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RESUMEN 

 

Se detalla la morfopatología de la Tetralogía de Fallot con Atresia Pulmonar como un espectro 

de variaciones que sirve de fundamento para destacar la anatomía quirúrgica de esta 

cardiopatía y se muestra la base embriológica que determina su estructura. Esta malformación 

cardiaca se caracteriza por la ausencia de comunicación entre el ventrículo derecho y el tronco 

de la arteria pulmonar que es secundaria a una obstrucción total localizada al nivel del 

infundíbulo del ventrículo derecho de la válvula pulmonar. 

 

Es la patología cianosante más frecuente de la edad infantil. El desplazamiento del septo 

infundibular está asociado con la regurgitación valvular pulmonar, estenosis, que de forma 

extrema puede ser una atresia y un defecto septal ventricular. 

 

Existe concordancia atrio venticular y la aorta es biventricular en su origen y acabalga sobre 

el ventrículo derecho. La malformación puede ser llamada tetralogía de fallot con doble salida 

del ventrículo derecho si la aorta acabalga en más del 50% sobre el mismo. 

 

Dada la alta mortalidad que existe si se asociaba la reparación en dos estadíos en 1969 se 

adaptó la política de realizar la reparación en un único estadío con buenos resultados. 

Se resalta las formas de rigación arterial pulmonar como fundamento para unifocalizar el flujo 

hacia los pulmones y se insiste en la utilidad de la clasificación anatomoquirúrgica. El 

conocimiento embriológico es útil para entender las conecciones vasculares del ventrículo 

derecho con los derivados de los sextos arcos aórticos, los vasos arteriales intrapulmonares y 

las colaterales aortopulmonares. 

 

El conocimiento del desarrollo embrionario de las conecciones del plexo arterial 

intrapulmonar con el infundíbulo del ventrículo derecho  a través de la arteria pulmonar, de 

los sextos aorcos aórticos y de las arterias postbranquiales por un lado y la aorta descendente 



 

a través de las colaterales aortopulmonares por el otro, constituye la base fundamental para 

comprender las alteraciones de la circulación pulmonar que se presentan en esta cardiopatía. 

 

PALABRAS CLAVES:  

TETRALOGÍA DE FALLOT, ATRESIA PULMONAR, SEPTO INFUNDIBULAR.AUSENCIA DE COMUNICACIÓN 

ENTRE EL VENTRÍCULO DERECHO Y EL TRONCO DE LA ARTERIA PULMONAR. 

  



 

ABSTRACT 

 

The morphopathology of Tetralogy of Fallot with Pulmonary Atresia is detailed as a spectrum 

of variations that serves as a basis to highlight the surgical anatomy of this heart disease and 

shows the embryological basis that determines its structure. This cardiac malformation is 

characterized by the absence of communication between the right ventricle and the trunk of 

the pulmonary artery that is secondary to a total obstruction located at the level of the 

infundibulum of the right ventricle of the pulmonary valve. 

 

It is the most frequent cyanotic pathology of children's age. The displacement of the 

infundibular septum is associated with pulmonary valvular regurgitation, stenosis, which can 

be an extreme atresia and a ventricular septal defect. 

 

Aortic ventricular concordance exists and the aorta is biventricular at its origin and overlies 

the right ventricle. The malformation can be called tetralogy of fallot with double exit from 

the right ventricle if the aorta exceeds more than 50% over it. 

 

Given the high mortality that exists if the repair was associated in two stages creation of UN 

SHUNT and subsequent repair, in 1969 the policy of performing repair in a single stage with 

good results was adapted. 

 

The forms of pulmonary arterial irrigation are highlighted as the basis for unifocalizing the 

flow to the lungs and insists on the usefulness of the anatomo-surgical classification. 

Embryological knowledge is useful to understand the vascular connections of the right 

ventricle with the derivatives of the sixth aortic arches, the intrapulmonary arterial vessels and 

the aortopulmonary collaterals. 

