y su posicion retroesternal impiden
una evaluacion cuidadosa solo con esta técnica. Dadas su
reproducibilidad y excelente resolucidon espacial, las imagenes
obtenidas con cardiorresonancia magnética se han convertido en la
piedra angular de la evaluacion de las anomalias estructurales del
VD tras la reparacion de la TDF>%,

No obstante, sigue siendo dificil saber en qué momento hay que
llevar a cabo la intervencion en pacientes asintomaticos con
anomalias estructurales del VD conocidas. La evolucion temporal
de la dilatacién y la disfuncion del VD en pacientes con disfuncion
del TSVD sigue sin estar muy clara. En este contexto, la vigente guia
recomienda un seguimiento minucioso en centros especializados
para detectar la progresion de las anomalias estructurales de los
pacientes asintomaticos®. Se ha constatado que el volumen y la
funcionalidad del VD permanecen estables en la mayoria de los
pacientes®”>8, Un estudio reciente ha mostrado que la dilatacién y
la disfunciéon del VD, asi como la disfuncion del ventriculo
izquierdo, avanzan lentamente en la mayoria de los pacientes
tras la reparacion de la TDF. Sin embargo, en aproximadamente el
15% de los pacientes, tuvo lugar un empeoramiento considerable
de los parametros ventriculares y no fue facil de predecir’®.
Tradicionalmente se ha adoptado una estrategia de espera
vigilante (watchful waiting)para la mayor parte de los pacientes
asintomaticos, dado el riesgo de las mdltiples intervenciones de
cirugia cardiaca mayor, que para esta poblacién se ha considerado
demasiado alto. Ademas, un abordaje mas agresivo para resta-
blecer la funcionalidad del TSVD en pacientes asintomaticos se
basa en los datos volumétricos del VD derivados de las imagenes
obtenidas mediante cardiorresonancia magnética, y hasta la fecha
no se ha demostrado que mejore los resultados.

Numerosos estudios han intentado dilucidar cual es el umbral
optimo de dilatacion del VD que indique la necesidad de
intervencion y determinar el mejor parametro para controlar el
rendimiento del VD a lo largo del tiempo. Un estudio de Geva
et al.>* mostré que una reduccién en la fraccién de eyeccién del VD
< 45% se relaciona con disfuncion persistente del VD tras la SVP.
Sin embargo, la fraccion de eyeccién puede estar conservada en los
ventriculos con sobrecarga de volumen en los cuales ya hay
remodelado patolégico. Se han estudiado exhaustivamente las
imagenes de cardiorresonancia magnética de los volimenes
telediastolico y telesistolico del VD como indicadores de remode-
lado patolégico y se han llevado a cabo muchos esfuerzos para
hallar valores discriminatorios decisivos del volumen telediasto-
lico del VD indexado (VTDVDi) y del volumen telesistélico del VD
indexado (VTSVDi) por encima de los cuales ya no es posible
conseguir un remodelado corregido completo y, en consecuencia,
deberia estar indicada la intervencion. Estos valores discrimina-
torios propuestos fueron reduciéndose progresivamente desde el
VTDVDi > 170 ml/m? o VISVDi > 85 ml/m? del estudio de Therrien
et al.>° hasta el VIDVDi > 160 ml/m? de Oosterhof et al.?°. Lee
et al.?® propusieron valores discriminatorios del VTDVDi < 168 ml/
m?y VTSVDi < 80 ml/m?. En los Gltimos afios, se ha centrado mas la
atencion en el volumen telesist6lico del VD y se ha establecido
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como el indicador mas importante del rendimiento hemodinamico
del VD. Un estudio reciente de Bokma et al.*° ha mostrado que la
SVP con un VTSVDi preoperatorio < 80 ml/m? se relaciona con
normalizacién de los volimenes del VD y que una intervencion
demasiado tardia con un VTSVDi > 95 ml/m? se relaciona con
eventos clinicos adversos. Mas recientemente, Ling Hen et al.*! han
demostrado que inmediatamente después de una SVP con
reducciones tanto del VTDVDi como del VTSVDi tiene lugar un
remodelado inverso considerable, seguido de un proceso continuo
de posterior remodelado biologico que se refleja mediante la
posterior reduccion del VISVD], lo cual pone de relieve la funcion
de este parametro a la hora de monitorizar la funcién miocardica
en este contexto, y se propone un VISVDi < 82 ml/m? como el
mejor umbral para la normalizacién de la funcién del VD, de
acuerdo con informes previos.

