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Resumen  La  tetralogía  de  Fallot  es  la  enfermedad  cardiaca  congénita  cianótica  más  común
y requiere  una  corrección  quirúrgica  temprana.  En  la  actualidad  son  cada  vez  más  las  mujeres
que alcanzan  la  edad  fértil  posterior  a  la  corrección  quirúrgica  de  esta  entidad,  tolerando
durante  la  adolescencia  y  la  vida  adulta  las  secuelas  de  este  procedimiento.  Los  reportes  de
casos recientes  evidencian  que  la  cardiopatía  mayor  corregida  no  es  una  contraindicación  para
el embarazo.  A  continuación  se  describe  el  caso  de  una  paciente  con  antecedente  de  corrección
quirúrgica  de  tetralogía  de  Fallot  e  insuficiencia  pulmonar  severa  secundaria  a  esta,  quien  llevó
su embarazo  a  término  sin  complicaciones.
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España, S.L.U.  Todos  los  derechos  reservados.
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Tetralogy  of  Fallot  and  pregnancy

Abstract  Tetralogy  of  Fallot  is  the  most  frequent  cyanotic  congenital  pathology  and  requires
an early  surgical  correction.  Nowadays,  more  women  reach  childbearing  age  after  surgical
repair of  this  pathology,  thus  tolerating  the  after-effects  of  this  procedure  during  adolescence
and adulthood.  Recent  case  reports  show  that  a  corrected  mayor  congenital  heart  disease  does
not preclude  pregnancy.  The  following  case  report  describes  a  patient  with  previous  surgical
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correction  of  Tetralogy  of  Fallot  and  severe  pulmonary  regurgitation  who  carried  her  pregnancy

to term  without  complications.
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Figura  1  Proyección  de  cuatro  cámaras;  se  observa  la  relación

o
(
a
v

u
u
e
d
c
c
y
l
e
c
o
e
r
m
t
d
m
4

c
i
m
b
c
l
m
a
t
d
d
q

d
s
l
d
s
c
C
p
l
a
p
o
P
e
a
l
e
c
n
d
c

entre los  ventrículos  derecho  e  izquierdo.
VD:  ventrículo  derecho;  VI:  ventrículo  izquierdo.

Caso

Se  trata  de  un  paciente  de  género  femenino,  de  34  años  de
edad,  con  diagnóstico  de  tetralogía  de  Fallot  y  comunica-
ción  interauricular  corregida  a  los  tres  años  de  edad  en  San
Antonio,  Texas,  mediante  ampliación  del  tracto  de  salida
del  ventrículo  derecho,  anillo  subvalvular  y  parte  del  tronco
de  la  arteria  pulmonar  con  colocación  de  parche  de  dacrón
subvalvular  y  cierre  del  defecto  interventricular  y  la  comu-
nicación  interauricular.  Acudió  a  consulta  por  su  patología
mientras  cursaba  once  semanas  de  gestación.  Refirió  leve
sensación  de  palpitaciones  y  cansancio.  Al  realizar  el  exa-
men  físico  se  halló  en  buen  estado  general,  presión  arterial
90/60  mm  Hg,  frecuencia  cardiaca  64  latidos  por  minuto;  rui-
dos  cardiacos  rítmicos,  soplo  sistólico  grado  II/VI  en  la  punta
y  soplo  diastólico  grado  II/IV  paraesternal  izquierdo;  ruidos
respiratorios  normales,  sin  edema  de  miembros  inferiores.
Se  le  realizó  Holter,  en  el  que  se  evidenciaron  extrasístoles
ventriculares  esporádicas  y  ritmo  de  la  unión  en  la  noche,
además  de  ecocardiograma  que  mostró  dilatación  severa
de  las  cavidades  derechas  (fig.  1),  insuficiencia  tricúspide
severa  (fig.  2)  e  insuficiencia  pulmonar  severa  (fig.  3)  con
presión  de  la  arteria  pulmonar  de  35  mm  Hg.  A  lo  largo
del  embarazo  persistió  la  sensación  de  palpitaciones,  con
buena  tolerancia  al  decúbito,  sin  otros  síntomas  cardiovas-
culares.  Los  controles  prenatales  demostraron  retraso  del
crecimiento  intrauterino  simétrico,  sin  otros  hallazgos  de
importancia.  Se  programó  para  cesárea  transperitoneal,  la
cual  se  realizó  a  las  37  semanas  de  gestación  y  se  obtuvo
un  recién  nacido  sano,  de  sexo  masculino,  de  2.405  g  de
peso,  talla  47  cm  y  apgar  9/10.  Durante  el  postoperatorio
evolucionó  de  manera  favorable  y  se  le  dio  de  alta  sin  com-
plicaciones.

