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Resumen

La tetralogfa de Fallot es una cardiopatia congénita que se
caracteriza por presentar estenosis infundibular de la arteria
pulmonar, cabalgamiento adrtico, comunicacion interven-
tricular e hipertrofia del ventriculo derecho. Es la cardiopatia
congénita ciandgena mas prevalente, representando entre
el 3.5 a 8% de los defectos cardiacos congénitos. Presenta-
mos el caso de un paciente de 6 afos que acudio al hospital
con cianosis peribucal y acrocianosis y episodios recurren-
tes de crisis hipdxicas. Se le hizo un ecocardiograma con el
cual se diagndstico tetralogia de Fallot y posteriormente se
le realizd una fistula de Blalock-Taussig.

Palabras clave: Tetralogia de Fallot, cardiopatias congénitas,
pediatria.

Tetralogy of Fallot: Case report

and literature review

Abstract

Tetralogy of Fallot is a congenital cardiopathy characterized
by infundiblutar stenosis of the pulmonary artery, overriding
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aorta, ventricular septal defect and right ventricular hyper-
trophy. It is the most prevalent cyanotic congenital heart de-
fect, with a prevalence between 3.5 to 8%. We present the
case of a 6-year-old male who was taken to our hospital
due to perioral and distal cyanosis and paroxistic episodes
of hypoxia (tet spell), who was diagnosed with tetralogy of
Fallot after echocardiography and was treated with Blalock-
Taussig shunt.

Keywords: Tetralogy of Fallot, congenital heart defects, pediatrics.

Varén de 6 anos que fue llevado a sala de urgencias
por su madre, quien refirié que presenté cianosis pe-
ribucal y en extremidades, acompanada de disnea de
medianos esfuerzos. Cuenta con el antecedente de 4
crisis similares en el transcurso del tltimo afio, que
mejoran cuando el paciente se coloca en cuclillas.

Inicié con el padecimiento desde el nacimien-
to, con cuadros recurrentes de cianosis peribucal y
diaforesis durante la alimentacién. Se detectd un
soplo al afio de edad, el cual fue diagnosticado
como funcional y no recibié seguimiento médico.
La madre refiere que en los tltimos 3 meses el pa-
ciente habia tenido deterioro de clase funcional y
aumento de la cianosis.
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Figura 1. Radiografia de térax al ingreso del pacien-
te, que muestra silueta cardiaca en forma de “bota” o
“zueco”.

A la exploracion fisica se encontrd retraso en el de-
sarrollo fisico, saturacién de oxigeno a 73% con aire
ambiente, resto de signos vitales normales, cianosis
peribucal y acrocianosis evidentes, sin acropaquia.
A laauscultacion se escucha un soplo expulsivo meso-
sistdlico creciente en regién paraesternal alta acom-
pafnado por frémito y segundo ruido de intensidad
aumentada.

Las pruebas de laboratorio muestran hemoglo-
bina de 17.3 g/dL y policitemia. El EKG revela des-
viacion del eje QRS hacia la derecha, mientras que
en la radiografia de térax se aprecia levantamiento
del dpex a expensas de crecimiento de cavidades de-
rechas y disminucién del calibre de la arteria pul-
monar, dando una imagen de “corazén en forma
de bota” (figura 1).

Se procedié a realizar un ecocardiograma, en el
que se encontr6 hipoplasia del anillo pulmonar, es-
tenosis pulmonar mixta de predominio valvular, co-
municacién interventricular subarterial de 6.7 x 8.8
mm, ventriculo derecho hipertréfico, rama derecha
de la arteria pulmonar hipopldsica, cabalgamiento
aértico del 40% y FEVI de 73% (figura 2). Se
realizé también tomografia computada, en la cual
se corrobord la estenosis pulmonar y se observé di-
latacién de la aorta ascendente, persistencia de vena
cava superior izquierda y disminucién en el didme-

tro de la rama pulmonar derecha (figura 3).
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Figura 2. Ecocardiograma en vista de cuatro cdmaras
mostrando la comunicacién interventricular, cabalga-
miento adrtico y crecimiento de ventriculo derecho.

Con estos hallazgos se llegé al diagndstico de
tetralogfa de Fallot. Debido a la hipoplasia de la
arteria pulmonar derecha se realizé una fistula de
Blalock Taussig con Goretex de 6 mm, con aumen-
to de la saturacién de oxigeno hasta del 90%. El
paciente fue dado de alta, con indicacién de segui-
miento en la consulta externa para programacion
de cirugia correctiva.