Algunos grupos han propuesto umbrales incluso menores para la
intervencién. Un estudio de Frigiola et al.>? mostré un mayor indice
de normalizacién de los volimenes del VD y una mejora en la funcion
biventricular acompafiada de un aumento de la capacidad para
realizar ejercicio utilizando un abordaje mas liberal y realizando la
cirugia cuando el VTDVDi excede los 150 ml/m?. No obstante, sigue
habiendo controversia, ya que en los pacientes asintomaticos un
abordaje mas liberal también puede tener consecuencias no
deseadas. Bokma et al.>! mostraron que los pacientes que se
sometian a una SVP con un umbral volumétrico inferior (VTDVDi
< 160 ml/m?) presentan mayor incidencia de insuficiencia cardiaca,
arritmia auricular y taquicardia ventricular no sostenida.

Otro aspecto que puede influir en la programacién de la
intervencion de estos pacientes es la hipotesis que sostiene que los
efectos de la restauracion de la funcionalidad del TSVD puede verse

influida por la edad del paciente en el momento de la intervencion.
En el estudio de Frigiola et al.??, resulté mas probable que
alcanzaran las mejoras objetivas en la capacidad funcional los
pacientes sometidos a cirugia cuando tenian menos de 17 afios.
Este abordaje mas liberal con respecto a la edad también se ha
cuestionado. Un estudio reciente ha mostrado que la SVP antes de
los 16 afios no mejora la supervivencia libre de eventos comparado
con la SVP después de esa edad*?. Complicaciones como muerte,
endocarditis y nueva SVP aparecian claramente antes en los
pacientes intervenidos para SVP antes de los 16 afios.

ENFOQUES TERAPEUTICOS ACTUALES PARA RESTABLECER
LA FUNCIONALIDAD DEL TSVD

En la mayoria de los pacientes, tras la reparacion primaria de la
TDF, la SVP quirirgica es el tratamiento de eleccién, ya que se ha
demostrado que mejora el flujo sanguineo pulmonar, reduce la
insuficiencia tricuspidea y mejora la mecanica del VD, lo que
resulta en una mejora clinica'®2%2431 La SVP puede llevarse a cabo
con mortalidades temprana y tardia bajas en poblaciéon tanto
pediatrica como adulta®®. Segtin series recientes, la mortalidad
perioperatoria es tan baja como del 1% en la época actual*>°,
Existen varias opciones quirrgicas para restablecer la funciona-
lidad del TSVD.

Las valvulas mecanicas en posicion pulmonar se asocian con
complicaciones mayormente relacionadas con la necesidad de
anticoagulacién crénica y la posibilidad de trombosis valvular.
Raramente se implantan para restablecer la funcionalidad del
TSVD, pese a su mayor durabilidad*®. Ademas, impiden el posterior

Figura 2. Implante percutaneo de valvula pulmonar en un tracto de salida del ventriculo derecho disfuncional (alotrasplante). Tras la colocacién previa de un stent
extenso (A y B), se coloco una valvula Melody de 22 mm (C) y se abri6 satisfactoriamente, sin que se produjera insuficiencia tras la intervencién (D).
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acceso a la circulacion pulmonar en caso de que sea necesaria
alguna intervencion en la vasculatura pulmonar.

Entre las opciones de valvulas de tejido disponibles para la SVP,
los alotrasplantes valvulares, los conductos valvulados de vena
yugular bovina y las prétesis valvulares de pericardio bovino o
porcino stent o sin él son las opciones preferibles por su menor
riesgo de trombosis y porque no es necesaria la anticoagulacion
sistémica. No obstante, los pacientes que requieren este tipo de
valvulas, como parte de la reparaciéon primaria o como interven-
cion secundaria para tratar la disfuncién del TSVD, corren el riesgo
de fallo valvular debido a la degeneracion.