Tetralogía de Fallot

La  tetralogía  de  Fallot  es  la  cardiopatía  congénita  cianótica

más  común.  Las  cuatro  características  originalmente  descri-
tas  para  esta  patología  desde  1888  por  Étienne-Louis  Arthur
Fallot  y  que  finalmente  en  1924  llevaron  al  nombre  con  el
que  hoy  se  conoce  son:  defecto  del  septum  interventricular,
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bstrucción  del  tracto  de  salida  del  ventrículo  derecho
especialmente  a  nivel  subvalvular),  cabalgamiento  de  la
orta  (presente  en  más  del  50%  de  los  casos)  e  hipertrofia
entricular  derecha1.

En  el  presente  se  sabe  que  esta  entidad  forma  parte  de
n  gran  espectro  de  enfermedades  que  se  caracterizan  por
na  anatomía  cardiaca  similar  con  diferentes  características
n  cuanto  a la  anatomía  de  la  arteria  pulmonar.  Aproxima-
amente,  el  3,5%  de  los  recién  nacidos  con  enfermedades
ardiacas  corresponde  a tetralogía  de  Fallot,  cuya  inciden-
ia  es  cercana  al  0,28  por  cada  1.000  recién  nacidos  vivos,

 afecta  en  igual  proporción  a  ambos  sexos.  La  mayoría  de
os  casos  son  de  carácter  esporádico;  sin  embargo,  el  riesgo
ntre  hermanos  es  hasta  del  3%1. En  los  casos  de  madres
on  tetralogía  de  Fallot  el  riesgo  de  anomalías  congénitas
scila  también  alrededor  del  3%.  Un  estudio  publicado  en
l  Journal  of  the  American  College  of  Cardiology  en  2004,
eporta  el  6%  de  anomalías  congénitas  en  los  productos  de
adres  con  tetralogía  de  Fallot,  dentro  de  las  que  se  encon-

raron  enfermedades  cardiacas,  estenosis  pilórica  y  un  caso
e  múltiples  anomalías2. Recientemente  se  han  identificado
utaciones  genéticas  que  podrían  ser  responsables  hasta  del

%  de  todos  los  casos  de  tetralogía  de  Fallot3.
La  principal  alteración  en  esta  patología  es  la  desvia-

ión  cefálica  del  septum,  que  conduce  a  una  alineación
ncorrecta  respecto  al  segmento  trabecular  de  este.  Igual-
ente,  en  muchos  casos  puede  coexistir  válvula  pulmonar
icúspide  o  estenosis  de  la  misma.  Se  ha  asociado  además
on  arco  aórtico  derecho  y  anormalidades  en  el  trayecto  de
as  arterias  coronarias  en  el  25  y  el  5%,  respectivamente.  La
ás  común  de  estas  alteraciones  es  la  arteria  descendente

nterior  con  origen  en  la  coronaria  derecha,  que  sigue  un
rayecto  anterior  hasta  cruzar  el  infundíbulo  del  ventrículo
erecho.  Las  arterias  pulmonares  pueden  estar  severamente
ilatadas  o  incluso  presentar  aneurismas,  características
ue  le  confieren  un  pronóstico  pobre4.

Como  consecuencia  de  la  obstrucción  al  tracto  de  salida
el  ventrículo  derecho  y  del  defecto  septal  interventricular
e  crea  un  cortocircuito  de  derecha  a izquierda,  que  con-
leva  cardiopatía  cianótica5.  En  ausencia  de  otras  fuentes
e  flujo  sanguíneo  pulmonar,  el  grado  de  cianosis  refleja  la
everidad  de  la  obstrucción  al  tracto  de  salida  del  ventrí-
ulo  derecho  y  el  nivel  de  resistencia  vascular  sistémica4.
uando  el  infundíbulo  subvalvular  está  severamente  hipo-
lásico  o  la  estenosis  de  la  válvula  pulmonar  es  muy  aguda,
a  mayoría  del  volumen  latido  del  ventrículo  derecho  pasa

