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Descripcion del caso presentado en el nimero anterior:

Tetralogia de Fallot (TF)
Tetralogy of Fallot

Dra. Juliana Medina®

Cuadro clinico: nifio de 2 meses, con cianosis
al llorar y defecar. Sin antecedentes perinatolé-
gicos de importancia. Al mes le diagnosticaron
un soplo.

Lactante eutréfico con desarrollo adecuado.
Presenta frecuencias cardiaca y respiratoria nor-
males para su edad, cianosis central leve (SO,AA
87%), precordio calmo, pulsos simétricos en los
4 miembros, de adecuada amplitud, sin hepato-
megalia. Se ausculta en foco pulmonar un segun-
do ruido tnico y reforzado, y un soplo sistélico
eyectivo rudo que irradia a las axilas. No se per-
cibe tercer ruido.

La radiografia tordcica muestra una silueta
cardiotimica de tamano conservado, arco medio
izquierdo excavado, punta levantada y flujo pul-
monar algo disminuido (Figura 1).

Electrocardiograma: ritmo sinusal, eje del QRS
en +120°, predominio derecho en precordiales con
resalto deSde V1a V2y T planas en V1.

Fisiopatologia: Este complejo andtomo-pato-
logico descripto en 1888 por Etienne-Louis Ar-
thur Fallot consiste en la asociacién de estenosis
pulmonar, comunicacién interventricular (CIV),
cabalgamiento adrtico sobre el septum interven-

FiGura 1. Radiografia de térax
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tricular (SIV) e hipertrofia concéntrica del ventri-
culo derecho (VD).

La tetralogia tiene su origen en una anomalia
morfogenética puntual: la desviacién anterior (ha-
cia el lado pulmonar) del septum conal, la porcién
del septum que separa los tractos de salida ventri-
culares. Se produce una septacion asimétrica del
cono en el embrién (Figura 2).

Esto genera un infundibulo estrecho con anillo
pulmonar de hipoplasia variable, y raiz adrtica de
mayor tamafio de lo normal que se extiende sobre
el VD. La CIV se produce por falta de alineamien-
to del SIV y el septum conal (o infundibular). La
hipertrofia del VD es secundaria a la presién y
resistencias sistémicas a las cuales estd sometido,
por estar conectado a la aorta que cabalga.

El grado de cortocircuito de derecha a izquier-
day la clinica dependeran fundamentalmente del
grado de estenosis infundibulo-valvular pulmo-
nar y, en menor medida, del retorno venoso sis-
témico y de las resistencias sistémicas. La sangre
insaturada que llegue al VD y no pueda salir por
la arteria pulmonar, lo hara directamente hacia la

FiGURra 2. Vista superior del cono en desarrollo
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aorta, generando insaturacién sistémica e hipoflu-
jo pulmonar (Figura 3).

A mayor obstruccién al flujo pulmonar y me-
nor resistencia sistémica, mayor sera el corto-
circuito de derecha a izquierda y la cianosis. El
infundibulo, que se encuentra estrecho por debajo
de la valvula pulmonar, es una estructura muscu-
lar. Se cree que es reactivo a las catecolaminas y,
por lo tanto, la estenosis subvalvular es dindmica
(espasmo infundibular). Por eso en una crisis de
cianosis se indican beta-bloqueantes. Los cuadros
febriles o infecciosos, o la maniobra de Valsalva
(defecacion, llanto) alteran transitoriamente la re-
sistencia sistémica, aumentan el retorno venoso
de las cavas y favorecen también el incremento de
la cianosis. Cuando esto se perpettia e intensifica,
puede producirse una crisis de cianosis, cuadro
critico potencialmente fatal (Figura 4).

Presentacién clinica: Varia desde la presen-
tacion neonatal, que puede requerir prostaglan-
dinas para mantener el ductus permeable, hasta
pacientes acianéticos (Fallot rosado) durante los
primeros meses o aflos. Lo més frecuente es que
se ausculte un soplo luego de la semana de vida,
con cianosis manifiesta en los primeros meses.

