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RESUMEN

La tetralogia de Fallot es el defecto cardiaco congénito ciandtico mas
comun; con cuatro malformaciones estructurales: obstruccion del tracto de
salida del ventriculo derecho, comunicacion interventricular, dextroposicién
de la aorta con acabalgamiento sobre el tabique interventricular e
hipertrofia ventricular derecha. La presentacion clinica depende del grado
de obstruccion del flujo de salida del ventriculo derecho. El diagnéstico
definitivo generalmente se realiza mediante ecocardiografia.

PALABRAS CLAVE: cardiopatia; cianosis; neonato; ecocardiografia.

ABSTRACT

1 The tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital heart defect
dMed'IC" gznéra" ,S’Zd”aja with four structural malformations: right ventricular outflow tract obstruction,
e a niversiaad e . . a a 900 .
ciencias médicas INtraventricular communication, dextroposition of the aorta so that it
(UCIMED). cod.MED16024. gverrides the ventricular septum and right ventricular hypertrophy. The
viviazl7@hotmail.com A _: - q - a

clinical presentation is dependent upon the degree of right ventricular
2\edico general graduado OULFIOW —obstruction. The definitive diagnosis is typically made by

en la Universidad €chocardiography.
Hispanoamericana (UH).

cod. MED12320. KEYWORDS: heart disease; cyanosis; newborn; echocardiography.
alonso0413@gmail.com

INTRODUCCION
en recién nacidos (1). En el afio 1888
Las cardiopatias congenitas (CC) son la Etienne-Louis Arthur Fallot hizo una fina
malformacion congénita mas frecuente descripcién de las cuatro caracteristicas
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morfolégicas basicas de la tetralogia de
Fallot (TF) una de las malformaciones
congénitas cardiacas mas conocidas y
estudiadas. La TF es la CC cianotica
compleja mas frecuente junto con la
transposicion de grandes arterias (1,2).
Actualmente el diagndstico se concreta
mediante ecocardiografia y se realiza un
manejo definitivo mediante reparacion
quirargica de las anomalias cardiacas, la
TF es una de las CC mas comunes que
requiere intervencion durante el primer
afio de vida (3).

El articulo tipo revision bibliogréfica tiene
como objetivo revisar y puntualizar los
aspectos béasicos de esta entidad
patolégica respecto a su presentacion
clinica, métodos diagnésticos vy
tratamiento; con el fin de ayudar a los
profesionales del area de la salud a
sospechar el diagnostico y por lo tanto
abordar de forma adecuada esta
cardiopatia.

METODO

Para elaborar este articulo tipo revision,
se realiz6 la busqueda de 18 diferentes
referencias bibliograficas de las cuales 9
se encuentran en idioma inglés y 9 en
idioma espafiol los afios de publicacion
se encuentran entre el afio 2012 y 2019 y
fueron los articulos mas recientes
encontrados sobre el tema de interés,
dichas referencias contienen datos e
informacioén sobre el tema; cardiopatias
congeénitas enfocandose en la
tetratologia de Fallot tema principal del
articulo. Las palabras mas utilizadas
para la busqueda de los articulos en las
bases de datos fueron: -cardiopatias
congénitas, cianosis y tetralogia de
Fallot. Las principales bases de datos
empleadas para la blsqueda de

informacién fueron: Scielo, Uptodate y
PubMed.

EPIDEMIOLOGIA

Las CC son el grupo mas comun de
trastornos congénitos en recién nacidos
vivos con una prevalencia reportada 6 a
13 casos por cada 1000 nacidos vivos
(). La tetralogia de Fallot aparece en el
0,08% de todos los casos y representa el
5-8% de todas las CC (2).Este defecto
representa una de las lesiones cardiacas
congénitas mas comunes que requieren
intervencion en el primer afio de vida.
Ocurre igualmente en hombres y mujeres

3).
ANATOMIA

La descripcion anatdmica de la
Tetralogia de Fallot incluye las siguientes
caracteristicas ver FIGURA 1. (4):

- Estenosis de la arteria pulmonar (EP)

- Comunicacion interventricular (CIV)

