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RESUMEN 
 

Se presenta la evolución del embarazo en una paciente con diagnóstico de Tetralogía de Fallot y atresia pulmonar, no 

reparada. Gestante de 22 años de edad, en la primera evaluación cardiovascular se corrobora el antecedente personal 

referido, más la presencia de una persistencia del ductus arterioso. La paciente se encontraba en clase funcional II-III de 

la New York Heart Association, cianosis ligera, con saturación de oxígeno de 84% confirmado por gasometría arterial, y 

tratamiento con neurolépticos por esquizofrenia paranoide. Durante el embarazo no se modifica la clase funcional, sin 

agravamiento de la cianosis, y no desarrolla arritmias, fenómenos tromboembólicos u otras complicaciones. A las 30 

semanas se realiza maduración pulmonar fetal por indicación cardiovascular y se coloca un pesario por amenaza de 

parto pretérmino, retirándose 4 días después por sangrado. Se interrumpe el embarazo por cesárea a las 32 semanas, 

en beneficio materno, obteniéndose un recién nacido pretérmino, de 32 semanas, con una puntuación de APGAR de 

9/9, y peso de 1600 gramos, sin cardiopatía congénita. La madre y el recién nacido son egresados sin complicaciones. 
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Abstract   
 

We present the evolution of pregnancy in a patient diagnosed with Tetralogy of Fallot and pulmonary atresia, not 

repaired. Pregnant 22-year-old in the first cardiovascular assessment referred personal history, plus the presence of a 

patent ductus arteriosus is corroborated. The patient was in functional class II-III of the New York Heart Association, 

slight cyanosis, with oxygen saturation of 84% confirmed by arterial blood gases, and neuroleptic treatment for paranoid 

schizophrenia. During pregnancy is not modified functional class, without worsening of cyanosis, and does not develop 

arrhythmias, thromboembolic events or other complications. At 30 weeks fetal lung maturity is done by cardiovascular 

indication and pessary is placed preterm labor, retiring four days later by bleeding. Pregnancy interrupted by cesarean 

section at 32 weeks, maternal benefit, resulting in a preterm newborn, 32 weeks, with a Apgar score of 9/9, and weight of 

1600 grams without congenital heart disease. The mother and baby are graduates without complications. 
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INTRODUCCIÓN 

 
 

as cardiopatías congénitas (CC) son malfor-

maciones estructurales del corazón y de los 

grandes vasos.
1
La incidencia en nuestro país es de 

8 por cada mil nacidos vivos.
2
Las formas más com-

plejas ocasionan morbilidad y mortalidad significati-

va en los primeros años de vida, y son objeto de 

estudio preferente de la cardiología pediátrica.
1,3

 Un 

número considerable de pacientes con CC alcanza 

la edad adulta, con reparación total del defecto, 

parcial, o sin reparar. 

En adultos, la prevalencia para todos los tipos de 

cardiopatía congénitas es de 4,09 casos por cada 

mil, y un  57% de los afectados son mujeres.
4
Entre 

el 0,2 a 3% de los embarazos en estas pacientes 

sufren complicaciones graves, y son una causa 

importante de mortalidad materna.
5,6

El embarazo y 

el trabajo de parto son bien tolerados en la mayoría 

de las pacientes con cardiopatías congénitas 

acianóticas, al contrario de lo que ocurre en presen-

cia de cardiopatías congénitas cianóticas no corre-

gidas, como en el caso que nos ocupa.
8
 

La tetralogía de Fallot (TF) ocupa un 5 a 8% de las 

CC, y aproximadamente la mitad de los casos son 

mujeres, que al alcanzar la edad reproductiva pue-

den planificar un embarazo.
9,10

 Hay múltiples repor-

tes de casos con TF que cursan y llevan a término 

el embarazo, ya sean previamente intervenidos (de 

forma completa o parcial) o sin reparar.
9,11

 Sin em-

bargo, un 10% de los casos tiene complicaciones 

graves y fallece debido a tromboembolia, insuficien-

cia cardiaca derecha y arritmias.
10-13

El objetivo del 

presente trabajo es mostrar la evolución de una 

gestante con TF y atresia pulmonar no reparada, 

más ductus arterioso persistente, la cual llevó a feliz 

término su embarazo. 