Los alotrasplantes aérticos y pulmonares eran tradicionalmente
las valvulas mas utilizadas. Un inconveniente importante es su
escasa disponibilidad y su alto coste, asi como su degeneracion
acelerada, sobre todo en los pacientes jovenes, cuya respuesta
inmunitaria puede estar aumentada®’*%,

Una alternativa relativamente frecuente al alotrasplante en la
reconstruccion del TSVD son los conductos de vena yugular bovina.
No obstante, al igual que ocurre con los alotrasplantes, estos
conductos son poco durables. Aunque segin un estudio los
conductos de vena yugular bovina tienen mayor durabilidad que
los conductos de los alotrasplantes, la mayor parte de los estudios
muestran que no existen diferencias de rendimiento significativas
entre los distintos tipos de conductos®®~2,

Por tltimo, las valvulas bioprotésicas estan disponibles en una
amplia variedad de tamafios y son la opcién preferida para los
adultos que se someten a una SVP quirirgica. Es sabido que las
valvulas bioprotésicas en posicién pulmonar degeneran y llevan a
insuficiencia®!?747>3, Esta poca durabilidad se relaciona con el
tipo de valvula y la edad del paciente en el momento del implante,
con una durabilidad media de aproximadamente 15 afios si se
implantan en la tercera década de la vida®>>%.

El implante quirirgico de valvula pulmonar perfecto no existe, y
casi todos los pacientes que reciben valvulas o conductos de tejido
para la reparacién primaria o la SVP secundaria deberan someterse
a varias reintervenciones debido a la degeneracion.

Con la aparicién del IPVP el afio 2000°°, el abordaje terapéutico
para restablecer la funcionalidad del TSVD ha experimentado un

cambio considerable. Esta técnica tiene la ventaja de que evita la
reesternotomia y la derivacion cardiopulmonar y se ha convertido
en una alternativa atractiva a la SVP quirargica para pacientes
seleccionados (figura 2).

Para candidatos seleccionados apropiadamente, principal-
mente aquellos a quienes ya se ha implantado un conducto entre
el VD y la arteria pulmonar, se ha visto que el IPVP es una opcion
segura y fiable para restablecer la funcionalidad del TSVD, con una
incidencia baja de RP posquirtrgica, una reduccion en los sintomas
de los pacientes, una mejora de los parametros hemodinamicos del
VD y una mejora de la capacidad funcional®®>°, Actualmente
existen 2 dispositivos muy utilizados para el IPVP.

La valvula Melody (Medtronic Inc.; Minneapolis, Minnesota,
Estados Unidos) es un stent de platino en el que se ha insertado una
valvula de vena yugular bovina. Actualmente se halla disponible en
2 diametros, 20 y 22 mm, que pueden implantarse en conductos
cuyo diametro oscila entre 16 y 22 mm.

La valvula Edwards SAPIEN (Edwards Lifesciences Corp.; Irvine,
California, Estados Unidos) es una valvula de pericardio bovino
insertada dentro de un stent expandible con balon. En su origen, el
sistema se cre6 para el implante transcatéter de valvula aérticay se
utilizé por primera vez en la posicién pulmonar en 2006°°.
Actualmente ya se encuentra disponible con protesis de segunda y
tercera generacion (SAPIEN XT y SAPIEN 3 respectivamente).
Ambas utilizan stents de cromo-cobalto y se utilizan para el IPVP en
una amplia variedad de tamafios, que van de 20 a 29 mm®'.

