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RESUMEN

La Tetralogia de Fallot es la enfermedad cardiaca congénita cianética mas
comun y requiere una correccion quirdrgica temprana; se presenta el caso
de una paciente que a los seis meses es sometida a cirugia paliativa de de-
rivacion sistémico pulmonar con fistula Blalock Taussing modificada con in-
jerto de Goretex, su cuadro no mejora con el paso de los afios debiéndose
realizar cirugia de correccion total. Al ingreso presenta disnea de medianos
esfuerzos, astenia, cianosis peribucal y distal que ceden con el reposo; en
térax presencia de cicatriz infra axilar compatible con cirugia paliativa previa,
corazén: R1y R2 ritmicos, normo fonéticos, presencia de soplo holosistdlico
en foco pulmonar y soplo infraclavicular izquierdo de fistula sistémico pulmo-
nar. En la radiografia de torax se observa aumento de indice cardiotoracico
e hilios vasculares, el ecocardiograma pre quirdrgico transtoracico reporta
estenosis infundibular por hipertrofia severa del miocardio, gradiente maximo
de 90 mm/Hg. La cirugia de correccion total de Tetralogia de Fallot luego de
procedimientos paliativos previos, con control por ecocardiograma transeso-
fagico transoperatorio mejora la calidad de vida del paciente.

Palabras clave: cardiopatias congénitas, Tetralogia de Fallot, discusiones
bioéticas, procedimientos quirurgicos operativos.

ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is the most common cyanotic congenital heart disease and
requires early surgical correction, this is a case of a patient who at six months
undergoes palliative pulmonary systemic bypass surgery with modified Bla-
lock Taussing fistula with Goretex graft, his condition does not improve with
the passing of the years and a total correction surgery must be performed.

Upon admission, the patient presents: dyspnea of medium efforts, asthenia,
peribucal and distal cyanosis that yield with rest; in thorax presence of infra
axillary scar compatible with previous palliative surgery, heart: rhythmic R1
and R2, phonetic norm, presence of holosystolic murmur in pulmonary focus
and left infraclavicular murmur of pulmonary systemic fistula.

The chest radiograph shows an increase in cardiothoracic index and vascu-
lar congenital and prominent hilum, transthoracic pre-surgical echocardio-
graphy is performed where infundibular stenosis is observed due to severe
myocardial hypertrophy, maximum gradient of 90 mm / Hg.

Tetralogy of Total Fall correction surgery after previous palliative procedures,
with transoperative transesophageal echocardiogram control, improves the
patient’s quality of life.
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INTRODUCCION

La tetralogia de Fallot representa entre 3.5 y 8%
de los defectos cardiacos congénitos; conlleva un
estado de hipoxia crénica [1]; no se conoce con
precision el origen de la anomalia embriolégica
que genera hipoplasia infundibular que luego pro-
vocara hipertrofia ventricular derecha secundaria
al grado de obstruccion de la zona pulmonar, una
desviacion anterior e izquierda del septum infundi-
bular, el cual se encuentra disociado de la trabécu-
la septomarginal, la comunicacién interventricular
y de cierto grado de la dextro posicion de la aorta
[2]. Esta cardiopatia en ocasiones se asocia con
comunicacion interauricular en el 35%, arco aodrtico
derecho 30%, persistencia de vena cava izquierda
10%, y otras malformaciones menos frecuentes [3].

Aunque la Tetralogia de Fallot puede presentarse
como parte de un sindrome conocido, esta lesion
tipicamente ocurre esporadicamente sin otras ano-
malias. Aproximadamente el 15 por ciento de los pa-
cientes con Tetralogia de Fallot presentan sindromes
asociados como el Sindrome de Down (trisomia 21),
Sindrome de Alagille (mutaciones en JAG1), Sin-
drome de Di George y sindromes velocardiofaciales
(supresiéon en el cromosoma 22g11). Puede haber
genes de susceptibilidad para Tetralogia de Fallot
dentro de la ultima regién del cromosoma 22q11 en
nifos sin anomalias extracardiacas, y el sindrome
de delecién 22911.2 no se reconoce en muchos pa-
cientes adultos con Tetralogia de Fallot [4, 5]