- Cabalgamiento aértico

- Hipertrofia del ventriculo derecho
(HVD)

La TF forma parte del grupo de CC con
alteraciones conotruncales, donde el
defecto anatomico principal es la
desviacion anterior del tabique
infundibular; que es un tabique muscular
que separa los infundibulos de la salida
aortica 'y pulmonar (5). Las
consecuencias de esta desviacion son:

- Obstruccion del infundibulo de salida
del ventriculo derecho provocando la
EP, la cual puede afectar la region
subvalvular,valvular o supravalvular
de la valvula pulmonar,
frecuentemente afecta a mas de un
nivel anatémico (5, 2).
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FIGURA 1. Anatomia tetralogia de fallot

Normal heart

Overriding aorta

Pulmonic
stenosis

Ventricular
septal defect

Right ventricular
hypertrophy

Tetralogy of Fallot

FUENTE: Figura de libre acceso. CDC (Centros para el Control y la Prevenciéon de Enfermedades, Centro Nacional
de Defectos Congénitos y Discapacidades del Desarrollo).

Secundario al defecto de alineacion
del tabique ventricular se da la CIV
gue suele ser un defecto subadrtico
grande situado inmediatamente
debajo de la vélvula adrtica (2, 3).

El cabalgamiento adrtico por el
defecto que provoca la CIV permite a
la aorta cabalgar sobre el septo
interventricular conectandose
anatémicamente con ambos
ventriculos; cuando lo normal es que
estuviera relacionada solamente con
el ventriculo izquierdo (4, 6).
Hipertrofia ventricular derecha
secundaria a la estenosis pulmonar
cronica (6).

PATOGENIA

Como ocurre con la mayoria de las CC,
la etiologia exacta de la malformacion se
desconoce (7). La mayor parte de CC
(70-80% de los casos) tiene un origen
multifactorial donde se involucran tanto

e479

factores genéticos como ambientales; ya
sea por enfermedades maternas o
factores teratégenos (8).
Aproximadamente 10% de los casos de
TF se asocian a anomalias
cromosomicas, la mas frecuente
reportada es la microdeleccion del
cromosoma 22 que esta presente en
aproximadamente el 16.6% de los
diagndsticos de Fallot (4,3).

FISIOPATOLOGIA

Las consecuencias hemodinamicas
dependen del grado de obstruccion de la
valvula pulmonar (9,3). El grado de
estenosis pulmonar se considera como el
factor determinante de las
manifestaciones clinicas; precocidad e
intensidad de la cianosis (4).

El paso de sangre a nivel intracardiaco
dependera de las resistencias vasculares
pulmonares mas que del tamafio de los
ventriculos (10). Por tanto, si la
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resistencia de salida del ventriculo
derecho es menor que la de ventriculo
izquierdo hacia la aorta (EP leve) el
cortocircuito sera de izquierda a derecha
y el paciente se encontrara
predominantemente  aciandtico  (11).
Cuando la resistencia es mayor en el
ventriculo derecho (EP severa) el
cortocircuito sera de derecha a izquierda
con paso de sangre desaturada a la
circulacion sistémica y por tanto la
manifestacién clinica principal sera la
cianosis (10,4).

MANIFESTACIONES CLINICAS

La aparicion y severidad de las
manifestaciones clinicas van a depender
del grado de obstruccién del infundibulo
de salida del ventriculo derecho (10). Si
la EP no es severa el paciente se va a
manifestar primero con signos clinicos de
insuficiencia cardiaca, mientras que si la
EP es severa el paciente se presentara
con cianosis (8).

e Presentacion clinica en el neonato
Los neonatos con grados leves de
EP se presentan con un fenotipo
normal en la mayoria de los casos
con estado general y hemodindmico
conservado al nacimiento (8). A la
exploracion fisica se ausculta un
soplo sistdlico rudo precordial dado
por la estenosis pulmonar (4).

