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RESUMEN

Motiva |a presentacién de este trabajo resaltar las modificaciofes hemodindmicas que presentan los
patientes portadores de tetralogia de Fallot debidas a los cambios morfoldgicos que sufren desde el nacimien-
lo hasta |a constitucién definitiva de los elementos anatémicos que configuran esta entidad.

Ademas insistir en @ diagndstico precoz a fin de instituir una terapéutica quirdrgica cportuna.

_ Se revisaron historias clinicas desde el mes de noViembre de 1967 hasta e mes de diciembre de 1977
{(1C afios) sobre un total de 1.055 nifios con cardiopatias congénitas, encontrandose 60 casos con diagndstico
de tetralogia de Fallot, lo que representa el 5 % del total de cardiopatias congénitas v el 29 % de fas cardio-

patias congénitas ciandticas.

El hallazgo del soploe fue precoz en todos los casos.

Al afio de edad ya habia consultado e 90 % de los pacientes.

la cfanosis tuvo manifestacion tardia; a los 3 meses se obserVé en el 40 %, alcanzando al afc el 100 %.
Bl 35 % se operd antes de |os 2 afios, 10 que indica la necesidad del diagnéstico v tratamiento precoz.

SUMMARY

Changes in anatomic development in tetralogy of Fallot and their relation to hemodynamics in this

anomaly are studied.

The authors insist ot the need of early diagnosis so as to perform appropiate surgery.

Clinical records from November 1967 to December 1977 were Teviewed 1,055 cases of children with
congenital heart disease were fouqd. The authors found 60 cases of tetralogy of Fallot, which amounts to 5 %
of the total nymber of children with congenital heart disease and 29 % of children with cyanosis congenital

heart disease.

Murmurs were detected early during the course of the disease.
Ninety per cent of patients were examined during their first year of life.
Cyanosis was not on early sign. It was found in 40 % of patients at 3 month of age, and 100 % at

one year of age.

Surgery was performed in 35 % Of patients at 2 years of age, which emphasizes the need for early

diagnosis and treatment.

INTRODUCCION

Motiva la presentacidn de este trabajo resal-
tar las modificaciones hemodinamicas que pre-
sentan los enfermos portadores de tetralogia de
Fallot debidas a los cambios morfol6gicos que su-
fren desde el nacimiento hasta la constitucion de-
finitiva de los elementos anatdémicos que confi-
guran esta entidad, &

Anatdmicamente esta enfermedad comprende
2 malformaciones principales:

1 [k estenosis pulmonar de mayor o menor
grado, impidiendo el correcto vaciado del
ventricuio derecho;

2) una comunicacién también de mayor o
menor amplitud ubicada en la parte mem-
branosa del tabique interventricular,

Adicionalmente existe un cabalgamiento adr-
tico variable no indispensable y la hipertrofia del
ventriculo derecho como consecuencia def au-
mento de presidn a ese nivel.

la tetralogia de Fallot resulta embriclégica-
mente de un disturbio en la septacion del pri-
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mitivo tronco arterial, (4. 2 2 2 3 esto e suma un
desarrollo anormal del bulbus cordis que da lu-
gar a la formacion de gran parte del ventriculo
derecho v en especial al tracto de salida de esta
cavidad. Normalmente en la zona correspondien-
e al infundibulo pulmonar, se observa una for-
macién muscular, la crista supraventricclaris, con
sus prolongaciones o bandas parietal vy septal
configurande una unidad anatdmica que no ohs-
taculiza, durante la sfstole cardiaca, el tracto de
salida del ventriculo derecho. Pero en la tetralo-
gia de Fallot este complejo anatdémico se encuen-
tra alterade, dande lugar a una rofacién e hiper-
trofia de las bandas que pueden tener caracteres
de evolutividad, ohstaculizando el pasaje de san-
gre a los pulmones. E grado de hipertrofia v la
magnitud de la rotacién de estos haces muscu-
lares, sobre todo los de la banda parietal, van a
definir la importancia de la estenosis puimonar;
cuando [a estrechez es severa puede desaparecer
la luz infundibuiar.

Con el crecimiento y desarrollo del nifio, esta
compleja zona infundibular puede desarrollar una
fibresis entre las bandas y la crista supraventricu-



laris, levando a un angostamiento mayor de este
sector, con fa consiguiente acentuacion de la sin-
tomatologia clinica presente.

la hipoplasia puede no sdlo estar limitada al
infundibulo pulmonar, sino extenderse compro-
metiendo el cuello y la vélvula pulmonar, el tron-
co y sus ramas (10 % de los casos se acompanan
de estenocsis de ambas ramas de la pulmonar).
Ademas se encuentra un defecto del tabigque in-
terventricular, generalmente amplio, en el sector
membranoso, careciendo de borde superior pro-
pio y en situacidn inter o intra crista supraventri-
cularis.