Las consecuencias fisiolégicas de la tetralogia de
Fallot dependen en gran medida del grado de obs-
truccion del flujo de salida del ventriculo derecho.
La presion en el ventriculo derecho (VD) refleja la
del ventriculo izquierdo (VI), como resultado, la di-
reccion del flujo sanguineo a través del VD estara
determinada por la ruta de menor resistencia para el
flujo sanguineo. Si no existe resistencia a la salida
del VD la sangre fluira hacia los pulmones, pero si
existe mayor resistencia por estenosis de la valvula
pulmonar, la sangre fluird més facilmente al VI a tra-
vés de la comunicacién interventricular, por lo tanto,
llegara a la circulacion sistémica sin oxigenarse por
lo que se presenta cianosis. La estenosis pulmonar
es la responsable de la gravedad de la cardiopatia
ya que de ella depende el aporte de sangre a los
pulmones, cuando mas severa es la obstruccioén in-

fundibular, mayor sera el cortocircuito desde el ven-
triculo derecho a la aorta, y mas importante sera la
cianosis y el grado de oligohemia pulmonar [6].

La hipoxia en crisis es frecuente, cerca de la tercera
parte de pacientes que se intensifican gradualmente
en relacion con el grado de estenosis pulmonar [7].

Es la enfermedad cardiaca cianética mas comun
después del periodo neonatal, representando
aproximadamente el 3,5% -10% de las cardiopa-
tias congénitas, el 2% de 2,256 muertes neona-
tales atribuibles a defectos cardiacos congénitos
se debi6 a la tetralogia de Fallot en Estados Uni-
dos en 2003-2006, su prevalencia estimada en
Estados unidos es 3.92 por 10,000 nacidos vivos,
0 1,574 casos por afios y es una de las lesiones
cardiacas congénitas mas comunes que requieren
intervencién en el primer afio de vida. Ocurre de
igual manera en hombres y mujeres [8].

CASO CLINICO

Paciente femenina de 5 afios de edad, procedente
de Girén, provincia del Azuay, producto de primera
gestacion, cuya madre cursa con hospitalizacion
en el primer trimestre por diagndstico de pielone-
fritis y amenaza de parto prematuro en tratamiento
con antibioticoterapia y progesterona, siendo dada
de alta luego de dos semanas sin complicaciones;
posteriores controles y ecografias sin aparente
patologia. Nace por parto eutdcico a término, no
presenta llanto inmediato al nacer, sin embargo, no
requirié ingreso a neonatologia y sin complicacio-
nes es dada de alta junto con madre.

Alos 6 meses de edad, en junio de 2.014 presenta
crisis de cianosis peri bucal tras el llanto y diafore-
sis durante la lactancia motivo por el que se realiza
radiografia de térax evidenciando corazén en for-
ma de “zapato sueco”, electrocardiograma mismo
que es normal, y ecocardiograma mismo que infor-
ma de estenosis infundibular importante, comuni-
cacion interventricular de 5 mm, cabalgamiento de
la aorta de 50 % y ramas pulmonares pequefias,
sin evidencia de persistencia de conducto arterio-
so, siendo diagnosticada de Tetralogia de Fallot,
ante este resultado se realiza cirugia paliativa de
derivacion sistémico pulmonar, por lo que se rea-
liza fistula Blalock Taussing modificada con injerto
de Goretex de 5 mm (Figura N° 1), esta interven-
cién paliativa tuvo como objetivo mejorar la hipoxe-
mia, ya que al aumentar el flujo a nivel pulmonar
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se facilita su saturacién y ademas permite el cre-
cimiento controlado de las ramas pulmonares para
una posterior correccion total cuando nuevamente
se manifiesten crisis de cianosis.

Luego de la cirugia permanece en unidad de
cuidados intensivos pediatricos por 10 dias, pre-
sentando en el transcurso hiperfuncion de fistula
sistémico pulmonar izquierda con hiperconges-
tion unilateral pulmonar derecha sin observarse
hiperflujo izquierdo, el mismo que es controlado;
es referida a hospitalizacion general en buenas
condiciones y 6 dias después es dada de alta con
tratamiento farmacoldgico a base de propanolol 10
mg y aspirina 100 mg una vez al dia.

Figura N° 1

. Fistula sistémico pulmonar de Blalock Taussing
modificada con injerto de GORETEX de 5 mm,
primera cirugia paliativa realizada 17 de junio del
2014.

