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Resumen

Etienne Fallot, en 1888, describié los dos Ultimos componentes de la tetralogia de Fallot: la
hipertrofia del ventriculo derecho y la dextroposicién de la aorta sobre el defecto septal. Desde
1671 se habian descrito la obstruccion al tracto de salida del ventriculo derecho y la comunicacion
interventricular. La presencia estos cuatro elementos acompafiados de otra alteracién estructural
como la comunicacién interauricular convierten a la tetralogia en una Pentologia de Fallot. En este
articulo presentamos el caso de un paciente con esta enfermedad y se presentan las imagenes
ecocardiogréficas.

Abstract

In 1888, Etienne Fallot described the last two components of Fallot's tetralogy: right ventricular
hypertrophy and dextroposition of the aorta over septal defect. Since 1671 the obstruction to the
right ventricle outlet tract and the ventricular septal defect had been described. The presence of
these four elements, together with another structural alteration such as the atrial septal defect, turns
the tetralogy into Fallot’'s Pentalogy. A case of a patient suffering from this condition is presented in
this article, as well as echocardiography images of it.

Descriptores deCS: Subject headings:
PENTALOGIA DE FALLOT PENTALOGY OF FALLOT



Introduccidén

Las cardiopatias congénitas son malformaciones estructurales del corazén y de los grandes
vasos'. Su incidencia en Cuba es de 8 por cada 1.000 nacidos vivos®. Aproximadamente la mitad
de ellas, las mas complejas, son causa de fallecimiento en los primeros afios de vida y son objeto
de estudio preferente de la cardiologia pediatrica®. Las malformaciones cardiacas son
mencionadas en el papiro de Ebers (2000 afios a.n.e), y definidas por médicos como Esculapio e
Hipdcrates como “cavidades incompletas”. Vesalio, describe en uno de sus tratados las notables
diferencias entre un corazén normal y uno con miltiples defectos ventriculares. Quizas hacia
referencia a la Tetralogia de Fallot, cardiopatia congénita que se caracteriza por una obstruccién
en el tractus de salida del ventriculo derecho (valvular o infundibular) y una comunicacién
interventricular (CIV) amplia de tipo membranosa. Aunque en 1671 se hizo la primera descripcién
anatomica de esta afeccién, fue el médico francés Etienne Fallot quien en 1888 describid otros dos
componentes de la tetralogia, que son consecuencia de los anteriores: la hipertrofia del ventriculo
derecho y la dextroposicién de la aorta sobre el defecto septal®.

Se plantea que la presencia de los cuatro elementos de esta enfermedad acompafiada de otra
alterachén estructural como la comunicacion interauricular la convierte en una Pentologia de
Fallot™".

Caso clinico

Recién nacido masculino, blanco, hijo de madre de 34 afios, con antecedentes de dos gestaciones
y un parto, asi como de un ultrasonido prenatal donde se observé dilatacion de asas intestinales
que podia corresponderse con un ano imperforado. Presenté anemia durante el embarazo, a las
39,6 semanas nace de parto distécico por cesarea, liquido amniético claro, bolsa rota al nacer,
peso 3100 gramos y puntuacion de Apgar 8/9.

En el examen fisico se observa un neonato sin cianosis, con malformaciones externas tales como:
hipertelorismo, labio leporino, paladar hendido, acrotia izquierda y oreja derecha displastica.

En el aparato cardiovascular se auscultan ruidos cardiacos ritmicos no taquicardicos, primer ruido
normal, soplo sistélico 2-3/6 en borde esternal izquierdo bajo irradiado poco en barra, segundo
ruido tenuemente aumentado, ausencia de tercer ruido, frecuencia cardiaca de 136 por minuto y
pulsos periféricos presentes.

El estudio ecocardiografico Doppler mostré la siguiente descripcion:

Situs solitus, concordancia ventriculo-arterial y auriculo-ventricular, drenaje venoso sistémico y
pulmonar normal, flujo pulsétil aorta abdominal, comunicacién interauricular de 11 mm (Fig 1),
comunicacién interventricular troncoconal de 9-10 mm, cabalgamiento aértico de aproximadamente
50 % (Fig 2), hipertrofia ventricular derecha y del septum interventricular de ligera a moderada,
estenosis pulmonar infundibular (Fig 3), con gradiente de 57 mmHg, persistencia del conducto
arterioso visible por color, arco adrtico derecho y buena contractilidad.
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Fig 2 Cabalgamiento adrtico.



Fig 3 Estenosis pulmonar.

Discusioén

La literatura continla planteando el factor genético como determinante en la frecuencia de
presentacion de esta enfermedad entre los sexos, reconociéndose una mayor prevalencia en
varones con una proporcion que oscila entre 4:1 6 6:4.

Nuestro caso se corresponde con los resultados encontrados en diversas investigaciones
internacionales como las de Ardura y Alfonso®° y coincide con los estudios de Romeraetg®, quien
plantea que la comunicacion interauricular constituy6 la malformacion cardiaca que mas acompafio
a la Tetralogia de Fallot convirtiéndola en una Pentologia. Otros autores® sefialan que entre 55y 78
% de los pacientes con Sindrome de Down padecian este trastorno. El arco adrtico derecho puede
encontrarse hasta en un 25 % de los casos.

La cianosis aparece con mas frecuencia entre el tercer y el séptimo mes de vida, excepto cuando
la estenosis pulmonar es muy intensa y aparece al nacimiento™®. En nuestro caso el neonato no
presentd cianosis y evolucioné satisfactoriamente por lo que fue egresado a los 19 dias de nacido.
Su evolucién fue seguida por las especialidades de Cardiologia y Genética.

El interés de este caso radica en que es una malformacion que se presenta con poca frecuencia en
la practica clinica y en nuestro hospital, incluso sin presencia de sintomas, fuimos capaces de
diagnosticarla gracias a la excelente coordinacion interdisciplinaria e interhospitalaria.
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