Figura 3. Tomografia computarizada multicorte en corte
coronal mostrando cabalgamiento adrtico, crecimiento
ventricular derecho y comunicacién interventricular.
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DISCUSION

La tetralogia de Fallot (TF) representa entre 3.5 y
8% de los defectos cardiacos congénitos, y afec-
ta aproximadamente a 1 de cada 2400 nacidos vi-
vos'2. Se trata de un complejo de alteraciones en
la arquitectura cardiaca que consta tipicamente de
4 componentes: aorta cabalgada, estenosis pulmo-
nar, comunicacién interventricular e hipertrofia de
ventriculo derecho.

Estas malformaciones son debidas a un defecto
de la tabicacién troncoconal, en la cual el tabique
responsable de la separacién entre el canal aértico
del canal pulmonar se desarrolla en el territorio co-
rrespondiente al canal pulmonar, originando una
comunicacién interventricular en la regién peri-
membranosa que puede llegar a extenderse hasta
el septum membranoso; el defecto en la tabicacién
condiciona el cabalgamiento adrtico, comunican-
do a la aorta con ambos ventriculos?; el desarrollo
anémalo del septum interventricular ocasionard
una estenosis del infundibulo y generando una es-
tenosis subvalvular, ademas el anillo valvular suele
ser hipopldsico, aunque en algunos casos puede ser
de normal tamano y finalmente la vélvula pulmo-
nar suele ser bictspide y estendtica, condicionando
el desarrollo de hipertrofia ventricular derecha®’. A
pesar de no existir un defecto genético que condi-
cione el desarrollo de TF se ha visto relacionado a
algunos sindromes como deleciones en 22q11.2,
o asociaciones como CHARGE y VACTERL®?.
Otros factores relacionados con su aparicién son la
fenilcetonuria, ingesta de dcido retindico y trime-
tadiona durante la gestacién’.

La clinica del paciente dependerd del grado de
obstruccién del tracto de salida del ventriculo de-
recho. El paso de sangre dependerd de las resisten-
cias vasculares pulmonares mds que del tamafio de
los ventriculos; por tanto, si la resistencia de salida
de ventriculo derecho es menor que la de ventricu-
lo izquierdo hacia la aorta, el cortocircuito serd de
izquierda a derecha y el paciente se encontrard pre-
dominantemente acianético'. Sin embargo, cuando la
resistencia es mayor en el ventriculo derecho el corto-
circuito serd de derecha a izquierda, y el paciente se
presentard con la clinica cldsica de cianosis y disnea
de esfuerzo que mejora con posicién en cuclillas''.

La tetralogia de Fallot representa entre
3.5y 8% de los defectos cardiacos
congénitos y afecta aproximadamente

a 1 de cada 2,400 nacidos vivos. Se trata
de un complejo de alteraciones en la
arquitectura cardiaca que consta de 4
componentes: aorta cabalgada, estenosis
pulmonar, comunicacién interventricular
e hipertrofia de ventriculo derecho.

Otras manifestaciones clinicas son el
retraso en el desarrollo tanto fisico y
psicomotor, ademas de manifestaciones
de hipoxia crénica, como la acropaquia.
El estado de hipoxia crénica condiciona
al desarrollo de policitemia, aumentando
asi ademas la viscosidad sanguinea 'y
aumentando el riesgo de desarrollo de
trombosis en diversos 6rganos.

Otras manifestaciones clinicas son el retraso en el
desarrollo tanto fisico y psicomotor'?, ademds de
manifestaciones de hipoxia crénica, como la acro-
paquia’. El estado de hipoxia crénica condiciona al
desarrollo de policitemia, aumentando asi ademis
la viscosidad sanguinea y aumentando el riesgo de
desarrollo de trombosis en diversos 6rganos’.

Las crisis hipdxicas son paroxismos similares a
los que presenté nuestro paciente al llegar al hospi-
tal: episodios de disnea grave y cianosis desarrolla-
dos en periodos de alta demanda de oxigeno, como
el ejercicio. La fisiopatologia de estas crisis yace en
la activacién de un reflejo por incremento de la
contractilidad del ventriculo derecho que provoca
liberacién de catecolaminas con hiperventilacion,
vasodilatacién periférica y bradicardia, lo que pre-
cipita los episodios'*".

El diagnéstico de TF es eminentemente clini-
co, clasificindose ya sea en ciandtica o aciandtica
dependiendo del grado de estenosis pulmonar. A
la exploracién fisica es relevante la auscultacion,
caracterizandose por la presencia de un soplo sis-
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El ecocardiograma es el método de
imagen mas util para confirmar el
diagndstico, al permitir observar los
datos de comunicacién interventricular,
crecimiento de cavidades, estenosis
pulmonar y aorta cabalgada. Se han
obtenido buenos resultados con el uso
de ecocardiografia en etapa fetal para
obtener datos de alteraciones cardiacas y
anomalias asociadas, ademas de aportar
datos utiles para valoracién prequirdrgica.

