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Resumen

La base anatémica de la Tetralogia de Fallot (TF) es el desplazamiento antero-superior del septo
infundibular. En su forma clasica, la FT consiste en la combinacion de 4 caracteristicas principales:
a) Comunicacion interventricular (CIV) PERIMEMBRANOSA. b) Destroposicion de la aorta, que
nace mal alineada, cabalgando en el septo interventricular. c) Obstruccion al flujo de salida del
ventriculo derecho (VD) estenosis pulmonar. d) Hipertrofia del VD.La FT es la cardiopatia
congénita (CCI) conotruncal mas frecuente y es la primera causa de cianosis durante la infancia por
CC. Posnatalmente se presenta entre el 8% y el 12% del total de las CC y afecta a alrededor de
1/1000 recién nacidos.El defecto basico en la TF es el desplazamiento antero-superior del septo
infundibular, que provoca un hipo desarrollo del infundibulo del ventriculo derecho y de la arteria
pulmonar.La obstruccion del tracto de salida del VD se situada a nivel del infundibulo de salida y
estd determinada por la desviacion del septo infundibular. Se acompafia de estenosis en grado
variable de la valvula pulmonar.EIl diagndstico prenatal de la TF es dificil ya que se considera una
entidad con un espectro muy variable de presentacion la cual vendra determinada principalmente por
el grado de afectacion de la valvula pulmonar.Mientras que el diagndstico de la Tetralogia de Fallot
(FT), se hace generalmente de la evaluacion clinica, la confirmacién se proporciona ahora en gran

medida por ecocardiografia.

Palabras claves: Investigacion; tetralogia, fallot, arteria; obstruccion.
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Summary

The anatomical basis of Tetralogy of Fallot (TF) is the antero-superior displacement of the
infundibular septum. In its classic form, the FT consists of the combination of 4 main
characteristics: a) Interventricular (IVC) PERIMEMBRANOSA. B) Destroying the aorta, which is
born poorly aligned, riding in the interventricular septum. C) Obstruction of right ventricular
outflow (RV) pulmonary stenosis. D) RV hypertrophy. FT is the most frequent conotruncal
congenital heart disease (CCI) and is the first cause of cyanosis during childhood by CC. Posnatally
it presents between 8% and 12% of the total CC and affects about 1/1000 newborns. The basic
defect in TF is the antero-superior displacement of the infundibular septum, which causes a hypo
development of the infundibulum of the right ventricle and pulmonary artery. Obstruction of the RV
outflow tract is located at the level of the infundibulum and is determined by the deviation of the
infundibular septum. It is accompanied by varying degrees of stenosis of the pulmonary valve. The
prenatal diagnosis of TF is difficult because it is considered an entity with a very variable spectrum
of presentation, which will be determined, mainly by the degree of involvement of the pulmonary
valve. While the diagnosis of Tetralogy of Fallot (FT) is generally made from clinical evaluation,

confirmation is now largely provided by echocardiography.

Key words: Investigation; tetralogy, fallot; artery; obstruction.
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Resumo

A base anatomica de Tetralogia de Fallot (TF) é o deslocamento antero-superior do septo
infundibular. Na sua forma classica, o FT é a combinacdo de 4 caracteristicas principais: a) defeito
do septo (VSD) perimembranosas. b) Destroposicidn aorta, nascido desalinhado, montando no septo
interventricular. c) obstrucdo ao escoamento da estenose pulmonar ventriculo direito (VD). d) VD
hipertrofia. O FT é a doenga cardiaca congenita (CCI) conotroncal mais comum e € a principal causa
de cianose na infancia por CC. Pés-natal que ocorre entre 8% e 12% de um total de CC e atinge
cerca de 1/1000 recém-nascidos. A falha bésica no TF € o deslocamento superior anterior do septo
infundibular, o que provoca um desenvolvimento solugo do infundibulo do ventriculo direito e a
artéria pulmonar. obstrugdo das vias nivel de saida do VD esta situado via de saida e € determinada
pelo desvio do septo infundibular. E acompanhada por vérios graus, estenose da valvula pulmonar.
diagndstico pré-natal de TF é dificil porque é considerada uma entidade com um espectro de
apresentacdo altamente varidvel que é determinada principalmente pelo grau de envolvimento da
valvula pulmonar. Enquanto o diagndstico de tetralogia de Fallot (FT), é usualmente feito a partir da

avaliacdo clinica, a confirmacdo € agora proporcionado, em grande parte por ecocardiografia.

