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CASO CLÍNICO
REVISTA MÉDICA HJCA

INTRODUCCIÓN: La tetralogía de Fallot representa la cardiopatía congénita cianógena 
más frecuente después del primer año de vida, ocurre aproximadamente en 1 de 
cada 3 500 nacimientos y representa el 7 al 10% de todas las Enfermedades Cardiacas 
Congénitas. Su variante extrema que se acompaña de atresia pulmonar representa el 
1 a 2% de las cardiopatías congénitas. Presentamos una Tetralogía de Fallot Extrema 
Ductus Dependiente de manejo complejo. 

CASO CLÍNICO: Se trata de un neonato a término de 12 días de vida, adecuado para 
la edad gestacional, sin factores de riesgo prenatales, ni antecedentes patológicos 
familiares, el cual es diagnosticado de Tetralogía de Fallot Extrema por ecocardiograma.

EVOLUCIÓN: Paciente inicialmente tratado con infusión de prostaglandina E1. 
Posteriormente mediante fístula Blalock-Taussig izquierda.

CONCLUSIONES: Para mejorar el pronóstico y sobrevida de un paciente con Tetralogía 
de Fallot Extrema el diagnóstico prenatal oportuno y el tratamiento apropiado es de 
vital importancia, sin embargo el tratamiento definitivo con derivaciones pulmonares 
sistémicas representan complicaciones con riesgo de mortalidad. El presente caso 
tuvo un desenlace desfavorable.

PALABRAS CLAVE: TETRALOGÍA DE FALLOT, ATRESIA PULMONAR, DEFECTO DEL 
TABIQUE INTERVENTRICULAR.

ABSTRACT
Case Report: Extreme Tetralogy of Fallot

BACKGROUND: The Tetralogy of Fallot represents the most common cyanogenic heart 
disease after the first year of life. It occurs in 1 of 3 500 live births and accounts as 7 to 10% of 
all Congenital Heart Diseases. Its extreme variant is accompanied by pulmonary atresia and 
accounts 1 to 2% of the Congenital Heart Diseases. We present an Extreme Tetralogy of Fallot–
Ductus Dependent of complex management. 

CLINICAL CASE: A full term 12 day neonate, adequate for gestational age, without prenatal 
risk factors or pathologic family antecedents, is diagnosed with Extreme Tetralogy of Fallot by 
echocardiogram. 

EVOLUTION: The patient was treated initially with an infusion of prostaglandin E1. Then, a left 
Blalock-Taussig shunt was performed. 

CONCLUSIONS: To improve the prognosis and survival rates of patients with Extreme 
Tetralogy of Fallot , a timely diagnosis and treatment  are of vital importance. Definitive 
treatment with systemic pulmonary shunts carries high risk complications. The present case 
had an unfavorable evolution.

KEYWORDS: TETRALOGY OF FALLOT, PULMONARY ATRESIA, INTERVENTRICULAR SEPTUM 
DEFECT.

RESUMEN
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INTRODUCCIÓN
La enfermedad cardiaca congénita (ECC) es una importante causa 
de morbimortalidad neonatal. A nivel mundial, 1.35 millones de 
neonatos nacen con ECC y se detecta hasta en 10% de óbitos fetales 
[1 - 2]. Las causas de ECC son genéticas y no genéticas. Entre las no 
genéticas, situaciones como teratógenos ambientales (dioxinas, 
pesticidas), inadecuado cuidado materno (drogas como el alcohol, 
fármacos como la talidomida, isotretinoina, anti-epilépticos) y 
agentes infecciosos sobresalen. Existe también un origen genético, 
con varios patrones de herencia e incluso mutaciones espontáneas, 
siendo las más frecuentes las anomalías cromosómicas (Síndrome 
de Down, de Turner, de Di-George, etc.) [3].

