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L A FORMA clasica de la tetralogia de Fallot ('I'F) tieme un sustrato

anatémico bien conocido: estenosis pulmonar, aorta biventricular,
comunicacién ventricular e hipertrofia ventricular derecha. Los dos ele-
mentos mencionados en primer término son los que dan la fisonomia fi-
siopatolégica y en consecuencia la fisonomia clinica tan bien conocida, es
‘decir, cardiopatia congénita ciandtica con gran incapacidad funcional.

La correlacién de datos anatémicos con datos fisiopatolégicos en ésta
y cn otras entidades ha puesto de rclieve un hecho interesante, v es que
un patrén anatémico da lugar a diversos tipos de comportamiento fisio-
patolégico y clinico.

El objeto del presente trabajo es ejemplificar este aserto, basado en
el estudio de 17 casos que no obstante tener anatémicamente los elemen-
tos de la TF se apartan considerablemente del cuadro clinico habitual de

la malformacidn.

MATERIAL

El estudio se basa en 17 sujetos cuyas edades oscilaron entre tres ¥
31 afios de edad y cuya distribucién por sexos fue sensiblemente igual.
Se estudiaron en cada caso el aspecto clinico, radiolégico v electrocardio-
grafico, pero el diagnéstico de seguridad se basd en datos obtenidos del
cateterismo intracardiaco en todos. IDos casos tienen ademds estudios an-
giocardiogrificos y dos tienen confirmacién necrépsica.

*  Imstituto Nacional de Cardiologia. Nléxico.
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REsSuLTADOS

@) Cuadro clinico. En contraste con la TF habitual, llamé la aten-
cion primordialmente el que se tratara de enfermos virtualmente siem-
pre bien desarrollados fisicamente y sin cianosis. Apenas en algunos, esta
ultima aparecia discreta, con esfuerzos fisicos considerables. Sélo era per-
manente, pero también discreta, en dos pacientes. Consta también con
la TF tipica, la habitual buena tolerancia a los esfuerzos fisicos. Datos
llamativos del interrogatorio fueron la ausencia de encuclillamiento, tan
caracteristico de la TF. Hubo algunas excepciones. Fue también rara y
discreta la disnea de esfuerzo. Numerosos pacientes llevaban una vida
normal fisicamente hablando. Por tltimo, faltaron los fenémenos neuro-
légicos habituales y evocadores de la TTF cianética, es decir, las crisis hi-
poxicas causantes de convulsiones, pérdida de la conciencia y en alguros
casos de accidentes cerebrales por reblandecimiento cerebral o aun la
muerte.

Exploracion fisica. Ausencia de cianosis e hipocratismo digital. En el
area precordial, datos de comunicacién intraventricular (civ): soplo y
frémito sistolicos generalmente rudos en el mesocardio, en contraste con
el soplo suave habitualmente sin frémito y situado mds arriba en la TF
comun. Fl segundo ruido pulmonar de la TF comun es de intensidad nor-
mal; pero advirtamos que no se trata en realidad del Zo. ruido producido
por el cierre de las vilvulas sigmoideas pulmonares; que es en realidad el
20. ruido adrtico €l que se escucha tan bien a la izquierda como a la de-
recha del esternon. Por eso es caracteristica su cualidad de dnico o “pu-
ro”. En cambio este elemento fue varjable en la serie que analizamos:
Apagado a veces, como en estenosis pulmonar pura; normal otras y des-
doblado con reforzamiento otras mas. Lo mas elocuente es el desdobla-
miento que permite inferir que existe cierre de valvulas sigmoideas aoérti-
cas y puimonares. Veremos adelante que la inferencia tiene explicacién
légica.