El seguimiento clinico de la paciente fue realiza-
do de manera semestral, con controles continuos
anuales de ecocardiografia, mismos que informan
de fistula permeable y crecimiento de las ramas pul-
monares de manera homogénea, en algunas oca-
siones se ha evidenciado crecimiento no equilibrado
de ramas pulmonares por falta de adecuada técnica
quirurgica, ademas llevo farmacoterapia a base de
clopidogrel para evitar obstruccion de la fistula, y
propanolol para control de frecuencia cardiaca evi-
tando episodios de disnea y cianosis por aumento
de contractibilidad del ventriculo derecho, misma
que se mantuvo durante estos afios modificando
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unicamente dosis de acuerdo a peso de la paciente,
entre los cuidados no farmacolégicos se pidié que
paciente evite actividad fisica de alta intensidad y
ante signos de alarma acudir a nuevo control.

En presente afio se evidencia disminucién de la
saturacién de oxigeno basal de la paciente, que
anteriormente se mantenia sobre 80%, y actual-
mente desciende a 70 % debido a mayores reque-
rimientos basales por crecimiento de la paciente
y disminucioén de flujo a través de fistula debido a
que esta se vuelve insuficiente para la edad y de-
sarrollo actual de la paciente, afectando su calidad
de vida, motivo por el que se decide intervencion
para correccion total de Tetralogia de Fallot.

La paciente al ingreso, con 5 afios 4 meses de
edad presentd disnea de medianos esfuerzos y
astenia, ademas de cianosis peri bucal y distal que
ceden con el reposo. Al examen fisico: peso 32 kg,
talla 115 cm, saturacién de oxigeno 70%, indice de
masa corporal 24, apariencia general buena, ac-
tividad psicomotriz conservada; en boca, cianosis
bucal, multiples caries dentales y en térax presen-
cia de cicatriz infra axilar compatible con cirugia
paliativa previa, corazén: R1 y R2 ritmicos, normo
fonéticos, presencia de soplo holosistdlico en foco
pulmonar y soplo infraclavicular izquierdo de fistula
sistémico pulmonar.

En la radiografia de térax se observa aumento de
indice cardiotoracico e hilios vasculares de aspec-
to congestivo y prominente (Figura N° 2). Se rea-
liza electrocardiograma mismo que reporta ritmo
sinusal, sin alteraciones significativas.

Figura N° 2.

Radiografia de Tdrax, paciente con tetralogia de

Fallot 5 afios después de realizacion fistula sis-

témico pulmonar de Blalock Taussing, donde se
observa cardiomegalia.

Pags. 59-65 61



Revista de la Facultad de Ciencias Médicas Universidad de Cuenca

ISSN: impreso 1390-4450 digital 2661-6777

Se realiza ecocardiograma pre quirurgico transto-
racico donde se observa estenosis infundibular por
hipertrofia severa del miocardio, gradiente maximo
de 90 mm/Hg, desvio del tabique hacia la derecha,
ademas valvula pulmonar engrosada y estendtica
con buen diametro de ramas de arterias pulmona-
res, fistula sistémico pulmonar izquierda con buen
flujo aparentemente de 4 mm de diametro y rela-
cion inferior en tamafo a ramas pulmonares, rama
pulmonar y derecha de buen didmetro 8 mm rama
derecha, 9 mm rama izquierda aproximadamente,
comunicacion interventricular de 10 mm y cabalga-
miento de la aorta de 50%.

Antes de la cirugia se realiza extraccion de piezas
dentales en mal estado, debido a que en la cirugia

al utilizar circulacion extracorporea existe riesgo
de diseminacion de gérmenes que pueden provo-
car endocarditis al colonizar el parche pericardico,
mismo que es susceptible de infeccién en los pri-
meros meses.

Mediante cateterismo cardiaco se evidencia ventri-
culo derecho hipertréfico con infundibulo estrecho,
ramas pulmonares de buen tamano, ventriculo iz-
quierdo sin alteracion, aorta cabalgada, comunica-
cion interventricular de infundibulo 6mm con flujo
bidireccional, arco adrtico derecho, se observa
paso de flujo desde la arteria subclavia izquierda
hacia la rama pulmonar izquierda a través de fistu-
la sistémico pulmonar. (Figura N° 3)

Figura N° 3

Fistula de Blalock Taussing funcionante, de tamafio insuficiente para
el flujo sanguineo recibido a la edad actual de la paciente.