En el periodo prenatal, el ecocardiograma fetal es útil para un 
diagnóstico oportuno con especificidad del 96% [4]; aunque su 
sensibilidad es dependiente de la patología y edad gestacional, con 
prevalencia de detección del 52.8% [5]. En el periodo postnatal, el 
cribado a base de oximetría pretende el diagnóstico de ECC críticas, 
las cuales se benefician de un tratamiento quirúrgico temprano [6]. 
Echeveria y colaboradores en la ciudad de Quito concluyeron que 
el uso de oximetría debería aplicarse a todos los neonatos, por su 
utilidad en el diagnóstico temprano de ECC [7].

La tetralogía de Fallot, la cardiopatía congénita cianógena más 
frecuente, ocurre aproximadamente en 1 de cada 3 500 nacimientos 
y representa el 7 al 10% de todas las ECC [8]. El síndrome 
comprende: obstrucción al flujo de salida del ventrículo derecho 
(estrechamiento subvalvular, estenosis pulmonar, hipoplasia de las 
arterias pulmonares), defecto septal ventricular, aorta cabalgante 
e hipertrofia del ventrículo derecho [8-9]. Su variante más severa, 
la Tetralogía de Fallot Extrema (TDFE) consiste en la obstrucción 
completa al flujo de salida del ventrículo derecho mediante 
Atresia Pulmonar (AP). En algunos casos se la denomina como 
AP más defecto septal interventricular [8]. Se postula que micro-
delecciones del cromosoma 22q11.2 ocurren en aproximadamente 
el 20% de TDF, y en el 40% de TDFE [10]. 

La TDFE representa 1 a 2% de las ECC [11]. Al no existir flujo a partir 
del ventrículo derecho hacia el pulmón donde la oxigenación de 
la sangre ocurre, este dependerá de otras vías, las cuales serán de 
suma importancia en la valoración del pronóstico y tratamiento. Se 
encuentran tres patrones de esta patología:
1. Circulación pulmonar unifocal con confluencia de buen tamaño 
suplida por ductus arterioso persistente (DAP).
2. Circulación pulmonar multifocal con confluencia hipoplásica 
suplida por arterias aorto-pulmonares colaterales mayores (MAPCAs).
3. Circulación pulmonar multifocal no confluente suplida por 
MAPCAs.

Dos tercios de los casos de TDFE están asociados con MAPCAs. La 
tasa de supervivencia sin intervención quirúrgica es inferior al 50% 
en el primer año de vida, y del 8% a los 10 años [12]. De acuerdo al 
tipo de TDFE, la clínica será temprana o tardía y el tratamiento se 
estandariza [11].

En caso de que la circulación pulmonar sea DAP dependiente, el 
mantenimiento de esta estructura es crucial para la supervivencia 
debido a que el grado de cianosis en el neonato dependerá de la 
permeabilidad del ducto y si se ocluye totalmente ocurrirá colapso 
circulatorio. Una vez identificado el cuadro está indicado el inicio 
temprano de prostaglandina E1 (PGE1) para mantenerlo abierto, 
hasta que la derivación de Blalock-Taussig se realice. La derivación 
consiste en la realización de un shunt entre la arteria subclavia 
y la arteria pulmonar ipsilateral [13]. La dosis inicial de PGE1 es 
0.05 mcg/kg/min; en caso de no existir respuesta favorable, está 
indicado aumentar la dosis hasta 0.1 mcg/kg/min [13]. Aunque el 
efecto de las prostaglandinas es positivo, presenta efectos adversos 

como apnea, bradicardia, hipotensión, alteraciones electrolíticas, 
irritabilidad, fiebre y rash cutáneo, por lo que se recomienda realizar 
el manejo en la unidad de cuidados intensivos [14]. 

Las guías para el manejo de ECC de la Sociedad Europea de 
Cardiología (SEC) recomienda que en pacientes con circulación 
pulmonar confluente con arterias y tronco pulmonar de buen 
tamaño son candidatos para un reparo quirúrgico utilizando un 
parche trans-anular. En caso de que no exista tronco pulmonar se 
debe reparar con una fístula desde el ventrículo derecho hasta la 
arteria pulmonar. Pacientes con arteria pulmonar confluente pero 
hipoplásica a menudo requieren un desvío arterial o reconstrucción 
del tracto de salida del ventrículo derecho (sin cierre del defecto 
septal), lo cual mejoría el crecimiento de las arterias pulmonares 
con posterior unión utilizando una válvula [11 - 12].