Presentación del caso: 

Gestante de 22 años de edad, raza negra, fue remi-

tida al Servicio Nacional de Cardiopatía y Embarazo 

del Hospital Ginecobstétrico Ramón González Coro, 

en octubre de 2012, con una captación de embara-

zo intermedia, y ya avanzada la gestación (30 se-

manas). Se encontraba en clase funcional II- III de 

la New York Heart Association (NYHA), la cual hab-

ía empeorado en un grado con relación al período 

pregestacional. Antecedentes patológicos persona-

les: cardiopatía congénita compleja: tetralogía de 

Fallot, con atresia pulmonar, no operada. Esquizo-

frenia paranoide y anemia  depranocítica.  

Examen Físico: 

Inspección: Dedos en palillo de tambor y uñas en 

vidrio de reloj (figura 1) y cianosis central. Paciente 

delgada, con estatura normal para su edad y sexo. 

Aparato Respiratorio: Murmullo vesicular audible, 

sin estertores, expansibilidad torácica normal, fre-

cuencia respiratoria de 18 respiraciones por minuto. 

Aparato Cardiovascular: precordio sin malformacio-

nes ni latidos visibles, primer ruido normal, segundo 

tono aumentado en intensidad. Ausencia de tercer y 

cuarto  ruidos. Soplo mesosistólico audible en me-

socardio, de intensidad II/VI. Soplo continuo en bor-

de esteral derecho alto y espacio interescapular 

izquierdo alto. Pulso arterial presente en las cuatro 

extremidades y de amplitud normal. Pulso venoso 

yugular normal. Presión arterial de 90/60 mmHg en 

brazo derecho. Frecuencia cardiaca de 88 latidos 

por minuto. Sin congestión visceral ni edemas pe-

riféricos. 

 
Figura 1: Cianosis y dedos hipocráticos, con uñas en vidrio de reloj, por 

hipoxia crónica, secundaria a cortocircuito derecha a izquierda intracardia-

co. 

Exámenes de complementarios:  

Hemoglobina 14,1 g/L, hematocrito 43,1%, leuco-

grama global 4,4 x 10
9
/L, plaquetas 151 x 10

9
/L. 

Gasometría Arterial: pH7,43, PO2 52,3 mmHg, PCO2 

27,9 mmHg, cHCO3 18,5 mmol/L, EB -4 mmol/L, 

saturación arterial de O2de 84%.Ionograma: Na
+
 135 

mmol/L, Cl
-
 98,7 mmol/L,  iCa

+
 1,294 mmol/L, K

+
 

3,76 mmol/L. 

Telecardiograma (Figura 2): Se observa un índice 

cardiotorácico ligeramente aumentado, con eleva-

ción de la punta, propia del crecimiento ventricular 

derecho, cayado aórtico ubicado a la izquierda, arco 

medio del borde izquierdo es cóncavo, que da as-

pecto en forma de bota a la silueta cardiaca. El flujo 

pulmonar está  levemente disminuido. 

 

L 
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Figura 2: Imagen radiológica torácica, proyección anteroposterior. Se 
observa un incremento en la silueta cardiaca, que tiene aspecto de bota, 
por la elevación de la punta secundaria  hipertrofia ventricular derecha, y 
concavidad del arco medio del borde izquierdo. El flujo pulmonar está 
ligeramente disminuido. Botón aórtico a la izquierda. 

Electrocardiograma (Figura 3): Ritmo sinusal, con 

frecuencia cardíaca normal, onda p negativa en DIII 

y aVF, eje eléctrico del QRS en 110-120° a la dere-

cha, trastorno de la repolarización ventricularde V1-

V4, con segmento ST rectificado y pendiente des-

cendente ligera y onda T negativa asimétrica. No se 

observa retraso en la conducción, ni signos de 

hipertrofia ventricular derecha. 