Palavras-chave: Pesquisa; tetralogia; Fallot, obstrucéo da artéria.
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Introduccion

Definicion de la Patologia: La base anatomica de la Tetralogia de Fallot (TF) es el desplazamiento
antero-superior del septo infundibular. En su forma clésica, la FT consiste en la combinacion de 4
caracteristicas principales: a) Comunicacién interventricular (CIV) PERIMEMBRANOSA. b)
Destroposicion de la aorta, que nace mal alineada, cabalgando en el septo interventricular. c)
Obstruccion al flujo de salida del ventriculo derecho (VD) estenosis pulmonar. d) Hipertrofia del

VD. (Medina, 2011)

Epidemiologia: La FT es la cardiopatia congénita (CCI) conotruncal méas frecuente y la primera
causa de cianosis durante la infancia por CC. Posnatalmente representa entre el 8% y 12% del total
de las CC y afecta a alrededor de 1/1000-2000 recién nacidos. Sin embargo, la tasa de deteccion
prenatal es baja, representando Unicamente entre las 3% y 7% de las CC diagnosticadas
prenatalmente. Esto ilustra la dificultad que puede tener su diagnostico en vida fetal, y que explica

que con frecuencia no sea diagnosticada hasta despues del nacimiento. (Fallot, 2008)

Existe asociacion familiar, con un riesgo de afectacion de hasta el 7-8% si la madre esta afecta y del
1.5% si es el padre. En caso de hijo previo, el afecto de riesgo de recurrencia es aproximadamente

del 2-3%.

Embriologia: El defecto basico en la TF es el desplazamiento antero-superior del septo
infundibular, que provoca un hipo desarrollo del infundibulo del ventriculo derecho y de la arteria
pulmonar. Existe una particion asimétrica del tronco conal, cuya segmentacién es esencial para la
correcta separacion de las dos grandes arterias y la formacién de ambos tractos de salida ventricular.

(Siwik, Erenberg, & Zahka, 2008)
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La principal causa de la pobre tasa de detencion en la ecografia prenatal es que, como en la mayoria

de anomalias cono trincales, el corte de las 4 cavidades suele ser normal.

Anatomia y Fisiopatologia: La obstruccion del tracto de salida del VD se sitia a nivel del
infundibulo de salida y esta determinada por la desviacion del septo infundibular. Se acompafa de

estenosis en grado variable de la valvula pulmonar. (Alfonso de Ledn & Pérez Cruz, 2014)

En funcion del grado de afectacion del tracto de salida del VD, se pueden definir tres grandes

variantes de TF.

1) TF con estenosis en grado variable de la valvula pulmonar. Es la forma mas frecuente,
representando entre el 60% y 65% de los casos diagnosticados prenatalmente. También se denomina

TF

2) TF con atresia pulmonar o también llamada como atresia pulmonar con CIV. Representan las

formas mas severas de obstruccion al flujo pulmonar y se representan entre el 30% y 35% de las TF.

3) TF con ausencia de valvulas pulmonar: en estos casos existe una displasia severa de los velos
de la valvula pulmonar. Es la forma menos frecuente y se representa entre el 5% y el 10% de las TF

prenatales.

Como norma general, los casos de mayor riesgo de progresion son aquellos en que el diametro

pulmonar es un 50% o 60% interior respecto al de la aorta.

Diagnostico Prenatal: El diagnéstico prenatal de la TF es dificil, ya que se considera una entidad
con un espectro muy variable de presentacion, la cual vendra determinada principalmente por el
grado de afectacion de la valvula pulmonar. Cada una de las tres grandes entidades de TF, presenta

caracteristicas diagnosticas singulares y sobre todo un prondstico perinatal y posnatal muy diferente,

495

Pol. Con. (Edicién nim. 9) Vol. 2, No 7, julio, 2017, pp. 490-499, ISSN: 2550 - 682X




Importancia de la tetralogia de Fallot

que debera ser tomado en cuenta en el momento del consejo a los padres y en el manejo perinatal. A
pesar de que la TF es una entidad dificil de diagnosticar en vida fetal, todo el espectro de afectacion

ha sido identificado prenatalmente.