En los Gltimos afios, la experiencia ha cobrado fuerza y los
resultados son prometedores. El IPVP con la valvula Melody
proporcion6 buenos resultados clinicos y hemodinamicos, con
tasas de supervivencia libre de reintervencion y explantacion a los
7 y los 5 afios del 76 y el 92% respectivamente®. Aunque
habitualmente se implanta a través de la vena femoral, pueden
utilizarse con éxito vias de acceso alternativas, como la yugular o la
transhepatica, en pacientes con obstrucciones venosas®>. No
obstante, esta técnica también esta sujeta a complicaciones y
son numerosos los factores técnicos que desempefian un papel
importante en el desenlace clinico. En experiencias anteriores, la
fractura del stent debida a la posicién anterior de la valvula en el

Figura 3. Implante percutaneo de valvula pulmonar en una biopratesis disfuncional (implante transcatéter de una valvula). A-C: implante de una valvula SAPIEN XT
en una bioprétesis Perimount sin colocacion previa de stent. D-F: implante de una valvula SAPIEN 3 en una bioprétesis Carpentier-Edwards con colocacion previa de

stent para preparar la zona de destino.
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torax con aumento del estrés mecanico fue una causa frecuente de
insuficiencia valvular. La tendencia actual y practicamente
generalizada de implantar previamente un stent ha disminuido
radicalmente esta complicacién®®. Los pacientes de poca edad,
cuyos conductos son pequefios, suponen un reto y, a pesar de los
buenos resultados del IPVP en la poblacién pediatrica®, puede
producirse rotura o perforacion del conducto. Esta complicacion
puede superarse utilizando stents recubiertos. La obstruccion

coronaria debida a compresion en el momento del implante puede
tener lugar en hasta el 5% de los pacientes®. Para evitar esta
complicacion, se requiere una evaluacion cuidadosa de la anatomia
coronaria con hinchado simultaneo del balén. La endocarditis
puede ser una complicacion importante, con tasas de hasta el
2,4%56. Los pacientes tratados con IPVP se hallan expuestos a otras
complicaciones menos frecuentes, hoy mejor conocidas y estu-
diadas en pacientes tratados con valvulas transcatéter en posicion

Tratamiento de la disfuncién’ del TSVD tras reparacion de la TDF

¢ Sintomas?

Si

Sintomas o capacidad

v

Considerar

Restauracién de la funcionalidad del TSVD

SEI IPVP es factible?®

funcional reducida

No
¢Al menos uno de los siguientes?
« Dilatacion’ progresiva del VD

« Deterioro de la funcion’ sistolica del VD
* |T progresiva (por lo menos moderada)

e Obstruccion® muy grave del TSVD
o Arritmias auriculares o ventriculares sostenidas

No

Seguimiento

e Anual en centros® especializados GUCH
e CRM: por lo menos cada 3 afios®

SVP quirargica

¢ Con colocacion previa o
de stent .

Bioprétesis grande con stent
Si no es posible, conducto de vena yugular bovina o alotrasplante

1RP considerable, EP considerable o ambas

?Sobre todo si VTDVDi > 160 ml/m? o VTSVDi > 80 ml/m?
3Sobre todo si FEVD < 45%

4PSVD > 80 mmHg o velocidad IT > 4,3 m/s
®Individualizar

de hinchado del balén

6Implante de alotrasplante, conducto quirdrgico o bioprétesis en el TSVD y ausencia de compresién coronaria en la prueba

Figura 4. Algoritmo propuesto para el tratamiento de la disfuncién del TSVD tras la reparacion de la TDF. CPET: prueba de esfuerzo cardiopulmonar;
CRM: cardiorresonancia magnética; EP: estenosis pulmonar; FEVD: fraccion de eyecciéon del ventriculo derecho; GUCH: cardiopatia congénita del adulto;
IPVP: implante percutaneo de valvula pulmonar; IT: insuficiencia tricuspidea; PSVD: presion arterial sistélica del ventriculo derecho; RP: regurgitaciéon pulmonar;
SVP: sustitucién de véalvula pulmonar; TDF: tetralogia de Fallot; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; VD: ventriculo derecho; VITDVDi: volumen
telediastolico del ventriculo derecho indexado; VTSVDi: volumen telesistolico del ventriculo derecho indexado.
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aortica. Se ha observado trombosis valvular no infecciosa tras el
IPVP y, aunque habitualmente se resuelve con anticoagulacion,
esta puede generar una morbilidad considerable en esta pobla-
cion®7-%9,