El diagndstico clinico de la TF no se sospeché en numerosos casos y
solo logré evocarlo la descripcién anterior ayudada de algunos elementos
radiologicos v electrocardiogrificos cuando, gracias a los estudios hemodi-
namicos, aprendimos a conocer esta variedad peculiar que se conoce como
TF atipica o aciandtica.

b) Estudio radiolégico. Datos salientes son la cardiomegalia y la
buena vascularizacién pulmonar, ambos ausentes en la T'F ordinaria. La
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con relacion a la auricula derecha entre uno y tres volimenes con prome-
dio de dos volumenes. El dato basta para establecer la mayor parte de las
veces el diagnéstico de CIV. Hubo algunos casos con insaturacién de la
sangre arterial periférica, es decir, cortocircuito venoarterial concomitante,
Sin embargo, éste fue discreto v el arteriovenoso siempre superd en mag-
nitud al venoarterial. Insistamos en que la ausencia de cianosis es la ex-
presién clinica de este hecho hemodindmico y el punto de partida de la
seleccion de estos casos. '

2. Presiones. Hubo hipertensién ventricular derecha variable entre
45 y 120 mm. Hg. v normotensién o hipotensién en la arteria pulmonar
variable entre 13 v 45 mum. Hg. Se registr6 por ende, un gradiente signi-
ficativo entre ventriculo derecho y arteria pulmonar. En algo mas de la
tercera parte de los casos fue puesto en evidencia un patron infundibular
de presién (fig. 5). Es posible que existiera en mas casos, aun cuando no
fué demostrado en este estudio .Hemodinamicamente esta zona infundi-
bular anade otro de los elementos de similitud con la variedad clasica
de TF.

3. Trayecto. FEn un trabajo anterior sobre este tema,® uno de los re-
quisitos en la seleccidon de este tipo de malformacion fue el hecho de que
la aorta tuviera posicién biventricular, con lo cual quedaba integro el
cuadro anatémico de tetralogia. Si bien este elemento es muy valioso pa-
ra integrar el cuadro, en esta serie hemos sido menos exigentes. Por tres
razones: 12 Porque el hecho de no penetrar el catéter en la aorta no
invalida su cualidad biventricular. Za. El hecho de penetrar el catéter
en la aorta no es garantia de que sea biventricular ya que en ciertos casos
puede introducirse por una CIV y de aqui pasar a la aorta ascendente.
3a. Porque preferimos emplear €l apoyo de nuestros argumentos los he-
chos fisiopatolégicos preferentemente a los estrictamente anatdmicos.
Efectivamente, no se requiere que la aorta cabalgue para que sea suscep-
tible, si las condiciones hemodinamicas lo favorecen, de recibir sangre
venosa a través de una CIV. Sin embargo, en nuestra serie se logré intro-
ducir el catéter en la aorta en once casos, lo cual no deja de ser sugestivo
de que hubo cabalgamiento del vaso (fig. 5).

4. Cdlculo de flujos. La determinacion de los gastos aértico y pul-
monar indica que a pesar de la estenosis pulmonar el circuito menor ma-
nejaba volimenes sanguineos superiores al circuito adrtico. Nuestros cil-
culos indican que la proporcion de gasto pulmonar a gasto aértico variaba
entre 3:2 y hasta 3:1.
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Fig. 5. Trazo hemodindmico de un caso de esta serie. Nétese en la

curva superior que de la aorta, el catéter puede caer dentro del ventriculo

derecho, es decir, se ha podido sondear la aorta desde ese ventriculo. En

la serie de curvas inter:or, hay tres zonas de presién: pulmcnar, infundibular
v ventricular derecha, progresivamente crecientes.
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Discusion

Todos los padecimientos tienen diversos grados de gravedad: hay for-
mas benignas, formas intermedias, formas malignas, etc. La entidad que
nos ocupa sigue esta regla v ya hemos sefialado las caracteristicas de la
forma acianética o, si se prefiere, forma benigna. Pero, ;esta forma es
realmente tetralogia de Fallot desde todos los puntos de vista, sélo que
con fisonomia atenuada? Examinemos algunos hechos que parecen indicar
que no es correcta esta designacion:

En 1956, durante el V Congreso Interamericano de Cardiologia se
emitié la idea de que existian tetralogias de Fallot “adquiridas”.* Em-
briolégicamente no se concibe la TF genuina sino como una division
o particion desigual del troncocono primitivo en un vaso de calibre
normal o aumentado, la aorta y un vaso de calibre muy reducido, la
pulmonar; el primero es biventricular. Obviamente lo que nace siendo
TF no puede ser mias que congénito,