Cuando el defecto está asociado a MAPCAs, la reparación 
quirúrgica y el pronóstico dependerá de si existe o no uniformidad 
en el lecho pulmonar y la morfología de la arteria pulmonar. Las 
manifestaciones clínicas pueden presentarse tardíamente, pero 
existen más complicaciones como: hemoptisis por ruptura de 
pequeñas colaterales de MAPCAs o trombosis de estas arterias, 
insuficiencia cardiaca crónica, dilatación progresiva de la aorta 
ascendente con riesgo de disección, mayor predisposición a 
endocarditis infecciosa, arritmias y muerte súbita [11 - 12].

Como se evidencia anteriormente la TDFE es una patología 
compleja que requiere manejo temprano mediante un diagnóstico 
oportuno y adecuado.

CASO CLÍINICO

Neonato de 12 días de vida, sin antecedentes prenatales de 
importancia, nacido por cesárea a las 37 semanas de gestación 
por ruptura prematura de membranas de 13 horas de evolución; 
con APGAR de 8 al primer minuto y 9 al minuto 10, Capurro de 36 
semanas de gestación, peso de 2500 g, talla 46 cm, perímetro 
cefálico 33 cm.

Al nacimiento, recién nacido presentó cianosis, aleteo nasal y 
dificultad respiratoria, por lo que ingresó al servicio de neonatología 
de clínica particular con diagnóstico de Síndrome de Distrés 
Respiratorio. Al presentar soplo sistólico en punta y un soplo sisto-
diastólico 3/6 en base, con pulsos periféricos positivos, fue valorado 
por cardiología y se realizó ecocardiograma que reportó: atresia 
pulmonar + comunicación interventricular + ductus persistente; 
motivo por el cual fue transferido al Hospital José Carrasco Arteaga, 
centro de atención de tercer nivel. 

EVOLUCIÓN
Se realizó una radiografía de tórax (Imagen 1) y ecocardiograma en el 
que se reporta: atresia de la válvula pulmonar con hipoplasia de arteria 
pulmonar, con ramas pulmonares; derecha 3.6 mm, izquierda 3.1 mm 
(Imagen 2), ductus permeable sigmoide de aproximadamente 3.8 
mm (Imagen 3), comunicación interventricular tipo mal alineamiento 
5 mm con aorta cabalgante en septo interventricular (Imagen 4). 
Fracción de Eyección del Ventrículo Izquierdo: 74%; es decir Tetralogía 
de Fallot Extrema Ductus Dependiente. En neonatología se da 
soporte de oxígeno ambiental intermitente a 0.5 litros manteniendo 
saturaciones entre 70-86%, frecuencia cardiaca entre 143-170 por 
minuto, presión arterial media entre 25-58 mmHg sin necesidad 
de inotrópicos. Se inicia infusión de prostaglandinas a 0.01 mcg/
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kg/min. El servicio de cirugía cardiotorácica realiza una fístula de 
BlalockTaussig, evolucionando con derrame pleural izquierdo al 
tercer día de la cirugía, y al séptimo día shock hipovolémico debido 
a pérdida sanguínea por el tubo torácico.

Imagen 1. Radiografía de tórax en donde se evidencia la silueta 
cardiaca en forma de zapato sueco (ver flecha).

Imagen 2. Ecocardiograma imagen paraesternal izquierda en eje 
longitudinal, donde se observa aorta cabalgante (flecha blanca) 
y comunicación interventricular tipo mal alineamiento (círculo 
naranja).

Imagen 3. Ecocardiograma imagen supraesternal, en la que se 

observa Ductus permeable (círculo naranja), hipoplasia de arteria 
pulmonar (flecha blanca), con sus ramas pulmonares.

