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Tetralogia de Fallot con drenaje venoso pulmonar anémalo total.
Entidad clinica rara, pero asociacion importante
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RESUMEN

Se analiza el caso de una lactante menor con diag-
néstico de tetralogia de Fallot, cardiopatia congénita

ciandégena mas frecuente en nuestro medio, pero esta vez

asociada aundrenaje venoso anémalo total, persistencia
de la vena cava superior izquierda drenando en el seno
coronario y comunicacién interauricular. La entidad
clinica descrita esrara, pero muy importante a considerar
en el momento de tomar una decisién quirdrgica, ya que
los procedimientos paliativos en este tipo de asociacion,
sillegan a realizarse son catastréficos y fatales. Se hace
especial énfasis enlos procedimientos no invasivos, como
métodos que complementan la orientacién diagnéstica
del caso.

Palabrasclaves: tetralogia de Fallot; drenaje venoso
pulmonar anémalo total; ecocardiograma Doppler;
cateterismo cardiaco.

SUMMARY

We present the case of a little child with tetralogy of
Fallot and unusually other cardiac anomalies: supradia-
phgramatic total anomalous pulmonary venous connec-
tion and persistent left superior vena cava with coronary
sinus and left atrial connection. She had typical symp-
toms of Fallot’s tetralogy. We analized the literature of
the clinical course, diagnosis, pathogenesis and surgical
treatment of the disease, placing special emphasis on no
invasive and invasive methods.

Key Words: Fallot’s tetralogy; total anomalous pul-
monary venous drainage; two dimensional echocar-
diography Doppler; cardiac catheterization.

INTRODUCCION

La primera descripciéon de un caso de tetralogia
de Fallot (TF), fue hecha por Stensen en 1671 (1),
Sandifort (2) describié algunas de las manifes-
taciones clinicas, pero fue Fallot (3) en 1888, quien
resefid los cuatro hallazgos anatémicos que la confor-
man. Las anomalias congénitas que mas frecuente-
mente se asocian con la TF son: arco adrtico a la de-
recha, con una incidencia de 20%-30% (4-7), per-
sistencia de la vena cava superior izquierda (7),
anomalias de la arteria pulmonar y sus ramas (8),
ausencia de lavalvula pulmonar (9-11), insuficiencia
aodrtica (12), variaciones en la anatomia coronaria
(4,13).

Ademas de estas malformaciones, puede presen-
tarse raramente, asociado con la TF, el drenaje ve-
noso pulmonar anémalo total. Presentamos el primer
caso reportado en nuestro medio de esta patologiay
esa rara asociacion.

Presentacién del caso clinico.

Se trata de una lactante menor, producto de una
primera gesta, simple, a término, con adecuado con-
trol obstétrico, Apgar al nacer de puntuacién nor-
mal e historia de cianosis generalizada y soplo
cardiaco detectados desde el periodo neonatal.
Referida a la clinica para evaluacién cardiolégica a
los 4 meses de edad. Para ese momento, la paciente
tenia un peso de 6,3 kg y una talla de 61 cm. La
exploracién fisica cadiovascular revel6 un frémito y
un soplo sistélico, de intensidad 2-3/4, en el foco
pulmonar, irradiado a la regién interescapular, con
un 2do. ruido Unico. Sin adventicios pulmonares.
Sin visceromegalias a la palpacién abdominal y con
los pulsos periféricos presentes y simétricos en los
sitios habituales de exploracion. Los hallazgos
electrocardiograficos fueron compatibles con un eje
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eléctrico a la derecha, signos de hipertrofia ven- oximétrico de 12%) y por las evidencias cinean-

tricular derecha y crecimiento auricular derecho. giograficas, especialmente enlalevofase. Lapacien-
La serie radiologica de térax mostré una cardio- te continué en observacion clinica y en controles

megalia a expensas de las cavidades derechas, patrércardiolégicos periédicos hastalos 15 meses de edad,
vascular pulmonar de hipoflujo y ensanchamiento cuando fue sometida a procedimiento quirdrgico,

del pediculo vascular (Figura 1). corrigiéndose en el mismo acto ambas patologias
simultaneamente (correccion total de TF y de drenaje
venoso pulmonar anémalo total en seno coronario),
con resultado postoperatorio satisfactorio.