En 1957 se publicé un trabajo en el que se ponia de manifiesto
que algunos casos de CIV demostrados por estudios hemodindmicos,
podian perder gradualmente algunas de sus caracteristicas y transfor-
marse en “‘las formas aciandticas o cianéticas de la TF.”? En este traba-
jo se asienta que al mismo tiempo que desaparecia la hipertension pul-
monar —que generalmente acompafia a la CIV— aparecian hechos que
hacian suponer disminucién de la presiéon pulmonar: el segundo ruido
pulmonar se atenuaba; radiolégicamente disminuia la importancia de la
trama vascular pulmonar y la arteria pulmonar disminuia su prominen-
cia. Nuevos estudios hemodindmicos pusieron de relieve que si bien per-
sistia el conjunto de datos que atestiguan la existencia de CIV, la pre-
sién ventricular derecha se habia elevado; habia aparecido simultinea-
mente una zona de menor presion, pero de valor superior a la normal
v en la arteria pulmonar la presién habia disminuido ostensiblemente.
Es decir, existian tres zonas de presién diferente cuando inicialmente
la presién era una sola en ventriculo derecho y arteria pulmonar: pre-
sion elevada en la cdmara de llenado del ventriculo derecho; presién
mediana en el infundibulo y presién baja en arteria pulmonar.

También en el afio de 1957 se realizaba en el Instituto N. de Car-
diologia un trabajo de revisién del problema de la tetralogia. Se trataba
de correlacionar fenémenos clinicos y hemodindmicos. Se hizo la selec-
cién entre los casos demostrados por cateterismo. Se hallaron varios gru-
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pos con fisonomia diferente. Sin embargo, la mayor parte pertenecia a
grados variables de la forma cianética de TF. Otro grupo llam¢ la aten-
cién en vista de la ausencia de cianosis a pesar de las demas caracteris-
ticas presentes compatibles con TF. Los seis casos que formaron la
base de ese estudio, hallados entre 100 expedientes revisados, correspon-
dian a la variedad discutida en parrafos anteriores. Con ellos se sentd
un criterioc hemodinamico de seleccién: “l. Comprobaciéon del diag-
néstico por el cateterismo: @) Paso del catéter desde el ventriculo de-
recho hasta la aorta para demostrar el caricter biventricular del vaso.
b) Gradiente de presién entre el ventriculo derecho y la arteria pulmo-
nar, suficientemente alto para considerar a la estenosis como orginica.

c¢) Gasto pulmonar superior al gasto adrtico debido al cortocircui-
to de izquierda a derecha por el defecto ventricular.”3

Si se examina una pieza anatéomica con esta variedad de malforma-
ciéon (fig. 6) se vera que hay un infundibulo estrecho, acaso no en el
grado habitual de la TF cianética. La pieza de la ilustracién muestra
extraordinario engrosamiento de la pared muscular del ventriculo dere-
cho a nivel del infundibulo principalmente. El borde inferior de la cres-
ta supraventricular y regiones vecinas muestran zonas nacaradas de as-
pecto fibroso que bien podrian ser adquiridas a resultas del elevado flu-
jo que debia pasar por este infundibulo. La aorta no cabalgaba mas
que discretamente. La arteria pulmonar tiene calibre virtualmente nor-
mal. El ventriculo izquierdo, en fin, tiene cierto grado de hipertrofia y
no es del aspecto hipoplasico que suele tener en la TF ciandtica.

Ahora creemos que no es necesario ser tan estricto en la seleccion
de casos de esta indole. Con ello queremos indicar que no nos parece
mndispensable que por el cateterismo se identifique el caracter biventri-
cular de la aorta. Sin embargo, recuérdese que se describi6 que el sondeo
del vaso fue logrado en dos terceras partes de los casos. Nos basta para
hacer este diagnéstico que se ponga en evidencia un defecto en el tabique
ventricular y que haya paso de sangre de izquierda a derecha. Debe ha-
ber por supuesto el componente de estenosis. Justamente el cortocir-
cuito arteriovenoso es el que confiere a la malformaciéon las caracte-
risticas mds salientes y mds atipicas para TF. Para fines practicos, estos
casos tienen gran parecido a CIV; en ellos, la estenosis pulmonar ma-
tiza el cuadro.