Tratamiento: Ante verdaderas crisis de ciano-
sis es perentorio realizar la correcciéon quirtirgica
0, si ésta no fuera factible, una anastomosis sisté-
mico-pulmonar.

La cirugia reparadora consiste en ampliar el
tracto de salida del VD y cerrar la CIV con un par-
che. Actualmente la edad 6ptima para la interven-
cién es entre los 6 y los 9 meses, dependiendo de
la anatomia. Con los avances en cirugia cardio-
vascular neonatal, la edad y el peso ya no son li-
mitantes, y en casos favorables puede intentarse
una correccioén precoz.

FiGURA 3. Anatomia patolégica del Fallot

La lesiéon residual, muchas veces inevitable,
es la insuficiencia pulmonar secundaria a la am-
pliacién de la valvula. Ella conduce a estos nifios
inexorablemente a reoperaciones en la segunda
infancia o adolescencia.

Diagnoésticos diferenciales: En un lactante sin
signos de insuficiencia cardiaca, con cianosis que
varia al esfuerzo, soplo sistélico de eyeccion, ra-
diografia de térax con silueta en sueco e hipoflu-
jo pulmonar, y ECG con signos de sobrecarga de
presion de cavidades derechas, debe sospecharse
esta malformacion.

La transposicién simple de los grandes vasos
suele presentarse en la primera semana de vida,
con el cierre del ductus; en la radiografia se ob-
serva cardiomegalia (forma ovoide tipica) e hi-
perflujo en los campos pulmonares. La estenosis
pulmonar grave es una cardiopatia acianética, ya
que no existe cortocircuito. La atresia pulmonar
con CIV (anotomia muy similar al Fallot, pero sin
flujo anterégrado por AP) suele requerir prosta-
glandinas o, si mantiene flujo pulmonar por el
ductus o colaterales aorto-pulmonares, pueden
auscultarse soplos continuos en vez del soplo sis-
tolico eyectivo rudo de la TF. La anomalia total
del retorno venoso pulmonar, sea obstructiva o
no, presenta signos de insuficiencia cardiaca con
hiperflujo pulmonar en la radiografia de térax,
entre otras caracteristicas.®
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FiGura 4. Circulo vicioso de la crisis de cianosis del Fallot
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Presentacion del nuevo caso clinico

En el préximo ntimero se publicara el diagndstico, manejo y tratamiento de este caso.

Caso clinico:

Se evaliia en guardia un nifio de 7 afios de
edad, con sindrome febril de 10 dias de evolucién,
(3 a 4 registros diarios de hasta 40°C) y dolor ab-
dominal. Tratado con amoxicilina por cuadro de
catarro de via aérea superior.

Como antecedentes de importancia la madre
presento tuberculosis pulmonar, tratada en el
2009. El nifio recibié quimioprofilaxis primaria
adecuada. Tuvo lesiones en piel compatibles con
forunculosis el mes previo a la consulta.

Examen fisico: Regular estado general. Adel-
gazado (pérdida de peso importante en los tlti-
mos 10 dias). Palidez generalizada. Sin soplos.
Abdomen blando, doloroso a la palpacién en flan-
co izquierdo donde se palpa masa duro elastica,
sin reaccion peritoneal. Ruidos hidroaéreos posi-
tivos, catarsis positiva.

Globulos blancos: 16 300, (78% neutréfilos);
Hemoglobina: 9,3 g/dl; Hematocrito: 28,3%; Glu-
cemia: 170 mg/dl (sin ayuno adecuado); urea y
creatinina normales para edad. Orina: Densi-
dad 1015, pH: 6,8. Sedimento: 8 a 10 hematies
por campo.

Radiografia de térax normal. Se solicita eco-
grafia abdomino-renal.
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