La necesidad de una zona estable de destino para anclar la
valvula limita el IPVP a aproximadamente un 15% de los pacientes
con disfuncién del TSVD’®. No obstante, este abordaje se ha
convertido en una opcion interesante para las intervenciones de
TSVD secundarias en pacientes con una valvula bioprotésica, ya
que el implante transcatéter de una valvula puede evitar la
necesidad de reintervenir a estos pacientes’!’? (figura 3). Los
nuevos avances pueden facilitar la ampliacion de las indicaciones a
los pacientes con TSVD nativos de mayor diametro y sin implante
previo de conductos o valvulas’>”7°. Asimismo, las valvulas
percutaneas modernas, con didmetros de hasta 29 mm, permiten
tratar disfunciones del TSVD de mayor tamafio®!. Ademas, el uso
ampliamente extendido de los abordajes quirGrgicos modernos
que respetan la valvula pulmonar a expensas de cierta estenosis
residual puede aumentar el nimero de posibles candidatos a esta
técnica.

Sin embargo, todavia sigue habiendo un gran ndmero de
pacientes con dilatacion del TSVD debido a los extensos parches
transanulares en quienes el implante de una valvula percutanea
sigue siendo dificil, y habitualmente se los remite a SVP quirdrgica.
Se estan desarrollando nuevos dispositivos para ampliar las
técnicas percutineas a estos pacientes. Los resultados son
prometedores con la valvula P Venus (MedTech; Shanghai, China),
que consta de un stent de nitinol autoexpandible con una valvula
de pericardio porcino con expansiones proximales y distales, y la
valvula pulmonar transcatéter Harmony (Medtronic Inc.), que es
una valvula de pericardio porcino de 22 mm cosida a un stent
asimétrico de nitinol autoexpandible, también con extremos
proximales y distales mas grandes para acomodarse a las distintas
morfologias del TSVD”5-78,

REDEFINICION DEL MOMENTO DE LA REINTERVENCION
DEL TSVD EN LA ERA DEL IPVP

La vigente guia europea recomienda el IPVP con las mismas
indicaciones que la SVP para los candidatos apropiados>°. En la
practica, el IPVP suele ofrecerse como primera opcion a los
pacientes con disfuncion del TSVD que son candidatos técnica-
mente apropiados, ya que en general estos pacientes no son buenos
candidatos para cirugia. No obstante, ningin estudio clinico
aleatorizado ha comparado cara a cara la SVP quirtrgica con el
IPVP transcatéter y sigue sin estar claro si deberia priorizarse el
IPVP sobre la SVP quirdirgica para los pacientes candidatos a cirugia
con riesgo quirGrgico bajo. Ademads, solo los pacientes con
conductos o SVP previa suelen ser candidatos técnicamente
apropiados para el IPVP, mientras que la mayor parte de aquellos
con TSVD nativo actualmente no lo son. A pesar de la actual
aplicabilidad a solo un subgrupo de pacientes con disfuncion del
TSVD, la aparicion del IPVP ha llevado a un cambio de hipétesis en
el abordaje general de la restauracion de la funcionalidad del TSVD
tras reparacion de la TDF mas alla de la «competicion» de ambas
técnicas.

Como ya se ha mencionado, uno de los principales inconve-
nientes de la reparacion de la TDF es la necesidad de restablecer la
funcionalidad del TSVD en algiin momento tras la reparacion. La
mayoria de los pacientes recibiran una valvula o conducto que al
cabo de los afios se degenerara inevitablemente, lo que implicara
varias reparaciones a lo largo de la vida, con la morbilidad y la
mortalidad asociadas'*©°,