En el estudio previo se observa una fistula sitemi-
co pulmonar funcionante, sin embargo insuficiente
para la edad de la paciente por lo que se decidid
correccion total de Tetralogia de Fallot, este proce-
dimiento quirurgico consistié en una cirugia de co-
razén abierto por esternotomia total, con diseccion
anterior de la fistula seccién y sutura de la misma
para evitar hiperflujo a nivel pulmonar, ampliacion

del tracto de salida del ventriculo derecho a través
de reseccion de zona fibrética de la regién infundi-
bular, ampliacion de la arteria pulmonar con parche
de pericardio bovino y cierre de la comunicacion
interventricular; misma que se realiza sin complica-
ciones, es ingresada a unidad de cuidados inten-
sivos pediatricos bajo ventilacién mecanica, trata-
miento clinico y quirargico.
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Durante el acto operatorio se cumple control por
ecocardiograma transesofagico transoperatorio
donde se observa aorta cabalgando el septo pero
con flujo hacia aorta redireccionado por la presen-
cia de parche en regién perimembranosa, tabique
sin shunt residual, FEVI 70%, valvulas normales,
insuficiencia tricuspidea minima, con presion sisto-
lica de arteria pulmonar de 15 mmHg, arco aértico
volteado para la izquierda sin alteraciones en tra-
yecto, no hay persistencia de conducto arterioso.

La paciente evoluciona favorablemente, se mantie-
ne hospitalizada en UCI bajo ventilacion mecanica,
recibe antibioticoterapia, vasoactivos, analgesia y
sedacion, luego de tres dias en cuidados intensi-
vos es dada de alta a piso de hospitalizacion gene-
ral donde permanece 10 dias y es dada de alta a
domicilio con tratamiento farmacolégico a base de
furosemida a dosis de 3.5 mg y aspirina 81 mg una
vez al dia durante 3 meses y en buenas condicio-
nes generales.

DISCUSION

Un diagndstico de Tetralogia de Fallot se puede
confirmar mediante una ecocardiografia fetal o
una ecocardiografia postnatal [8]. Sin embargo,
aunque la ecocardiografia puede revelar la anato-
mia en muchos pacientes con Tetralogia de Fallot,
en ocasiones el cateterismo cardiaco es necesario
para definir ain mas la anatomia [4]. El diagndstico
en el periodo neonatal, de igual manera se puede
sospechar mediante la presentacion de cianosis y
soplo sistélico para esternal izquierdo asociado a
una radiografia de torax caracteristica con “silueta
cardiaca en forma de zapato zueco” [9] como el
que presentaba la paciente a los 6 meses.

El ecocardiograma transesofagico intraoperatorio
también ha tomado un papel importante en lo que
al tratamiento respecta debido a que provee infor-
macion detallada de la anatomia, la funcién car-
diaca, y la correccion quirdrgica, ademas ya que
aporta datos clave para que el quipo cardiovascu-
lar, llevando a un procedimiento quirurgico de me-
jores resultados [10].

El tratamiento de la Tetralogia de Fallot siempre es
quirargico, la mayoria de los pacientes se someten
a una correccion total como su intervencion inicial
antes de un afo de edad, las derivaciones pue-
den ser necesarias debido a episodios hipercianoé-
ticos refractarios médicamente o una obstruccion
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grave del tracto de salida del ventriculo derecho
en lactantes que inicialmente no son candidatos
aceptables para reparacion intracardiaca debido a
prematuridad, arterias pulmonares hipoplasicas o
anatomia de arteria coronaria, ademas permiten el
aplazamiento de la reparacion electiva completa al
proporcionar un flujo sanguineo pulmonar estable
requerido para la supervivencia [5] entre las de-
rivaciones paliativas tenemos la creaciéon de una
fistula sistémico pulmonar (Blalock-Taussig) don-
de se coloca un injerto sintético desde la arteria
innominada o subclavia hasta la arteria pulmonar
ipsilateral.