 través  del  defecto  del  septum  interventricular,  lo  cual,
or  un  lado,  mantiene  el  gasto  cardiaco,  mientras  que  por
tro,  aumenta  la  fracción  eyectada  de  sangre  hipóxica.
or  el  contrario,  cuando  la  obstrucción  al  tracto  de  salida
s  leve,  disminuye  el  grado  de  cortocircuito  de  derecha

 izquierda,  lo  cual  causa  mayor  fracción  de  eyección  de
a  sangre  oxigenada3.  Durante  los  primeros  años  de  vida
sta  patología  ocasiona  cianosis  progresiva;  no  obstante,  el
urso  natural  de  esta  enfermedad  es  de  pronóstico  pobre  de
o  hacerse  una  corrección  oportuna4.  Las  principales  causas
e  muerte  son  hemorragia  pulmonar,  abscesos  cerebrales  y
omplicaciones  tromboembólicas5.

La  cirugía  de  corrección  de  la  tetralogía  de  Fallot  se  hizo

or  primera  vez  en  1955;  desde  entonces  la  edad  de  los
acientes  llevados  a  corrección  quirúrgica  ha  ido  disminu-
endo  a  medida  que  mejoran  las  técnicas  quirúrgicas5.  En
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Figura  2  Eje  corto  paraesternal;  s

a  actualidad,  la  edad  promedio  de  corrección  quirúrgica
scila  entre  los  3  y  18  meses  para  lactantes  nacidos  a  tér-
ino  con  anatomía  favorable3,5.  Se  prefiere  la  corrección

emprana  en  la  medida  en  que  ello  permite  un  restable-
imiento  precoz  de  la  fisiología  circulatoria  normal,  y  se
inimizan  así  los  riesgos  asociados  a  la  cianosis  crónica  y  a la

ipertensión  ventricular  derecha.  La  reparación  quirúrgica
e  lleva  a  cabo  mediante  esternotomía  mediana,  y  posterior-
ente  de  puente  cardiovascular;  esta  consiste  en  el  cierre
el  defecto  del  septum  interventricular  a  través  del  uso  de
n  parche  de  dacrón  y  del  agrandamiento  del  infundíbulo
el  ventrículo  derecho3.  El  procedimiento  se  asocia  con  alta
ncidencia  de  insuficiencia  pulmonar,  aproximadamente  del
0%,  que  conduce  posteriormente  a  sobrecarga  de  volumen
el  ventrículo  derecho,  con  riesgo  de  desarrollar  falla  car-
iaca  derecha,  disminución  de  la  capacidad  de  ejercicio,

rritmias  auriculares  y  ventriculares  e  incluso  muerte  car-
iaca  súbita4---6.

Posterior  al  reparo  quirúrgico,  más  del  85%  de  los  pacien-
es  permanece  asintomático  durante  el  seguimiento.  No

l
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serva  jet  de  insuficiencia  pulmonar.

bstante,  con  el  tiempo  pueden  desarrollar  disminución
n  la  capacidad  máxima  de  ejercicio,  sensación  de  pal-
itaciones  como  consecuencia  de  arritmias  auriculares  o
entriculares,  y  disnea  en  ejercicio  como  resultado  de  la
ilatación  progresiva  del  ventrículo  derecho  a  causa  de
a  insuficiencia  pulmonar  residual,  de  ahí  que,  eventual-
ente,  puedan  requerir  reemplazo  valvular  pulmonar  a

argo  plazo4,5.
Con  la  mejoría  de  las  técnicas  quirúrgicas  lo  ha  hecho

ambién  la  sobrevida  de  las  pacientes  y  cada  día  es  más
recuente  encontrar  mujeres  que  alcanzan  mayor  sobrevida

 llegan  a  la  edad  fértil,  donde  se  despierta  su  deseo  de
oncebir.  Sin  embargo,  no  existe  todavía  un  protocolo  de  tra-
amiento  para  estas  pacientes  y  la  experiencia  al  respecto
s  escasa;  solo  se  han  reportado  series  de  casos  en  cuanto

 la  evolución  y  el  manejo  de  dicha  población.  Con  base  en

as  consecuencias  de  la  corrección  quirúrgica  de  la  tetralo-
ía  de  Fallot  a  largo  plazo,  es  posible  ver  que  estas  pueden
ontribuir  a  una  disminución  en  la  capacidad  de  tolerancia
l  estrés  físico.  No  obstante,  el  manejo  médico  adecuado
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Figura  3  Eje  de  cuatro  cámaras  con  jet  de  insuficiencia  tri-
cúspide con  gradiente  de  presión  de  25  mm  Hg.

puede  ser  un  factor  determinante  para  mejorar  las  condi-
ciones  y  la  calidad  de  vida  de  las  pacientes.