Clinicamente se explica que el segundo ruido pulmonar sea normal o
reforzado o aun desdoblado, recordando que el flujo pulmonar es supe-
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muy constante y caracteristico, con eje eléctrico desviado a la derecha,
grandes ondas R en VI y complejos 1S en V5 v V6. En el grupo que
ahora analizamos, la presion ventricular derecha generalmente no alcan-
za valores de nivel adrtico. Por eso el electrocardiograma muestra los da-
tos que se esperan en CIV simples; por eso destaca el hecho de que no
hay uniformidad de patrén electrocardiografico y por eso también, se
aprecia, como en rayos X, crecimiento de ventriculo izquierdo asociaao
a crecimiento ventricular derecho. Como esta cavidad se sobrecarga en
diastole en grados variables, habra grados variables de sobrecarga diastd-
lica. Hay casos con tan discretas sobrecargas de ambos ventriculos, que
sus electrocardiogramas pasan por normales. Hecho negativo de interés
es la ausencia de ondas P de tipo congénito,” acuminadas y altas en D1
v D2, acompafiantes habituales de padecimientos cianoéticos.

Comentario quirtrgico. Para la época, todavia reciente, en que solo
se disponia de tratamiento quirdrgico del tipo de las anastomosis para la
TF, era obvio que la variedad de malformacién que discutimos no po-
dia beneficiarse de tal tipo de intervencién. Por el contrario, hacer una
fistula entre una rama de la aorta v una rama de la pulmonar aumenta-
ria el cortocircuito arteriovenoso existente e inundaria el pulmén, preci-
pitando, acaso, la insuficiencia cardiaca. El tratamiento racional es in-
dudablemente el directo, el cierre de la CIV y muy probablemente de
la estenosis infundibular, por reseccion de pared de esta estructura o
por ampliacién con material plastico, del techo infundibular.

RESUMEN

En este trabajo se estudian 17 casos, dos de ellos con necropsia, de
una malformacidon que en la literatura corre con el nombre de tetralogia
de Fallot adquirida, o acianética.

Se trata de casos en los que existen anatémicamente los elemen-
tos de la tetralogia de Fallot. Sin embargo, la situacién hemodinidmica
difiere sustancialmente de la de los casos ciandticos, pues la comunica-
cion interventricular permite cortocircuito arteriovenoso; la estenosis in-
fundibular es moderada y la arteria pulmonar no es de calibre reducido.
Asi se explica que el volumen de sangre que atraviesa el pulmén es su-
perior al que maneja la aorta. Se explica sobre todo, que no se trate de
padecimiento ciandtico con incapacidad funcional.

Son atipicos por lo tanto, el patron radiolégico, que muestra cre-
cimiento de la pulmonar y de los hilios; el patron electrocardiografico,
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que es muy variable y que puede ir desde lo normal hasta el crecimiento
biventricular.

El estudio hemodindmico con cateterismo es el que ha permitido
identificar estas formas de “tetralogia”.

Es probable que la hipertrofia ventricular derecha a nivel del in-
fundibulo y la de la cresta supraventricular formen progresivamente una
estenosis que previamente no existia. De aqui deriva el calificativo de
variedad ‘“adquirida” de tetralogia. T'al hecho adquirido tendria su base
en la presencia de cortocircuito arteriovenoso a nivel del defecto septal
ventricular. Conviene decir que no todas las comunicaciones ventricu-
lares evolucionan en esta forma, sinc que algunas contintan siendo hi-
pertensas tanto dentro del ventriculo derecho como dentro del territorio
pulmonar, al contrario de lo que sucede en la variedad que describimos.
Tampoco podriamos negar que algunas formas anatémicas no son ad-
quiridas sino congénitas, mas no de la severidad de la variedad ciané-
tica de tetralogia. Algunos estudios parecen apoyar la idea de que muy
a menudo son “adquiridas.” el tratamiento légico es el cierre de la co-
municacién interventricular y la ampliacién del tracto infundibular.
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