El seguimiento se realiza anualmente con exa-
menes de control para evidenciar el progreso del
cuadro, pero ademas se puede realizar cardio-RM
en el seguimiento de la estenosis o insuficiencia
pulmonar, las ramas pulmonares, la aorta ascen-
dente y la funcion VD (dilatacién, disfuncion y/o fi-
brosis), siendo la fibrosis ventricular diagnosticada
con cardio-RM mediante realce tardio y localizado
en la region de ampliacion transanular del tracto
de salida VD en este grupo de pacientes lo que ha
demostrado ser un marcador de eventos clinicos
adversos, sin embargo no se dispone al momento
en nuestro sistema de salud, por lo que se utiliza
preferiblemente ecocardiograma en sus diferentes
modalidades [11].

En un estudio realizado en México en el ano del
2015 por Galicia et al, con seguimiento a 6 afios, la
paliacion con fistula Blalock-Taussig modificada se
realizé en 5 de los casos, evidenciando crecimien-
to y no distorsion de las ramas, funcionalidad del
90% en el momento de la correccién total, con fallo
de la fistula (un caso), sin influir en los resultados
de la cirugia posterior [12].

En nuestro caso pese a tener una complicacion
en un inicio como fue la hiperfuncién de fistula
sistémico pulmonar izquierda con hipercongestion
unilateral pulmonar derecha [13], que se resolvio
posteriormente, se observo a los 5 afios una fistula
sistémico pulmonar funcionante, pero insuficiente,
siendo la paciente candidata para la correccion
quirurgica total.

La reparacién completa de la tetralogia de Fallot
consiste en el cierre de la comunicacion interventri-
cular con un parche, la ampliacion del tracto de sa-
lida del ventriculo derecho con reseccion muscular
y valvuloplastia pulmonar, y un parche limitado a
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través del anillo pulmonar o el tronco pulmonar si
es necesario. Esta se ha realizado exitosamente
en las ultimas décadas, con mortalidad inferior al
5% con mejoras sustanciales en la hemodinami-
ca [14, 15]; sin embargo, existen efectos adversos
tardios como insuficiencia progresiva ventricular
derecha, arritmias y muerte subita [12] que deben
ser considerados y explicados al paciente y sus fa-
miliares.

CONCLUSIONES

La cirugia de correccion total de Tetralogia de Fa-
llot luego de procedimientos paliativos previos, con
control por ecocardiograma transesofagico transo-
peratorio ofrece mejores oportunidades de éxito
en el acto operatorio, permitiendo una evolucion
favorable del paciente con una notable mejoria en
su calidad de vida.

RECOMENDACIONES

Gracias al avance en las estrategias medico qui-
rdrgicas, y con el adecuado seguimiento de los pa-
cientes ha disminuido la morbilidad y mortalidad en
estos casos, estimando que ahora el 89% de los
enfermos logra llegar a la vida adulta.

A pesar de la sobrevida a largo plazo, y de la ex-
celente calidad de vida que se obtiene en estos
pacientes con la correccion total de la tetralogia de
Fallot, la insuficiencia progresiva del ventriculo de-
recho ocurre, por lo que ninguno de estos pacien-
tes debe considerarse curado, debiendo tenerse
un seguimiento continuo, y solo asi se podra elegir
el momento 6ptimo para el implante o correccion
posterior de la valvula pulmonar.

Establecer un diagnéstico temprano y realizar es-
tudios complementarios es un pilar fundamental
para la posterior valoracion y decisién del tipo de
cirugia a requerir ya sea paliativa o correctiva, ade-
mas de la experiencia del equipo quirdrgico segun
sea cada caso, para lograr mejorar la calidad de
vida de estos pacientes, pero ademas de llegar a
corregir los diferentes defectos presentes en esta
patologia la meta del tratamiento quirdrgico debe
incluir: la prevencion de las complicaciones a largo
plazo y disminuir la probabilidad de re operaciones
tempranas y tardias, permitiendo una calidad de
vida satisfactoria en nuestros pacientes.

Actualmente las guias recomiendan la conforma-
cion de Heart Team a nivel de varias instituciones
como se evidencia en este caso permitid valorar
el momento adecuado para realizar tanto cirugia
paliativa y luego correctiva, cabe mencionar que
el aumento de los métodos de diagndstico permite
elegir el tratamiento y el tiempo oportuno, ademas
de la experiencia del grupo médico la incorpora-
cion de nuevas subespecialidades a nivel local
permiten obtener resultados locales comparables
a centros de alta experiencia a nivel nacional y
mundial.
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