 

The knowledge of the embryonic development of the connections of the intrapulmonary 

arterial plexus with the infundibulum of the right ventricle through the pulmonary artery, of 

the sixth aortic aorcs and of the postbranchial arteries on the one hand and the descending 

aorta through the aortopulmonary collaterals on the another, it constitutes the fundamental 

base to understand the alterations of the pulmonary circulation that appear in this heart disease. 



 

CAPÍTULO I 

JUSTIFICACIÓN 

 

La tetralogía de fallot es una cardiopatía congénita caracterizada por cuatro malformaciones 

estructurales que condicionan la mezcla  de  sangre arterial con  sangre venosa con 

consiguientes  efectos perjudiciales a corto o largo plazo. Esta patología se  conocía como el 

mal azul por la coloración azul grisáceo que adquirían los enfermos que la padecen. Es  una 

enfermedad poco conocida por lo infrecuente. 

Se calcula que 2 de cada 10.000 nacidos padecen de tetralogía de fallot, siendo la más común 

de las cardiopatías cianóticas después del periodo de la lactancia .Sin embargo, el porcentaje 

sobre el total de cardiopatías congénitas aumenta después del año. De este tema se ha podido 

concluir que existen varias causas por lo que se da esta patología y los riesgos que presenta 

esta malformación congénita. 

Es importante conocer los factores que inciden en el desarrollo de esta anomalía, debido al 

escaso conocimiento de la tetralogía de fallot extrema con atresia pulmonar, surge la necesidad 

de indagar de manera exhaustiva en esta patología, se pretende complementar estudios los 

cuales propongan mayores alternativas de diagnóstico y tratamiento óptimos que facilitan el 

proceso adecuado con los pacientes. Por tanto requiero reforzar los estudios ya existentes. 

El estudio por excelencia para un diagnóstico preciso mediante el ecocardiograma 

transtoracico con la visualización de la anatomía intracardiaca permite observar la obstrucción 

del tracto de salida por la desviación céfalo anterior izquierda del septum infundibular. Antes 

de examinarlo se toma en consideración estudios clásicos como radiografías de tórax para 

observar cualquier anormalidad del parénquima pulmonar, posterior a ello como estudio 

adicional la resonancia magnética si se encuentra daños o si existe alguna duda razonable. 

  



 

CAPÍTULO II 

 

2. INFORME DEL CASO 

 

2.1. DEFINICIÓN DEL CASO  

2.1.1. Presentación del caso 

 

Paciente femenina de13años  de edad con historia de enfermedad respiratoria a repetición, 

pérdida de peso extrema y coloración azul de labios y lecho ungueal, signos y síntomas 

que según refiere la madre aparecían al llanto y durante la alimentación, que se hicieron 

manifiestos desde el tercer año de vida de la infante. 

Como dato adicional se recogen  antecedentes familiares de patologías cardiacas en las que 

no se puede precisar etiologías. 

Por tal motivo fue llevada en varias ocasiones a consultas médicas en las cuales se les 

practicaron los estudios de rigor, diagnosticándose a los 9 años una tetralogía de fallot, 

entidad que además le producía en no pocas ocasiones movimientos convulsivos tipo 

tónico clónicos, resistentes a todo tipo de proceder médico. 

 

Peso: 21,6 kg. 

 

Motivo de Consulta: 

Neumonía aguda. 

 

 

 

 



 

Antecedentes prenatales y neonatales: 

 

Madre de 35 años con embarazo  controlado y todos los estudios solicitados, sín 
complicaciones. 

Se 0btiene paciente recién nacido y a los 3 meses de edad presenta complicaciones. 

 

 

Antecedentes personales: 

   Infecciones respiratorias frecuentes. 

  Al nacimiento, contó con todos los chequeos médicos neonatales. 

  Exploración física se detecta soplo cardiaco de un tono de gran     intensidad 5/6 localizado 
en el borde esternal inferior izquierdo y en la zona del ápex cardiaco. 