Esto ha contribuido a cierta resistencia de los cardi6logos
especializados en enfermedades congénitas a remitir a los

pacientes con disfunciéon del TSVD a SVP quir@irgica mientras se
mantengan asintomaticos. La posibilidad de realizar el IPVP como
una intervencion transcatéter de una valvula en una bioprotesis
degenerada puede evitar futuras reintervenciones y es algo
ampliamente aceptado en este escenario clinico’!”?, ya que
actualmente el IPVP puede realizarse con muy poco riesgo. Las
series mas contemporaneas, que dan cuenta de la practica casi
generalizada actual de colocar stents, muestran resultados
excelentes a corto y medio plazo’®. En este sentido, segin un
metanalisis reciente llevado a cabo con 19 estudios y 1.044
pacientes sometidos a IPVP transcatéter, el grado de satisfaccion de
las intervenciones fue de mas del 96%, con incidencias de rotura del
conducto del 4,1% y de complicacion coronaria del 1,3%. La
incidencia de reintervencion fue de 4,4/100 personas-aflo en
general y considerablemente inferior en estudios que informaban
de un porcentaje mas alto de colocacién previa de stents®°. Ademas,
los pacientes con una valvula pulmonar transcatéter estenotica
(p. ej., debido a fractura del stent) también podrian sacar provecho
de una reintervencion percutinea®.

No obstante, el niimero de intervenciones percutaneas que
vuelven a realizarse es pequefio, ya que el didmetro interno
maximo efectivo del conducto o la bioprotesis disminuye
inevitablemente tras la colocacion de cada valvula. Por otra parte,
aunque se carece de datos a largo plazo, se espera que las valvulas
pulmonares percutaneas degeneren al cabo de varios afios de un
modo parecido a sus homologas quirtrgicas. Ademas, queda por
demostrar si las valvulas percutaneas influyen en la supervivencia
al evitar nuevas intervenciones. Asimismo, parece poco probable
que las valvulas percutaneas eviten por completo la cirugia en
estos pacientes. La mayor edad y, a la larga, el aumento de la
comorbilidad pueden conferir mayor riesgo a una intervencion
probablemente inevitable. Ademas, la presencia de numerosos
stents y valvulas en el TSVD puede aumentar la complejidad
quirdrgica y, por lo tanto, el riesgo quirtrgico.

Sin embargo, la disponibilidad de una alternativa percutanea a
la cirugia con un perfil de riesgo bajo para las valvulas degeneradas
respaldaria la intervencion previa en pacientes con disfuncion del
TSVD tras reparacién de la TDF, incluso si la cirugia es la primera
opcion antes de que las anomalias estructurales del VD sean
irreversibles. Si aparecen sintomas o anomalias estructurales del
VD que satisfagan los criterios para la SVP durante la infancia tardia
o la adolescencia, a menudo puede insertarse una bioprotesis de
tamafio de adulto. A esas alturas los cirujanos deberian tener en
cuenta la posibilidad de implantar otra valvula percutanea en caso
de que haya degeneracion de la valvula quirtrgica cuando se elija
el tipo de valvula (protesis valvular de pericardio bovino o porcino
con stent en lugar de alotrasplantes criopreservados) y el tamafio
de la valvula (por lo menos 25 mm), para permitir el implante de
valvulas percutaneas sucesivas. Si esto no es posible porque el
torax del paciente no puede acomodar este tipo de valvula, puede
utilizarse un conducto de vena yugular bovina, ya que datos
recientes muestran que el IPVP es factible incluso con los menores
tamafios de la gama®'.

La figura 4 resume en un algoritmo el abordaje utilizado en el
tratamiento de la disfuncién del TSVD de pacientes sometidos a
reparacion de la TDF.

CONCLUSIONES

Encontrar el mejor momento para la restauracion de la
funcionalidad del TSVD en pacientes con disfuncién del mismo
tras la reparacion de la TDF sigue siendo una cuestion contro-
vertida. No obstante, la aparicion del IPVP ha provocado un cambio
de paradigma hacia una reparacion mas temprana del TSVD en
caso de IP, incluso si se requiere cirugia en un primer momento.
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Una vez que se ha implantado un anillo bioprotésico del tamafio
adecuado, el IPVP es factible, tiene bajo riesgo y buenos resultados
a corto y medio plazo. Sin embargo, todavia queda por demostrar si
una SVP mas temprana con IPVP posterior para evitar las
reintervenciones tiene un impacto en los resultados clinicos.
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