El diagnostico de TF es eminentemente
clinico, y se clasifica en cianética o
aciandtica dependiendo del grado de
estenosis pulmonar. En la auscultacion
se caracteriza por la presencia de un
soplo sistolico expulsivo en la regién
paraesternal superior izquierda.

tolico expulsivo en la regién paraesternal superior
izquierda’®.

El apoyo en estudios de imagen permite corro-
borar el diagnéstico y estadificar la gravedad de la
enfermedad. Nuestro paciente presentd los hallaz-
gos relevantes en la radiografia de térax, con un
corazén con silueta en de zueco o bota, por levan-
tamiento de punta de VD'C. En el EKG se encuen-
tran tipicamente datos de crecimiento de cavidades
derechas y desviacion del eje QRS a la derecha. El
ecocardiograma es el método de imagen mads atil
para confirmar el diagndstico, al permitir observar
los datos de comunicacién interventricular, cre-
cimiento de cavidades, estenosis pulmonar y aor-
ta cabalgada. Se han obtenido buenos resultados
diagnésticos con el uso de ecocardiografia en etapa
fetal, permitiendo obtener datos de alteraciones
cardiacas y anomalias asociadas en el feto, ademis
de aportar datos Utiles para valoracién prequirtir-
gica’.

El cateterismo permite determinar la importan-
cia de las alteraciones hemodindmicas y la presen-
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cia de salto oximétrico al pasar de la auricula dere-
cha al ventriculo derecho si las presiones derechas
no han vencido aun las izquierdas'®. El uso de la
tomografia computada y la resonancia magnética,
a pesar de no aportar datos adicionales en cuanto
a la morfologfa cardiaca respecta, pueden ser utiles
para descubrir la presencia de alteraciones morfo-
légicas o funcionales en general, ilustrado en nues-
tro caso por la confirmacién de la hipoplasia de la
arteria pulmonar derecha y el descubrimiento de
una vena cava supernumeraria'>®.

El tratamiento de TF es quirtrgico. Consiste
en 2 entidades: una paliativa y otra correctiva. La
cirugfa correctiva involucra el cierre de la comu-
nicacién interventricular, correccién del cabalga-
miento aértico y reparacion de la obstruccién del
tracto de salida del ventriculo derecho?'. Las ciru-
gia paliativa se utiliza generalmente en presencia de
contraindicaciones para el procedimiento correc-
tivo permanente y se utiliza mds comdinmente la
técnica de Blalock-Taussig, que consiste en un cor-
tocircuito entre la arteria subclavia y la pulmonar,
mediante una anastomosis y un injerto de Gorotex
con el objetivo de restablecer el flujo sanguineo
al lecho pulmonar***. No se han encontrado be-
neficios en retrasar el procedimiento mds alld del
afio de edad?, sin embargo, se ha observado que el
tiempo que el paciente transcurre sin tratamiento
no tiene influencia en el éxito del procedimiento®
Las complicaciones principales de la cirugia co-
rrectiva son las insuficiencias valvulares y arritmias,
especialmente ventriculares®*%.

El prondstico de los pacientes sin correccién
quirdrgica es poco alentador, con una sobrevida al
afo de 66%, y a los 10 anos de 24%%. Con la
cirugfa paliativa ésta aumenta hasta el 90%, y es
cercana al 97% en pacientes que son atendidos de
forma directa con cirugfa correctiva®.

En lo que respecta al estilo de vida, los pacientes
corregidos de tetralogia de Fallot obtienen buenos
resultados en pruebas que evaltian su estilo de vida
y educacién, siendo casi similares a sus controles.
Las mujeres con tetralogia de Fallot corregida tie-
nen mayor riesgo de tener un hijo con alguna car-
diopatia troncoconal que las mujeres sin ésta, pero
no acarrea riesgo alguno durante el embarazo®.
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CONCLUSIONES

Al ser la TF una enfermedad con clinica muy rica
y abundante, el clinico deberd tener el diagnéstico
en mente cuando se observan en un paciente da-
tos caracteristicos al interrogatorio o exploracién
fisica. Es importante la deteccién y tratamiento
tempranos del paciente, debido a que su retraso
conlleva a repercusiones importantes. La gran pre-
valencia de la enfermedad obliga entonces al médi-
co general a conocer su perfil y datos clave para su
diagndstico desde la evaluacién temprana del in-
fante con el objetivo de reducir al mdximo posible
la aparicién de complicaciones futuras. ®
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