No suele existir cianosis franca al
momento del nacimiento, pero con la
hipertrofia creciente del infundibulo
ventricular derecho a medida que
crece el paciente, aparece cianosis
dada por esfuerzos generalmente en
los primeros tres meses de vida (5,4).
En los casos de EP severa la
cianosis neonatal puede verse de

forma inmediata (9). En estos casos
el flujo sanguineo pulmonar va a
depender del flujo sanguineo a través
del conducto arterioso y cuando este
empieza a cerrarse en las primeras
horas o dias de vida se suele
producir e instaurar la cianosis en el
paciente (5).

Algunos pacientes presentan crisis
hipoxémicas que se caracterizan por
episodios bruscos de cianosis 0
palidez, con disnea o pérdida de
conciencia, estas crisis se deben al
espasmo del infundibulo pulmonar o
disminucion de las resistencias
periféricas (8,12), aparecen tras el
llanto y maniobras de valsalva. Es un
signo de gravedad e indica la
presencia de EP severa y dinamica
(9,4).

Presentacion clinica en el lactante
y nifio mayor

Durante la lactancia temprana la
cianosis se va instaurando
paulatinamente debido al aumento
progresivo del grado de estenosis
pulmonar hasta llegar hacerse
constante (8).

Pacientes con cianosis de larga
evolucibn pueden tener una piel
oscura y azulada, escleras grisaceas
con vasos sanguineos ingurgitados y
acropaquias muy llamativas en los
pies y manos (5).

En los finos mayores con TF no
reparada quirdrgicamente aparece
disnea con el esfuerzo (5). De forma
caracteristica estos nifios suelen
adoptar una postura de
acuclillamiento que permite mitigar la
disnea causada por el esfuerzo fisico
(6). Esta posicion permite aumentar
la tensiébn arterial sistémica vy
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favorece el paso de sangre desde el
ventriculo derecho al tronco pulmonar
a través de la CIV, incrementandose
la oxigenacibn de los tejidos
periféricos (6,5).

DIAGNOSTICO

Las mejoras en la deteccion prenatal y la
ecocardiografia fetal han llevado a un
aumento en el diagnostico prenatal de TF
(13,14). Las ecografias prenatales a
menudo identifican  malformaciones
estructurales entre ellas las cardiopatias
congénitas, sin embargo, la sensibilidad
de la deteccién de CC es muy variable ya
gue es operador dependiente ademas
intervienen factores como la edad
gestacional, posicion fetal y el tipo de
defecto cardiaco (15).

El diagnéstico postnatal inicialmente se
base en las manifestaciones clinicas que
levantan la sospecha diagnoéstica, los
estudios complementarios iniciales que
se envian son: el electrocardiograma y la
radiografia de tdérax los hallazgos de
estos estudios a menudo son sugerentes
pero no concluyentes para el diagndstico
de TF (3,16). El diagnostico definitivo
generalmente se realiza mediante
ecocardiografia (15).

Desde el punto de vista radioldgico los
signos tipicos en proyeccién
anteroposterior de la radiografia de térax;
son un corazon de tamafio normal y se
observa el vértice cardiaco hacia arriba y
un segmento céncavo de la arteria
pulmonar principal (3). El aspecto de la
silueta cardiaca se le ha llamado corazén
en forma de “bota” o “zueco” (5). VER
FIGURA 2. El electrocardiograma en TF
tipicamente muestra una desviacion del
eje cardiaco hacia la derecha y signos de

hipertrofia ondas P prominentes en V1,
ondas R altas en V1 (10,3).

FIGURA 2. Radiografia de torax paciente
con tetralogia de Fallot. Corazén en
forma de “bota”

FUENTE: Figura de libre acceso. (Centros para el
Control y la Prevencion de Enfermedades, Centro
Nacional de Defectos Congénitos y Discapacidades del
Desarrollo)

La ecocardiografia bidimensional es el
gold standard para el diagnostico
definitivo de TF (7). Permite evaluar la
presencia de la CIV y su localizacion
subadrtica, el grado de cabalgamiento
aortico, localizacién de la EP con el
tamafio del anillo, tronco y de las arterias
pulmonares, ademas permite descartar
otras anomalias cardiacas (9).