Imagen 4. Ecocardiograma imagen paraesternal izquierda en eje 
corto en el que se observa atresia pulmonar (círculo naranja).

DISCUSIÓN
El diagnóstico oportuno es la base para un tratamiento adecuado. 
Según Richmond y Wren, una exanimación física normal al 
nacimiento, no excluye malformaciones cardiacas críticas [15]. 
Ainsworth y Wren demostraron que la examinación neonatal 
detecta solamente el 44% de malformaciones cardiacas [16]. Si 
se ausculta un soplo, existe probabilidad del 42.5-54% de una 
malformación subyacente, por lo que una investigación oportuna 
está indicada [16 - 17]; sin embargo, hay que considerar que algunas 
ECC pueden estar presentes en ausencia de soplos cardiacos [18].  El 
caso expuesto concuerda con lo mencionado, pues en este paciente, 
se apreció un soplo sisto-diastólico en la base del corazón desde el 
nacimiento. El manejo adecuado fue la inmediata valoración por el 
especialista y la realización de un ecocardiograma. Cabe recalcar 
que el paciente no tiene antecedentes de cardiopatías congénitas 
familiares y no se encontraron infecciones, exposición a tóxicos o 
desórdenes maternos metabólicos.

La madre cumplió con todos los controles prenatales indicados en las 
normas ecuatorianas; sin embargo, no se estableció un diagnóstico 
ecográfico prenatal de ECC. Es de suma importancia enfatizar que 
la sensibilidad de la ecografía en el diagnóstico de ECC depende de 
factores como la edad gestacional, con mayor detección durante el 
segundo trimestre de embarazo entre las 20 y 24 semanas [19]. La 
TDF siendo la malformación que afecta el tamaño de los ventrículos, 
es la de mayor detección [5 - 19]; no obstante, es importante aclarar 
que la ecocardiografía fetal es operador dependiente y por lo tanto 
cuando los médicos cardiólogos especialistas en ecocardiografía 
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realizan el estudio, las tasas de diagnóstico son más elevadas [19]. 
Buskens y colaboradores en su estudio obtuvieron una sensibilidad 
de 16.3% para detección de malformaciones por ultrasonido 
[20]; sin embargo, la especificidad y valor predictivo negativo son 
elevados [5, 20]. 

Otro auxiliar en el cribado es la oximetríade pulso, técnica sencilla 
que genera datos que permiten exploraciones adicionales como 
la ecocardiografía, las cuales resultan trascendentales en el 
diagnóstico temprano, puesto que varios neonatos con ECC crítica 
son diagnosticados después del alta hospitalaria [6].

La presentación clínica temprana en la TDFE varía entre cianosis 
(paciente con reducido flujo pulmonar), retraso en el crecimiento, 
disnea de esfuerzo e insuficiencia cardiaca (paciente con excesivo 
flujo pulmonar a través de grandes MAPCAs, quienes desarrollan 
hipertensión pulmonar segmentaria con el tiempo) [11].

El primer estudio ecocardiográfico, pese a su realización oportuna, 
no reveló la patología completa y se decidió repetir el mismo cuando 
el paciente fue transferido al centro de atención de tercer nivel. La 
Sociedad Europea de Cardiología (SEC) recomienda la realización 
de un ecocardiograma por un especialista como primer paso en 
el diagnóstico de ECC. En caso que algún parámetro durante el 
procedimiento no esté claro, se recomienda evaluación por métodos 
de imagen invasivos con la especialidad de hemodinamia [11]. 
Según Moss y colaboradores, el ecocardiograma es una herramienta 
invaluable para el diagnóstico de ECC, que permite un diagnóstico 
adecuado y manejo temprano del 78% de pacientes en neonatología, 
por lo que los autores recomiendan su uso general [21].

