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Tetralogia de Fallot con conexion anomala total de venas
pulmonares a seno coronario. Reporte de un caso con esta

rara asociacion

Julio Erdmenger Orellana,* Clara Vazquez Antona,* Rosario Becerra Becerra,* José Antonio
Garcia Montes,* Carlos Zabal Cerdeira,* Samuel Ramirez Marroquin,* Jorge Luis Cervantes
Salazar,* Mauricio Soule,* Juan Calderdn Colmenero,* Emilia Patifio Bahena,* Alfonso

Buendia Hernandez*

Resumen

Se describe el caso de un lactante masculino
de 3 meses, con asociacion de tetralogia de
Fallot y conexiéon andémala total de venas pul-
monares, diagnosticada por ecocardiografia y
en quien se realizé correccion completa de su
cardiopatia con buenos resultados.

Summary

TETRALOGY OF FALLOT AND TOTAL ANOMALOUS
PULMONARY VENOUS DRAINAGE TO CORONARY
SINUS. CASE REPORT

We report the case of an infant 3 months old
with a rare association, tetralogy of Fallot with
total anomalous pulmonary veins connection the
diagnosis was made by echocardiography and
a successful complete reparation was achieved.
(Arch Cardiol Mex 2008; 78: 417-420)
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Introduccioén

a tetralogia de Fallot esta frecuentemen-
te asociada a otras malformaciones car-
diacas, siendo las mas comunes: comu-
nicacion interatrial, conducto arterioso permea-
ble y el defecto septal atrioventricular.!?
La asociacion con conexién andémala total de
venas pulmonares es rara, siendo hasta la fecha

pocos los casos descritos.>!1

Con el prop6sito de ampliar el espectro de mal-
formaciones asociadas a tetralogia de Fallot se
informa el caso de un paciente con tetralogia
de Fallot (TF) asociada a conexién anémala
total de venas pulmonares (CATVP) a seno co-
ronario, corregido quirtirgicamente de manera

exitosa.

* Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez".

Caso clinico

Lactante masculino de 3 meses de edad. Desde
los 2 meses de vida presenta sintomatologia ca-
racterizada por: fatiga durante la alimentacion,
taquipnea y cianosis.

A la exploracion fisica se encontrd, como ha-
llazgos significativos: cianosis moderada (SaO,
periférica 70%), a la palpacion drea precordial
con hiperactividad, soplo expulsivo en segun-
do espacio intercostal izquierdo y segundo tono
unico.

El ecocardiograma bidimensional transtoracico
demostré desplazamiento anterior del septum
infundibular e hipoplasia del anillo pulmonar,
cabalgamiento adrtico de 50% y comunicacién
interventricular por desalineamiento entre la
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porcién infundibular y trabecular del septum.
Llamé la atencién ademds, la presencia de un
foramen oval permeable con cortocircuito ve-
noarterial y el seno coronario dilatado. Las cua-
tro venas pulmonares se identificaron conecta-
das de manera a anormal al seno coronario. De-
bido a lo raro de la asociacién y con el propdsito
de confirmar el diagndstico, se realizé cateteris-
mo cardiaco el cual corrobor6 los hallazgos del
ecocardiograma (Fig. 1).

El paciente fue sometido a correccién quirdrgi-
ca total. La conexién anémala de venas pulmo-
nares se resolvié mediante derivacion del seno
coronario al atrio izquierdo con un parche de
pericardio bovino y la tetralogia de Fallot fue
resuelta con ampliacién del tracto de salida del
ventriculo derecho con parche de pericardio
bovino, reseccién infundibular y cierre de la
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comunicacién interventricular. El tiempo de cir-
culacién extracorpérea y pinzamiento adrtico
fueron de 134 y 92 minutos respectivamente.
Durante la evolucién postoperatoria presentd
datos de ascitis y derrame pleural bilateral. Re-
quirié de asistencia con ventilacién mecénica
durante 7 dias y 10 dias en cuidados intensivos.
Fue egresado a los 20 dias del postoperato-
rio, en tratamiento médico con digoxina y
furosemide.