Figura 2. Ecocardiograma bidimensional (ventana sub-
xifoidea) de la lactante con TF (linea punteada) e imagen
sugestiva de vena cava superior izquierda persistente.
Hay un crecimiento auricular derecho (AD) importante.
VT: valvula tricGspide; Al: auricula izquierda; VI:
ventriculo izquierdo; VC: vena cava superior izquierda.

Figura 1. Radiografia toracica de la paciente con cardio-

megalia derecha. Los campos pulmonares muestran dismi-
nucién de la vascularidad arterial pulmonar. Una curva

auricular derecha relativamente prominente. Ensancha-
miento del pediculo vascular.

La ecocardiografia en modo M, bidimensional y
Doppler permitieron afirmar ademas de los hallazgos
tipicos de Fallot (comunicacién interventricular con
cabalgamiento adrtico y estenosis pulmonar), la
existencia de una confluencia venosa retroauricular
izquierda, con probable drenaje en el seno coronario,
sospecha de vena cava superior izquierda persistente
y comunicacioén interauricular (Figuras 2-3). A los
5 meses de edad, fue sometida a cateterismo cardiaco
confirmandose el diagnéstico de Fallot (Figura 4)
ademés de las contundentes evidencias que sefialabat
la presencia de la vena cava superior izquierda Figura 3. Ecocardiograma bidimensional (ventana sub-

drenando en el seno coronario (Figura 5) y fuertes ,jfidea) demostrando la presencia de la comunicacién
sospechas de una conexién venosa pulmonar anomalajnterauricular. d: defecto interauricular, sefialado entre

total, por el importante incremento de la saturacion las dos puntas de flecha. PV: confluencia venosa retro-
de oxigeno a nivel de la auricula derecha (salto auricular izquierda.
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Figura 4. Angiocardiografia del ventriculo derecho: todo
el tracto de salida ventricular derecho con un infundibulo
estrecho por encima del cual hay una valvula pulmonar
estenodtica y engrosada. El ventriculo derecho tiene el
tipico aspecto trabeculado dado por la hipertrofia de las
trabeculaciones septoparietales. Hay ademas una comuni-
cacion interventricular, demostrada por la opacificacion
precoz de la aorta. Eltronco pulmonary sus ramas proxi-

DISCUSION

La TF, es la mas frecuente de las cardiopatias
congénitas ciandgenas, con unaincidencia estimada
en 10,3% (14) y su tratamiento quirdrgico se orienta
actualmente, més a la correccion completa, en nifios
cada vez menores (15,16). Sin embargo, algunos
casos pueden ser sometidos a cirugia paliativa (fistula
aortopulmonar o hemicorreccion), de manera que el
diagnadstico preciso, es fundamental parala obtencién
de resultados satisfactorios. La ecocar-diografia
Doppler, ademas de la alternativa a color, ha sido de
gran utilidad en el diagnostico y evaluacién de los
pacientes con TF (17,18). Ha sido posible conocer
en estos nifios con gran exactitud diag-noéstica, la
anatomia coronaria (19) y el drenaje venoso
pulmonar, mediante las vistas supraesternal,
paraesternal y subcostal (20-22).

En pacientes con TF, asi como aquellos con
hipoflujo pulmonar (estenosis o atresia pulmonar),
el diagnostico precoz de la asociacion con drenaje
venoso pulmonar anomalo total es de vital
importancia, ya que, si esta patologia no es
diagnosticada o reconocida, se corre el riesgo de que
estos pacientes puedan desarrollar un edema agudo
pulmonar intratable, si son sometidos a una fistula o

males muestran un aspecto mas bien dilatado, con buenaa cualquier otro tipo de cirugia paliativa,

anatomia. AO: aorta. TAP: tronco de la arteria pulmonar.
VD: ventriculo derecho.

Figura 5. Proyeccion anteroposterior que muestra el ca-
téter en la vena cava superior izquierda persistente, la
cual drena en un seno coronario dilatado y auricula
derecha. C: catéter. SC: seno coronario. VC: vena cava
superior izquierda.
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particularmente si el drenaje venoso es obstructivo

(23). Enel caso presentado, tanto el ecocardiograma,
como el cateterismo cardiaco permitieron plantear

la asociacion rara de drenaje venoso andmalo pul-
monar total, confirmandose dicho hallazgo durante

el acto operatorio. El caso en discusién representa
en relacion a la asociacién anatémica, el primer re-

porte dentro de las diferentes casuisticas nacionales
(24-26).
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