También se observa una detencion de la rota-
cién sectorial de los grandes vasos, que dard un
cabaigamiento adrtico minimo o extremo, de
acuerdo con el grade de detencidn.

En el 20 % de los casos se observa aorta a la
derecha @ (Corvisart).

Al nacer todavia no existe hipertrofia del ven-
triculo derecho. Desde el punte de vista hemo-
dindmico se produce fundamentalmente un cor-
todircuito de derecha e izquierda a través de 1a
comunicacion interventricular y una tendencia a
la igualdad de las presicnes en ambos ventricu-
los. Como consecuencia del cortocircuito veno-
arterial, se produce una insaturacion sanguinea
arterial con fa correspondiente cianosis.

El flujo sanguineo pulmonar estd reducido.
Puede desarrollarse una importante circulacién
colaterai bréonquica dependiente de la aorta.

la magnitud del cortocircuito de derecha a
izquierda, a nivel de la comunicacién interven-
tricular, dependera de la resistencia que surja de
la obstruccion del ventriculo derecho, por un la-
do; la resistencia general sistémica, por otro. Una
caida brusca de la resistencia periférica © un au-
mento subito de la presién a nivel del ventriculo
derecho, condiciona un masivo pasaje de sangre
desaturada a la circulacién sistémica, dando lugar
a una disminucén del pH, del PO, y del exceso
de base y a un aumento de PCO, Esta es la ba-
se de las crisis ciandticas.

MATERIAL Y METODOS

La revisidon de las historias clinicas del servi-
cio (fig. 1) desde el mes de noviembre de 1967
hasta el mes de diciembre de 1977 (10 afos) so-
bre un total de 1.055 nifios con cardiopatias con-
génitas, reveld la existencia de 60 casos con diag-
nostico de tetralogia de Fallot, lo que representa
el 5% de las cardiopatias congénitas y el 29 %
de las cardiopatias congénitas cianéticas, cifras
inferiores a las encontradas por otros autores, (% 2
hecho que atribuimos a la derivacién precoz de
recién nacidos a nuestro servicio por contar con
una maternidad en el mismo hospital, 1o que nos
permite detectar cardiopatias congénitas cianoti-
cas mas complejas que generalmente fallecen en

r Prevalencia de b Tetral. de Fallot
Serv. Cardip). Infantil - Hosp. E Civit (Mza.)
1 Total de . C.: 1055 - T. de Fallot: 60
Nov. 1967 - Dic. 1977

ESSS1. & Fallor 5%
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Figura 1

el primer mes de vida {por ejemplo: transposicion
completa de los grandes vasos, atresia tricdspidra,
tronco arterioso comuan).

RESULTADOS

la aparicion del soplo fue precoz (fig. 2) va
que al mes de vida o 90 % de los nifios lo pre-
sentd; en cambic, fa cianosis fue tardia, dado que
a los 3 meses solo se observd en el 40 % de los
casos, alcanzando el 100 % recién al afo.

la edad de consulta coincidié aproximada-
mente con la edad de aparicién de la cianosis.

Los pocos casos que presentan cianosis desde
el nacimiento son aquellos que tienen una co-
municacion interventricular muy amplia con una
marcada estenosis pulmonar; © atresia pulmonar.

Otros nifios no tienen cianosis muy intensa
los primeros dias de vida, pero se hace cada vez
mas manifiesta durante el primer mes, probable-
mente por el cierre del ductus.

Hasta los 7 meses, el 70 % de los nifios pre-
sentd un soplo de regurgitacion que fue dismi-
nuyendo hasta establecerse después de los 13
meses en un 40 %. H soplo de eyeccion fue mds
tardic y se encuentra en mas de 60 % después
de los 9 meses de edad. las crisis ciandticas
guardaron un absoluto paralelismo con la evolu-
cién seguida por el soplo de eyeccion (fig. 3). En
fa misma figura observamos que en los primeros
meses del primer ruido permanecido oculto por el
soplo de regurgitacién, y a medida que éste dis-
minuys de frecuencia e primer ruido aumentd
de intensidad, mientras que el segundo ruido, que
fue normal en los primeros meses, se fue apagan-
do a medida que se presentd el soplo de eyec-
cion en el foco pulmonar. Puede no auscultarse
soplo en el caso de fa atresia pulmonar o durante
las crisis cianoticas.

la disnea, las crisis ciandticas y los dedos hi-
pocriticos se presentaron en & 90 % de los ca-
s0s, El frémito supraesternal sélo en el 40 % y Ta
posicion en cuclilas en el 20 % (fig. 4).
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Figura 4

la mayor frecuencia de las crisis ¢iandticas
{fig. 5) estuvo comprendida entre los 5 y los 13
meses, independientemente de la edad de apari-
ci6n de la cianosis.
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Figura 5

Cuando aparecen las crisis Ciandticas, se ha-
cen cada vez mas frecuentes e intensas.