Se  presenta  el  caso  de  una  paciente  con  tetralogía  de
Fallot  corregida  en  la  infancia,  insuficiencia  pulmonar  severa
residual  y  embarazo  bien  tolerado  solo  con  manejo  médico.

Discusión

Antes  de  que  se  implementara  la  reparación  quirúrgica  de  la
tetralogía  de  Fallot,  muy  pocas  mujeres  con  esta  cardiopa-
tía  congénita  alcanzaban  la  edad  fértil  y  rara  vez  se  lograba
un  embarazo  a  término  exitoso5.  Sin  embargo,  en  la  actua-
lidad  este  patrón  ha  dejado  de  ser  una  constante  y  son  cada
vez  más  las  pacientes  con  esta  patología  que  alcanzan  la
edad  fértil  posterior  a  la  reparación  quirúrgica7;  por  ende,
en  las  últimas  décadas  la  dificultad  ha  sido  el  abordaje  de
la  paciente  embarazada  con  tetralogía  de  Fallot  corregida.

Cabe  resaltar  que  las  cardiopatías  congénitas  no  impiden
un  embarazo  exitoso;  sin  embargo,  los  cambios  hemodinámi-
cos  propios  de  este  pueden  tener  consecuencias  deletéreas
para  aquellas  de  alto  riesgo.  El  embarazo  conlleva  aumento
del  volumen  plasmático,  que  a  vez  causa  incremento  del
volumen  sanguíneo  corporal,  así  como  de  la  frecuencia  car-
diaca;  adicionalmente,  disminuye  la  resistencia  vascular
pulmonar  y  sistémica.  Durante  el  parto,  como  consecuen-
cia  de  las  contracciones  uterinas,  hay  un  aumento  mayor
del  volumen  circulatorio,  de  la  frecuencia  cardiaca  y  de  la
tensión  arterial,  de  modo  que  el  gasto  cardiaco  para  este
momento  puede  llegar  incluso  a  ser  hasta  un  80%  mayor  que
en  condiciones  preparto8,  fenómeno  que  puede  causar  un
deterioro  funcional  en  pacientes  que  no  estén  en  condicio-
nes  de  tolerar  el  estrés.

Hasta  el  día  de  hoy,  los  reportes  de  la  literatura  de
pacientes  embarazadas  con  tetralogía  de  Fallot  consisten
en  series  de  casos  que  han  evidenciado  que  en  dichos  casos
el  embarazo  puede  ser  llevado  a  término  con  mínimo  riesgo
para  la  madre  y  el  feto,  y  bajo  riesgo  de  pérdida  del  emba-

razo,  no  obstante  con  alto  riesgo  de  sufrir  enfermedades
cardiacas  congénitas.  Una  serie  de  casos  publicada  en  Heart
2005,  evidenció  una  tasa  alta  de  embarazos  exitosos  en
pacientes  con  tetralogía  de  Fallot  corregida;  pese  a  ello,
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omo  era  de  esperarse,  se  documentaron  cambios  hemodi-
ámicos.  Durante  el  embarazo  hasta  la  semana  32,  se  vio
n  aumento  del  gasto  cardiaco  hasta  del  140%  a  expen-
as  del  incremento  en  la  frecuencia  cardiaca  y  el  volumen
atido9.  Dentro  de  los  eventos  cardiovasculares  reportados
n  varias  series  de  casos  están  las  arritmias  supraventri-
ulares  y  ventriculares  sintomáticas,  que  son  el  principal
vento  cardiaco  informado,  y  la  falla  cardiaca  derecha,  esta
ltima  relacionada  con  insuficiencia  pulmonar  severa7,9,10.
e  ha  observado  que  puede  haber  partos  pretérmino  y  fetos
equeños  para  la  edad  gestacional  en  un  mayor  porcentaje
especto  a  la  población  general  sin  que  se  haya  encontrado
na  explicación  directa10. La  vía  de  parto  predilecta  es  la
aginal  puesto  que  la  cesárea  se  asocia  con  mayor  pérdida
e  sangre  y  cambio  en  los  fluidos  corporales6.