La principal causa de la pobre tasa de detencion en la ecografia prenatal es que como en la mayoria
de anomalias cono truncales, el corte de las 4 cavidades suele ser normal, aunque a veces se asocian
anomalias del plano auriculo-ventricular o bien otras anomalias intracardiacas, que logicamente
pueden alterar la hemodindmica pre y posnatal, ademas modificaran el prondéstico del nifio. Las

anomalias cardiovasculares asociadas mas frecuentes son:

Arco adrtico derecho (20%)

e Canal auriculo-ventricular (5%)

e Estenosis pulmonar periférica

e Comunicacion interauricular

e CIV extras, musculares

e Arteria subclavia izquierda aberrante

e Estenosis mitral

e Origen anémalo de las arterias coronarias

TF con Estenosis Pulmonar: En la TF clésica el corte de las 4 cavidades es tipicamente normal,
con auriculas, ventriculos y valvulas auriculo-ventriculares simétricas. Sin embargo, con mas

frecuencias que en otras CC. Existe una desviacion marcada del eje cardiaco hacia la izquierda o
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levocardia acentuada, con un angulo mayor de 60-90° siendo este uno de los hallazgos que puede

hacer sospechar esta anomalia en la ecografia de cribado.

Ecograficamente la clave es demostrar la CIV peri membranosa, subcortical, que suele ser de gran
tamafio equivalente como normal general, al diametro de salida de la aorta. Hay que ser cuidadoso
pues son frecuentes los artefactos debido a la normal hipoecogenicidad de su porcién membranosa
en los cortes apicales y basales, por lo que serd necesario confirmar la CIV en diferentes

proyecciones, en especial el de las 5 cavidades (de salida de la aorta) y el perpendicular al septo.

Las Investigaciones: Mientras que el diagnéstico de la tetralogia de Fallot se hace generalmente de
la evaluacion clinica, la confirmacion se proporciona ahora en gran medida por ecocardiografia, sin
embargo, vamos a discutir la radiografia simple de térax y el electrocardiograma, ya que estos

suelen llevarse a cabo parte de la evaluacion cardiaca general de un nifio.

Administracion Médica: Cuando llama a un nifio en crisis hypercyanotic, las acciones rimeros
debe ser colocar al nifio en la posicion fetal y administrar oxigeno por mascarilla. Si el nifio es muy
inquieto, una via intravenosa debe insertarse y una pequefia dosis de sulfato de morfina a 0,1mg por
kg puede ser todo lo que se requiere para abortar la crisis. Si esto falla, el tratamiento con un agente

de B-bloqueantes tales como propanolol reducira taquicardia y aumentar la resistencia sistémica.

Reparacion intracardiaca: Reparacién definitiva implica la reconstruccion del tabique ventricular,
y el alivio de la obstruccion subpulmonar, la operacion ahora, es rara vez que se realiza a través de

una gran ventriculotomia, con cierre transauricular del defecto septal ahora casi universal.

Los resultados temprano: De los resultados de la cirugia correctiva contindan evolucionando y

mejorando, en un periodo anterior, y excluyendo la influencia de la atresia pulmonar.
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El tratamiento de la valvula pulmonar incompetencia: Durante afios, el reemplazo quirargico de la
valvula en pacientes sintomaticos ha sido el tratamiento de choice. Cuando se demostré que la
funcién del ventriculo derecho no siempre se recuperé después de la sustitucién valvular,
especialmente si la fraccion de eyeccion del ventriculo derecho se redujo sustancialmente, una
intervencion anterior era adecuada esto es ahora una de las cuestiones méas discutidas en el
seguimiento a largo plazo de los pacientes con Tetralogia de Fallot. Momento éptimo de reemplazo
pulmonar valvular, es importante presentar la derecha la funcion ventricular, mejora el rendimiento

funcional y tratar las arritmias inminentes o sintomaticas.

Otras re intervenciones: Re intervenciones son necesarias hasta una sexta parte de los pacientes
después de la cirugia reparadora en un periodo de seguimiento de 20 afios, pacientes que requieren
re intervencion, deben ser tratados por cardiodlogos pediatricos o cirujanos cardiacos congénitos la
cirugia puede ser necesaria para la estenosis pulmonar residual con presiones del ventriculo derecho

de dos tercios de los sistémico.

Investigaciones y frecuencia: Todos los pacientes deben tener un seguimiento regular por un
cardiologo debidamente capacitado al menos una vez al afio. Las investigaciones incluyen, como
minimo, una evaluacion clinica completa, electrocardiograma, examen eco-doppler para detectar y
cuantificar la estenosis residual pulmonar y la regurgitacion, cualquier defecto septal ventricular
residual, tamafio del ventriculo izquierdo, la funcion, la regurgitacion aortica y el tamafio de la raiz
aortica. Investigaciones se dirigen hacia las secuelas postoperatorias conocidos y pueden variar

segun el tipo de operacion realizada.

Durante el embarazo, todos los pacientes con tetralogia deben tener asesoramiento cardiolégico

antes de la concepcidn y el seguimiento por un cardiélogo debidamente capacitado en el embarazo.
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