Al principic ceden solas en pocos minutos y
luego aumentan el tiempo de duracion de la in-

consciencia; pueden durar varias horas y a veces
el nifo muere en 30 a 60 Minutos o queda con
severo dafio cerebral. Por eso cuando un nifo
comienza con crisis ciandticas debe hacerse tra-
tamiento quirdrgico.

Un diagndstico diferencial muy importante
que debe hacerse en la crisis ciandtica es con la
insuficiencia cardiaca, que es extremadamente ra-
ra en el Fallot.

En las crisis ciandticas estd contraindicado el
uso de digital.

Las neumopatias se presentaron en el 30 %
de los nifios; en un caso aparecid después de la
operacion pallatwa

En 4 pacientes se encontraron las siguientes
malformaciones: comunicacién intraauricular
(pentalogia}, estrabismo, neumocele irquierdo,
sindrome de Down.

En el 18 % de los casos se preseftaron con-
vulsiones. @

Electrocardiograma
Hallazgos:

1) Sobrecarga auricular derecha en el 30 %
de los casos, con voltaje en D Il mayor de
2,5 mm. Hemos encontrado que el voltaje
de la onda P guarda relacion mis directa
con la insaturacién arterial que con la pre-
sidn intraauricular, ¢ 5 8

2) Desviacién a la derecha del eje QRS. €l
complejo QRS promedio fue -+ 125.

3) Hipertrofia ventricular derecha representa-
da en el 60 % de los casos por R alta sin
S en precordiales derechas, apareciendo S
profunda en V, En precordiales izquier-
das se registraron complejos isodifasicos
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de bajo voltaje en el 30 %, mientras que
en el 40 % se observd RS.® E bloqueo
de rama derecha se registré en el 10 %.

4) la onda T fue positiva en & 83 % de los
casos hasta el ano, luego se hace difdsi-
ca (— +) hasta su completa negatividad en
el término de los 8 meses siguientes.

Electrocardiograma posoperatorio
Luego de la operacidn paliativa @ observamos:

T agrandamiento auricular izquierdo;

2) mayor manifestacién eléctrica del ventricu-
lo izquierdo.

En cambio el electrocardiograma después de
a correccion completa mostré bloqueo de rama
derecha en el 100 % de los casos,

Radiologia

la radiograffa de térax ® 2 muestra una vas-
cularizacion pulmonar disminuida. Fl corazdn es
de tamafo normal. La punta del corazén parece
algo desviada hacia arriba vy el eje del corazon,
en la proyeccion lateral, es completamente hori-
zontal, lo cual indica hipertrofia ventricular de-
recha. E arco de la arteria pulmonar suele ser
deficiente y dar un dngulo agudo entre la parte
alta del mediastino y la sombra ventricular en el
lado izquierdo de la silueta cardiaca. El tronco
de la arteria pulmoenar v la arteria pulmonar iz-
quierda son prominentes y de mayor tamafio
cuando la eStenosis es de tipo valvular. Cuando
el cayado adrtico estd a la derecha, la sombra del
mediastino superior es prominente a la derecha
de la columna vertebral, lo cual es debido a la
desviacion de la vena cava superior por el cayado
adrtico. Cuando existe una atresia de la pulmo-
nar, }a sobra del mediastino superior es estrecha,
tanto en la proyeccidon posteroanterior camo en
la lateral, v la vascularizacién pulmonar es atipi-
€a y muestra unas ramificaciones vasculares finas
en los campos medios de ambos pulmones (la
llamada imagen vascular en “panal de miel”). En
los casos en que la arteria pulmonar izquierda
estd ausente, la pulmonar derecha puede estar
notablemente dilatada y mostrar una prominencia
sobre el mediastino derecho.

Cateterismo y angiografia

En el 100 % de los casos la presién en ven-
triculo derecho fue igual o aln mayor que la sis-
témica. En el 41 % de los casos se logré pasar
a través de la valvula pulmonar.

Con respecto al tipo anatdmico de la esteno-
sis pulmonar, en el 45 % se encontrd estenosis
infundibular; el mismo porcentaje alcanzé la es-
tenosis pulmonar mixta, mientras que en el 10 %
se observé estenosis valvular pura.