 

 

Antecedentes patológicos familiares: 

Madre: aparentemente sana  al momento del 

parto presento preclamsia. 

      Abuela materna: cardiopatía isquémica. 

Padre: su historial se prescribe por exceso 

de consumo de alcohol en su etapa joven y 

adulta. 

Abuelo y tíos paternos: patología cardiaca 

adquirida no especificadas. 

 

Examen físico general 

Temperatura: 37,FC:110 latidos por minuto , presión arterial 110/90 , peso 33k 

Historia: Paciente conocida en la consulta del hospital Francisco Icaza Bustamante, en el 

año 2014 y se diagnostica Atresia Pulmonar con CIV+colaterales aorto pulmonares por lo 



 

que se solicitó cateterismo cardiaco que se realizó en Noviembre del 2014 en el hospital 

Roberto Gilbert cuyas conclusiones son: 

 

1. Tetralogía de Fallot- Atresia Pulmonar 

2. Arterias pulmonares centrales continuas hipoplásicas que nacen de la colateral 

aortica. 

3. Flujo pulmonar conservado con QP/QS de 1,3:1. 

4. Presiones medias pulmonares normales con resistencias vasculares pulmonares límite 

superior. 

5. Colaterales aorto bronquiales mínimas desde tronco tiro-cervical izquierdo. 

 

Se discute paciente en reunión cardioquirúrgica por la hipoplasia severa de las ramas 

pulmonares por la edad del paciente de poca expectativa a crecimiento de ramas 

pulmonares nativas se considera que paciente está fuera del alcance de resolución 

quirúrgica, se debe mantener en controles clínicos cardiológicos seriados. 

Sele realiza chequeos médicos a la madre para descartar otras ciertas patologías, con respuesta 

considerando que familiares padecen de ciertas patologías. 

 

Los resultados de exámenes de laboratorio están  dentro de los parámetros normales, entre los 

que destacan: 

 

GlóbulosRojos:6,11 mm3.Hb:13.3g/l.Hto:36%. 

 

Leucocitos:8023mm3 

 

Plaquetas:283 × 109/L. 

Serología: VDR: negativo      VIH: no reactivo 

 

 



 

El resultado  de la resonancia magnética, cuyo informe describe:  

RESONANCIADE TORAX SIMPLE Y 

CONTRASTADA. Medio de Contraste: Gadovist. 

 

Descripción del informe: 

 

Se realizan varias secuencias multiplanes del tórax. 

 

Aumento del área cardiaca. 

 

Hipertrofia de  ventrículo. 

 

            Condensación en lóbulo inferior izquierdo. 

Se observan broncogramas aéreos dentro de la consolidación. 

Se observa como una comunicacíon parcial interventricular. 

En las secuencias de angeografía se observa la aorta dilatada, mide 26,3 mm. 

La aorta tiene el arco a la derecha. 

Al entrar el flujo sanguíneo se observa una comunicación interventricular aparente 

atresia pulmonar. 

Se observan varias ramas colaterales. 

 

I:D        Cardiomegalia. 

 Arco aórtico  a la derecha. 

 Comunicación interventricular. 

 Atresia pulmonar 



 

 

Se interpreta el caso como una malformación cardiaca.  A la paciente se le considera que 

está fuera del alcance de resolución quirúrgica, por lo que se debe mantener con 

tratamiento como la administración de Captopril de 25mg. En tabletas cada 8 

horas durante 3 meses, requiere controles médicos cada 4 meses.  

 

  



 

2.1.2 ÁMBITOS DE ESTUDIO 

De acuerdo a  la  información  recopilada  acerca del caso de  la Tetralogía de Fallot con 

atresia pulmonar, se obtuvo exámenes de laboratorio,  examen imagenológico del paciente, 

el ámbito de estudio es la Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar,  sus  signos, síntomas 

y diagnóstico imagenológico,  como valoración idónea para un buen estudio de caso. 