El cateterismo diagnéstico y la
resonancia magnética son innecesarios
para el diagnéstico de Fallot, su
indicacion se limita a casos concretos en
los que el estudio ecocardiografico no
proporciona los datos definitivos (12,6).
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TRATAMIENTO

La necesidad de intervencion médica
depende del grado de obstruccion del
tracto de salida del ventriculo derecho
7).

La mayoria de los pacientes con TF con
EP leve asintométicos no requieren
tratamiento en el periodo neonatal y
pueden darse de alta con revisiones
cardioldgicas frecuentes (4).

Los neonatos con EP severa presentan
cianosis e hipoxia muy marcadas, estos
pacientes requieren el uso de terapia con
prostaglandina E1 intravenosa para
mantener la permeabilidad ductal y asi el
flujo pulmonar en espera de reparacion
quirargica definitiva (15,17).

En manejo de las crisis hipoxemicas son
una urgencia médica, cuyo tratamiento
consiste en; administracion de
oxigenoterapia, colocar al nifio en
posicién genupectoral (similar al
acuclillamiento), administracién de
volumen y morfina que relaja la
musculatura infundibular 'y uso de
vasopresores que al aumentar la
postcarga sistémica favorecen el paso de
sangre al circuito pulmonar (8, 4). La
prevencion de estas crisis consiste en
evitar la irritabilidad innecesaria del
paciente, tratamiento para el
estrefiimiento y  administracibn  de
sedantes (8).

Ante la apariciébn de crisis hipoxemicas,
esta indicado de forma inmediata o
precoz el tratamiento quirdrgico (9).

La mayoria de los pacientes con TF se
someten a una reparaciobn completa
Ccomo su intervencion quirdrgica inicial en
el primer afo de vida, generalmente
antes de los 6 meses de edad (18). Una
pequefia minoria de bebés requiere
derivaciones paliativas o stents ductales
antes de la reparaciobn quirargica

definitiva. La reparacién intracardiaca
primaria es el tratamiento de eleccion
para la mayoria de los pacientes con TF.
Los objetivos de la correccion quirargica
son: alivio de la obstruccion al tracto de
salida del ventriculo derecho, separacion
completa de la circulacion pulmonar y
sistémica y preservacion de la funcién
ventricular derecha (17).

El procedimiento cosiste en la correccion
quirdrgica la de malformacion anatomica,
gue se realiza de manera estandar
mediante esternotomia media y con
circulacion extracorporea (12).

La reparacion se realiza con el cierra la
CIV mediante un parche y se
desobstruye el tracto de salida del
ventriculo derecho con reseccion de las
bandas hipertréficas; seccion 0
preservacion de la valvula pulmonar
cuando sea posible y colocacion de
parches de ampliacion en el infundibulo
del ventriculo derecho (17,12).

PRONOSTICO

La supervivencia de los pacientes con TF
depende del manejo médico y quirtrgico
brindado. La TF no reparada se asocia
con una supervivencia deficiente; con la
mitad de los pacientes afectados con
muerte en los primeros afios de vida
7).

La mayoria de los nifios sobreviven al
tratamiento quirdrgico con una buena
calidad de vida se dice que
aproximadamente un 90% de los casos
sobreviven a los 20 afios de edad y 85%
a los 30 afos de edad, casi todos con
una buena calidad de vida; clase
funcional | y Il de la NYHA (4).

Las secuelas cardiovasculares a largo
plazo son comunes entre los
sobrevivientes adultos con reparacién de
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TF; 5-10% de TF corregidos
quirdrgicamente son reoperados por
lesiones residuales a lo largo de 20-30
afios de seguimiento, mas comunmente
se someten a cirugia para reemplazo de
vélvula pulmonar (4,17).

CONCLUSION

Las CC son la malformacién congénita
mas comun en los recién nacidos vivos.
La TF se considera una CC cianotica
compleja frecuente y es una de las CC
MAs comunes que requieren intervencion
en el primer afio de vida.

La presentacion y las consecuencias
hemodinamicas dependen del grado de
estenosis pulmonar de hecho se
considera como el factor determinante de
las manifestaciones clinicas en los
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