EVOLUCION

En el 45 % de los casos se diagnosticd comu-
nicacién interventricular en la primera interc n-
sulta.

Fueron operados el 60 % de los nifos.
Del total de enfermos fallecieron el 45 %.
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COMPLICACIONES

Las principales complicaciones atribuidas z la
tetralogia de Fallot son los abscesos cerebrales,
la trombosis, la tendencia a las hemorragias y la
endocarditis bacteriana subaguda. ®

Los abscesos cerebrales son una complicacién
rara en la infancia, la mayoria se presenta des-
pués de los 2 6 3 afios. Se sospecha cuando apa-
récen 5ignos neurolégicos, cambios en la perso-
nzalidad asociados a fiebre y leucocitosis. En el
EEG se ven ondas focales lentas, v en la puncion
lumbar, aumento de {as proteinas; los otros cam-
bios son variables.

Trombosis cerebral. Se diagnostica cuando
aparecen $ignos neuroldgicos, especialmente he-
miplejia; es mds frecuente en los primeros 18 me-
ses después del nacimiento vy s& ve mas en los
nifics mas cianédticos cuando la policitemia es in-
tensa.

Trombosis pulmonar. Se Ve miés en adoles-
centes Con intensa cianosis y policitemia; al pro-
ducirse la trombosis aumenta la cianosis por dis-
minuir el flujo pulmonar.

Tendencia a las hemorragias. También se ve
en enfermos <on intensa policitemia, Se observan
petequias, hematomas féciles y otros tipos de he-
morragias. Los enfermos con tetralogia de Fallot
tienen disminuidas las plaquetas y el fibrindgeno.

Endocarditis bacteriana subaguda. Se debe
sospechar en nifios con fiebre inexplicable y per-
sistente u otros sintomas de infeccidn,

la regién de la comunicacion interventricular
es el sitio mas afectado y puede dar origen a em-
bolias a la circulacién pulmonar y general.

TRATAMIENTO

Las crisis cianoticas fueron fratadas con pro-
pranolol @ 1 1v19 en dosis de 1-2 mg/ kg, siendo
la respuesta favorable en el 60 % de los casos.
No obstante, esos nifios fueron derivados para su
tratamiento guirdrgico.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

B 50 % de los nifios fue operado v el 35 %
fue realizado antes de los 2 afips. {12 13 1u 16 16 19

Como operacién paliativa se realizd anasto-
mosis subclavio-pulmonar (operacion de Blalock-
Taussig) en 2 enfermos, en los restantes se hizo
anastomosis aorta-pulmonar derecha (operacion
de Waterston).

A 7 nifios se les practico correccion completa,
3 de los cuales tenian operacion paliativa previa.

B tratamiento quirdrgico del Fallot puede ser
paliativo o correccion completa, dependiendo de
las condiciones del nifio y del centro donde se lo
trate. s

Hasta hace poco tiempo los nifios menores
de 5 anos gue presentaban intensa cianosis o cri-
sis cianoticas y necesitaban una cirugia de urgen-
Cia, se hacia operacién paliativa; Blalock-Taussig
{anastomosis entre la subclavia izquierda o dere-



cha y la arteria pulmonar del mismo lado, Potts
{anastomosis de arteria pulmonar izquierda con
aorta descendente, actualmente en desuso) y
Waterston (anastomosis entre arteria pulmonar
derecha y aorta ascendente, que se usaba en los
nifios mMas pequefios, pero que también se esta
dejando de hacer).

Pero actualmente la edad oOptima para la co-
rreccion completa ha ido disminuyendo. La mor-
talidad operatoria para nifios menores de 5 afios
es del 5% en los mejores centros cardiovascu-
lares.

Lla mejoria del nifio luego de la operacion es
espectacular y uno tiende a considerarlo como
completamente curado; pero en una estadistica
muy buena de 221 pacientes posoperatorios, me-
nos de la mitad de los pacientes pudieron ser
considerados con resultados excelentes.

En &l 20 % de los casos se presentd reapertu-
ra del parche de la comunicacidén interventricular;
en el 36 %, estenosis pulmonar, y en 70 %, in-
suficiencia pulmonar.

Los trastornos en el sistema de conduccidn in-
ducidos quirtirgicarnente son cada vez mas fre-
cuentes, apareciendo alteraciones progresivas de
la conduccidn que llega hasta e bloqueo com-
pleto stbito (hasta 2 © 4 afios después de la
operacion) necesitando colocar marcapasco. Los
estudios de Karmakani y col.®? indican alguna
deficiencia de la funcidn del ventriculo izquierdo,
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