El diagnóstico final por ecocardiograma fue de atresia de válvula 
pulmonar, hipoplasia de arteria pulmonar, ductus arterioso 
permeable, comunicación interventricular tipo mal alineamiento y 
aorta cabalgante. Los hallazgos son clásicos de la TDFE. El manejo 
de la malformación es de tipo urgente por ser una cardiopatía 
compleja ductus dependiente. 

La TDFE ductus dependiente es la más rara de todas sus variantes. 
El cierre del ductus normalmente ocurre dentro de las primeras 24 
a 48 horas en neonatos a término [22]. Al examen físico el paciente 
presenta un soplo continuo (sisto-diastólico) localizado en el 
borde esternal izquierdo superior (base del corazón); el mismo se 
evidenció en este paciente.

El inicio temprano de PGE1 a dosis 0.05 mcg/kg/min para mantener 
el ductus abierto, hasta que la derivación de Blalock-Taussig se 
realice, está indicado [14]. Esta derivación consiste en la colocación 
de un injerto de Gore-tex interpuesto entre la arteria subclavia y la 
arteria pulmonar ipsilateral, lo cual se lleva a cabo mediante una 
toracotomía lateral izquierda [23]. Según Elella y colaboradores la 

derivación de Blalock-Taussig es segura y efectiva para incrementar 
el flujo pulmonar en ECC cianógena, además concluyeron que el 
tamaño de la derivación no afecta los resultados a corto plazo y 
que tamaños más grandes contribuyen a un mejor crecimiento 
de las arterias pulmonares a largo plazo [24]. Por otro lado la 
morbimortalidad asociada con la colocación de derivaciones 
sistémicas pulmonares es elevada. Petrucci y colaboradores en 
una serie de 1273 neonatos, reportan una mortalidad del 7.2% 
y una morbilidad asociada del 13.1%. El 33% de las muertes 
ocurrieron dentro del primer día post quirúrgico, mientras que el 
75% dentro de los 30 días de la cirugía [25]. Dirks y colaboradores 
en su revisión reportan una tasa de mortalidad del 9% [26]. Entre las 
complicaciones más importantes está la trombosis de la derivación. 
Li y colaboradores en un estudio observacional concluyeron que la 
utilización de ácido acetil salicílico reduce ese riesgo (Hazard ratio: 
0.13; 95% CI, 0.03 a 0.59; p= 0.008) [27].

El paciente fue un neonato a término en quien persistió el conducto 
arterioso 48 horas después del nacimiento a pesar que no se 
utilizaron prostaglandinas inmediatamente. El inicio de PGE1 se 
realizó al tercer día de vida por falta de disponibilidad del fármaco. 
En caso de cierre del conducto en las primeras 48 horas el paciente 
hubiese desarrollado colapso circulatorio y habría muerto.

La guía de la SEC, en pacientes con arteria pulmonar confluente 
pero hipoplásica propone la realización de una derivación arterial o 
reconstrucción del tracto de salida del ventrículo derecho (sin cierre 
del defecto septal), lo cual mejoraría en crecimiento de las arterias 
pulmonares con posterior unión utilizando una válvula [11].

En el presente caso clínico finalmente se realizó una derivación 
de Blalock-Taussig izquierdo; sin embargo la evolución fue 
desfavorable y el paciente falleció.

CONCLUSIONES
Actualmente existen métodos para un diagnóstico temprano y 
adecuado de ECC. El diagnóstico y manejo depende de varios 
especialistas (entre ellos ecocardiografista especializado, 
cardiólogo pediatra, cirujano cardíaco, neonatólogo). Entre más 
precoz sea el diagnóstico y el manejo, mejores son los resultados. 
En el caso expuesto, no se estableció el diagnóstico prenatal 
oportuno para programar el manejo propicio e inmediato lo cual 
pudo repercutir en la evolución clínica del paciente, además las 
derivaciones pulmonares sistémicas representan complicaciones 
con alto riesgo de mortalidad.

Es importante tomar conciencia que estos casos requieren manejo 
por especialistas y en centros de salud de tercer nivel donde se 
puedan tomar acciones correctivas tempranas.
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