De  otra  parte,  las  series  de  casos  muestran  mayor  riesgo
e  enfermedad  congénita  cardiaca  en  los  productos  de  estas
acientes.  En  un  estudio  publicado  en  Heart  2005,  se  docu-
entó  riesgo  de  tetralogía  de  Fallot  hasta  del  3,1%  cuando

no  de  los  padres  presentaba  la  enfermedad,  en  compa-
ación  con  el  riesgo  de  la  población  general,  estimado  en
,08%;  el  riesgo  fue  mayor,  del  2,2%,  cuando  la  madre  era
uien  sufría  la  alteración  congénita9.  Otros  estudios  han
eportado  una  incidencia  hasta  del  9,8%7.

Las  principales  complicaciones  maternas  cardiovascula-
es  son  las  arritmias  y  la  falla  cardiaca  derecha8. Una  historia
e  arritmias  anterior  al  embarazo  es  uno  de  los  factores
ue  predice  eventos  cardiovasculares,  al  igual  que  lo  es  el
so  previo  de  medicamentos  cardiovasculares,  que  proba-
lemente  refleja  una  condición  cardiaca  menos  favorable  al
nicio  de  la  gestación10. No  obstante,  en  general,  las  series
e  casos  evidencian  buenos  resultados  respecto  al  embarazo
n  estas  mujeres,  con  bajas  tasas  de  complicaciones  cardio-
asculares  maternas7,9,10. Las  contraindicaciones  absolutas
ara  el  embarazo  son  las  lesiones  obstructivas  severas  y  la
ipertensión  pulmonar  avanzada  (definida  como  una  presión
e  la  arteria  pulmonar  mayor  del  75%  de  la  presión  arterial
istémica)8.

Así  pues,  de  acuerdo  con  la  evidencia  disponible  hasta
oy,  una  mujer  mínimamente  sintomática,  con  buena  fun-
ión  ventricular  y  saturación  de  oxígeno,  sin  lesiones
bstructivas  del  ventrículo  izquierdo  y  que  tenga  acceso

 una  consejería  preconcepcional  adecuada  junto  con  un
eguimiento  gestacional  correcto,  en  conjunto  con  Gine-
ología  y  Cardiología,  puede  tolerar  convenientemente  el
mbarazo  con  mínimas  complicaciones  fetales  y  maternas,

 expensas  de  conocer  que  existe  alto  riesgo  de  transmitir
a  malformación  congénita  cardiaca,  en  comparación  con  la
oblación  general.

onclusiones

n  las  últimas  décadas  son  cada  vez  más  las  mujeres  con
ardiopatías  congénitas  corregidas,  entre  ellas  la  tetralogía
e  Fallot,  que  alcanzan  la  edad  adulta  y  con  ello  el  deseo
e  concebir,  hecho  que  ha  llevado  a  que  tanto  la  Cardio-
ogía  como  la  Medicina  materno-fetal  deban  enfrentarse  a

na  nueva  población  de  pacientes  en  quienes  hasta  ahora
e  comienzan  a  vislumbrar  el  tratamiento  y  las  expectativas
ue  deben  enfrentar  los  profesionales  de  la  salud  en  cuanto

 mortalidad  y  morbilidad  a  largo  plazo.
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Si  bien  hoy  aún  no  existen  recomendaciones  basadas  en
a  evidencia,  gracias  a  la  mayor  cantidad  de  mujeres  que
lcanzan  la  edad  fértil  se  han  registrado  reportes  de  casos
ue  indican  que  la  presencia  de  una  cardiopatía  mayor
orregida  no  es  una  contraindicación  para  el  embarazo;
specíficamente,  este  puede  tolerarse  de  manera  adecuada
n  casos  de  tetralogía  de  Fallot  corregida  que  no  tengan
riterios  de  contraindicación  absoluta  y  que  reciban  un  tra-
amiento  óptimo  para  la  patología  de  base  en  conjunto
on  Cardiología  y  seguimiento  por  Medicina  materno-fetal.
ueda  claro  sí,  que  estas  pacientes  tienen  riesgo  mayor
e  transmitir  la  enfermedad  al  feto  en  comparación  con
a  población  general,  aspecto  que  debe  conocerse  desde  el
nicio  de  la  gestación.

En  este  caso,  la  paciente  recibió  manejo  conjunto  con
as  áreas  clínicas  en  mención,  lo  que  le  permitió  alcanzar,

 pesar  de  insuficiencia  pulmonar  conocida,  un  embarazo
 término  y  concebir,  sin  complicaciones,  un  recién  nacido
ano.
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