 

2.1.3 ACTORES IMPLICADOS 

Los actores implicados en este caso clínico son: el paciente, que es el sujeto de estudio 

que padece la Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar, la madre de la niña aportó con  

información del estudio a tratar; el médico que diagnosticó y trató el estudio, colaboró 

con las imágenes; con la información proporcionada desarrollar el tema. 

 

2.1.4.  IDENTIFICACIÓN DEL PROBLEMA 

La Tetralogía de Fallot la observamos en cuarto lugar en frecuencia dentro de la 

investigación general de incidencia de cardiopatías congénitas, pero en primer lugar 

dentro de las Cardiopatías Congénitas Cianotizantes. Patologías como Coartación de la 

Aorta, Ventrículo Único, transposición de los Grandes Vasos, Ebstein. Se observaron a 

lo largo del estudio pero su número no es estadísticamente demostrativo. 

 

Las enfermedades del corazón se vuelven comunes en los niños. En Ecuador, su 

incidencia aumentó en el 50%, en los últimos cinco años, según médicos del hospital 

Francisco de Ycaza Bustamante. 

Los problemas más frecuentes con los que llegan los infantes al  centro médico son los 

de tipo congénito, aquellos que fueron adquiridos durante la gestación o al momento del 

nacimiento. 

 

 

 



 

 

 

2.2. METODOLOGÍA 

2.2.1 LISTA DE PREGUNTAS 

¿Cuál  es  el  estudio    imagenológico    requerido para diagnosticarlas malformaciones cardiacas  

congénitas? 

 

¿Cuáles son estudios  médicos para  un   diagnóstico  integral de la Tetralogía de Fallot? 

 

¿Cuáles  son los hallazgos   imagenológicos en el diagnóstico   prenatal de las malformaciones 

cardiacas? 

 

 

2.2.2FUENTES DE INFORMACIÓN 

Dentro de la investigación se consideró los estudios clínicos e imágenes radiológicas  

para el presente estudio de caso, también se obtuvo información oportuna por parte de 

familiares de la paciente. 

 

2.2.3 TÉCNICAS PARA LA RECOLECCIÓN DE INFORMACIÓN 

En el presente trabajo  de investigación se contó  con la ayuda del médico  pediatra intervencionista 

que colaboró  con impresiones de todos los estudios clínicos realizados a la paciente junto 

a  imágenes radiológicas,  además se realizó l a  entrevista a  l a  madre de la 

paciente para conocer a fondo conocer el tema. 

 

 

 



 

 

D I A G N Ó S T I C O  Y  E X Á M E N E S  C O M P L E M E N T A R I O S  

La Tetralogía de Fallot no es sólo la única malformación que se presenta con soplo y 
cianosis; si bien podemos valernos del patrón electrocardiográfico para sospechar otras 
malformaciones, la ecocardiografía bidimensional con técnica Doppler y mapeo en color 
es el pigote diagnóstico esencial (Dunning J, 2001) 

 

La ecocardiografía bidimensional es el diagnóstico por excelencia que es útil sobre todo 
en neonatos o lactante. 

 

El eje largo para esternal demuestra la amplia comunicación interventricular y el origen 
biventricular de la aorta que usualmente está dilatada; con un ligero movimiento del 
transductor hacia el hombro izquierdo, se logra visualizar la estrecha vía de salida del 
ventrículo derecho derivada del desplazamiento anterior, cefálico e izquierdo del septo 
infundibular. (Frigiola A, 2008) 

 

El mapeo en color y el estudio Doppler continuo muestra dos morfologías superpuestas: 
la correspondiente al nivel subvalvular con su imagen cóncava derecha, y lo que se deriva 
de la estenosis valvular pulmonar. (Graham T, 2008) 

 

Comentarios hemodinámicos: Con predominio de izquierda a derecha con QP/QS de 
1,3:1. Saturación sistémica moderadamente disminuida. 

Presiones medias del AP normales, con resistencias vasculares pulmonares normales 
límite superior. 

Gradiente desde aorta por colateral hacia ramas pulmonares de 73mm Hg. Comunicación 
interventricular amplia. 