Discusion y conclusiones

La asociacién de tetralogia de Fallot con co-
nexién anémala de venas pulmonares es rara,
Redington'? la encontré en el 0.6% de los ca-
sos con tetralogia de Fallot incluyendo dentro
de su serie las formas parciales. En la serie de
93 casos de autopsia con conexién anémala

Fig. 1. Imagenes comparativas con ecocardiograma Doppler color y angiografia. a) Ecocardiograma en aproxi-
macién subcostal que muestra la aceleracion generada por la obstruccién infundibular. El septum infundibular
marcado con (*). b) Ventriculografia derecha que muestra la importante obstruccién infundibular. Las ramas
pulmonares de calibre normal. ¢) Imagen ecocardiografica en una aproximacién subcostal con angulacion
posterior que muestra la llegada de las venas pulmonares (rojo) al seno coronario dilatado. d) La imagen
correspondiente en la fase capilar de la angiografia.

VD: Ventriculo derecho, VCS: Vena cava superior, AD: Atrio derecho, SC: Seno coronario
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total de venas pulmonares publicada por De-
lisle* sélo se encontrd, en un caso asociado a
tetralogia de Fallot.

Esta asociacion representa un reto diagnéstico,
debido a que en la mayoria de los pacientes, el
caso que reportamos no fue la excepcion, los
datos clinicos dominantes son los caracteristi-
cos de tetralogia de Fallot, aun cuando el retor-
no venoso pulmonar esté obstruido® o haya aso-
ciacién con otras anomalias como la ausencia
de vélvula pulmonar.' Varios autores han sefia-
lado ya la dificultad para el diagndstico no in-
vasivo de estas alteraciones,”!° sin embargo hay
datos en el estudio ecocardiografico que pue-
den sugerir la anormalidad en el retorno venoso
como es el hecho de encontrar un defecto intera-
trial con cortocircuito veno-arterial y la presen-
cia de cavidades izquierdas de tamafio menor al
esperado y dificultad en demostrar la conexion
de las venas pulmonares al atrio izquierdo, como
en el presente caso.

Debido a la disminucién en el flujo pulmonar
por la TF la identificacién del retorno venoso
pulmonar puede ser dificil, como sucede en ca-
sos de sindrome isomérico derecho.

Situacién anatémica de importancia clinica ya
que es necesario confirmar el sitio de drenaje de
las venas pulmonares y descartar obstruccion,
debido a que como demostré Muster? y colabo-
radores en un paciente con tetralogia de Fallot y
conexioén andémala total de venas pulmonares
subdiafragmatica no diagnosticada el resultado
quirdrgico puede ser fatal.
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Nosotros creemos que debe realizarse la co-
rreccién quirdrgica de ambas malformacio-
nes en un solo tiempo, aun en lactantes me-
nores, como lo han sefialado ya otros auto-
res;%7-13:14 puydiendo ser discutible este
aspecto en los casos en que la anatomia de la
TF sea inadecuada debido a hipoplasia de
ramas pulmonares, arterias colaterales aorto-
pulmonares o anomalias coronarias. En ca-
sos en que se presenta anatomia desfavora-
ble para correccién definitiva de la tetralo-
gia de Fallot, deberd considerarse cirugia
paliativa corrigiendo la conexién anémala
de venas pulmonares y realizando una fistu-
la sistémico-pulmonar.

Es evidente que la realizacién de una fistula sis-
témico pulmonar de forma aislada no es reco-
mendable debido al riesgo de edema agudo pul-
monar y/o falla cardiaca derecha.>%-1°

En estos pacientes es de esperarse un perio-
do postoperatorio de dificil manejo, que ten-
drd un componente mixto, por un lado la
falla ventricular izquierda debido a que el
ventriculo izquierdo es una cavidad restric-
tiva que tiene que adaptarse a manejar mayor
volumen, y la falla derecha de la correccién
del Fallot; sin embargo el empleo de medica-
mentos inotropicos cada vez mas efectivos
para manejar el bajo gasto, hacen posible una
evolucidén satisfactoria, como lo muestra el
presente caso.

En conclusion, esta asociacion extremadamen-
te rara no contraindica la cirugia correctiva.
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