Sin gradiente en tracto de salida VI hacia aorta ni en cayado aórtico. (Miyamura H, 2007) 

 

Comentarios angeográficos: Ventriculografías en proyecciones AP, laterales y AOD 
con craneal, el ventrículo derecho es hipertrófico, el tracto de salida termina en fondo de 
saco ciego, con atresia AP. Se contrasta también el ventrículo VI a través de 
comunicación interventricular subaórtica de 14,8mm de diámetro, sobre la cual cabalga 
válvula aórtica. (Miyamura H, 2007) 

 

Aortografías en proyecciones AP lateral en aorta ascendente y aorta descendente: 
El arco aórtico es derecho, sin zonas de estenosis, patrón de ramificación en espejo, sin 



 

suficiencia valvular aórtica, arterias coronarias normales. Desde cara antero-izquierda de 
aorta descendente toráxica por debajo de istmo aórtico se origina colateral que tiene un 
origen ancho de 8mm de diámetro y que luego se estrecha la cual se dirige hacia la 
izquierda y de ella se origina arterias pulmonares centrales que son continuas pero 
severamente hipoplásicas; la API tiene un diámetro inicial de 6,7 mm se divide en 2 ramos 
uno superior y otro inferior; la inferior que mide 5,5 mm de diámetro, que impresiona 
normal en su anatomía, irriga lóbulo inferior del pulmón izquierdo sobre todo segmentos 
posteriores; el ramo superior, que tiene apariencia de colateral, se origina una primera 
colateral tortuosa, de 4mm de diámetro que se dirige hacia arriba y a la izquierda y se 
dirige porción intra-parenquimatosa de LSI, y la segunda que se dirige hacia língula y 
segmentos anteriores del lóbulo inferior izquierdo, y que se junta en porción 
intraparenquimatosa a colateral anterior, estas dos juntas irrigan LSI, língula y segmentos 
anteriores de LSI. (Miyamura H, 2007) 

 

La APD se divide rápidamente en dos ramos uno hacia LSD el cual no se contrasta 
claramente por lo que no se logra definir con claridad si irriga todos los segmentos de 
LSD, y el segundo ramo que se dirige hacia inferior e irriga LID, ambas ramas hacia el 
pulmón derecho no tiene más de 3,2mm de diámetro. la aorta diafragmática de 10,4mm 
de diámetro. (Miyamura H, 2007). 
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Anexo #1 

Estenosis pulmonar - Defecto del septo inter-ventricular -Dextroposiçión da aorta - 

Hipertrofia ventricular. 

 

Anexo #2 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 Obtrucción del tracto de salida del ventrículo derecho arteria pulmonar pequeña y 
estenosis infundibilar. Aorta grande y dezplazada a la derecha. Hipertrofia ventricular 
derecha. Comunicación interventricular. 

 

 



 

Anexo #3 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

índice cardiotorácico aumentado , con configuración del callado aórtico con prominencia 

hacia el lado derecho. 

 

Anexo #4 

 

 

 

 

 

 

 

 

Ecocardiograma en vista de cuatro cámaras mostrando la comunicación   interventricular, 

cabalgamiento aórtico y crecimiento de ventrículo derecho. 

 



 

Anexo #5 

 

 

 

 

 

 

 

      

              Ecocardiograma donde se visualiza comunicación interventricular 

 

Anexo #6 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

             Acabalgamiento de la raiz de la aorta sobre el tabique interventricular 

 

 



 

 Anexo #5 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                            Observación del ventrículo derecho hiperdinámico 

 

 

Anexo #6 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 Se observa hipertrofia del ventrículo derecho, además  que se observa hiperflujo    

pulmonar o engrosamiento de hilio pulmonar. 



 

Anexo#7 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Presencia de comunicación interventricular , con atresia pulmonar donde se observan 

focos de condensación inflamatorios , que son característicos de esta patología por la 

hipoventilación 

 

 

                                