 
Figura 3:Electrocardiograma de 12 derivaciones. Ritmo sinusal, con 

frecuencia cardíaca normal, eje eléctrico del QRS en 110-120° a la dere-

cha, trastorno inespecífico de la repolarización ventricular de V1-V4. 

Ecocardiograma (Figura 4): Situs solitus. Concor-

dancia aurículoventricular, y tipo de conexión ventrí-

culo arterial de salida única (atresia pulmonar). Au-

sencia de continuidad septo-aórtica con mal alinea-

miento del septum interventricular que produce una 

comunicación interventricular de 12 mm, con cabal-

gamiento aórtico de un 50%. Función sistólica del 

ventrículo izquierdo normal. Ambos ventrículos 

eyectan hacia la aorta con ligera turbulencia diastó-

lica en el tracto de salida del ventrículo izquierdo, 

con anchura del chorro regurgitante de 7 mm. Gran 

hipertrofia del ventrículo derecho. Tronco de la arte-

ria pulmonar hipoplásico, con flujo continuo a nivel 

de las ramas pulmonares observado en la vista su-

paraesternal. Emergencia del tronco coronario iz-

quierdo normal. En la vista supraesternal de eje 

corto se observa ductus arterioso grande, de 6 mm 

de diámetro, con flujo que garantiza el llene pulmo-

nar. Desde la vista de eje corto paraesternal no se 

visualiza flujo en el TAP procedente del tracto de 

salida del ventrículo derecho, y se observa la válvu-

la pulmonar atrésica. 

  
Figura 4: Estudio ecocardiográfico transtorácico. A y B) se observa la 
presencia de comunicación interventricular amplia, con cabalgamiento 
aórtico característico. C) ductus arterioso persistente, con flujo de arteria 
aorta a ramas pulmonares. D) corte transversal de ambos ventrículos con 
marcada hipertrofia ventricular derecha. 

Evolución: 

Durante la gestación la paciente avanzó un grado 

en la clase funcional de la NYHA, al compararse con 

su situación pregestacional. Desde la evaluación 

inicial a las 30 semanas, hasta el parto no se ob-

servó agravamiento de la cianosis, no desarrolló 

arritmias, fenómenos tromboembólicos, ni otras 

complicaciones. Se realizó maduración pulmonar 

fetal por indicación cardiovascular, y se colocó un 

pesario por modificaciones cervicales importantes a 

las 30 semanas, el cual fue retirado a las 78 horas 

posteriores por sangrado vaginal. No fue necesario 

practicar sangrías por hiperviscosidad, ni fue nece-

sario transfundir a la paciente. No se observaron 

complicaciones asociadas a la anemia de células 

falciformes. Se interrumpió el embarazo a las 32 

semanas por cesárea electiva en beneficio materno, 

con esterilización quirúrgica definitiva, previa con-

fección del consentimiento informado. Como resul-
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tado se obtuvo un producto vivo, pretérmino, de 32 

semanas, con una puntuación de APGAR de 9/9, y 

peso de 1600 gramos. La paciente se mantuvo es-

table durante el puerperio. Ambos, la madre y el 

niño fueron dados de alta sin complicaciones. El 

niño ha mostrado hasta la fecha una ganancia de 

peso normal, buen desarrollo psicomotor, y ausen-

cia de complicaciones. 

Discusión: 

El principal cambio hemodinámico del embarazo 

que agrava a la fisiología de la TF no corregida es la 

disminución de la resistencia vascular sistémica, 

que provoca un mayor cortocircuito de derecha a 

izquierda, disminuyendo la saturación arterial de 

oxígeno, e incrementando la cianosis e hipervisco-

sidad. El incremento del retorno venoso al ventrículo 

derecho con obstrucción al flujo de salida (secunda-

rio a un aumento del volumen sanguíneo),la reserva 

contráctil limitada, o ambas, pueden causar insufi-

ciencia cardiaca derecha.
10,12,14,15

  Las arritmias y la 

tromboembolia pueden ser complicaciones frecuen-

tes. El embarazo predispone a la trombosis. Las CC 

cianóticas cursan con trastornos de hemostasia 

variables. En el caso anterior se supone que los 

niveles no elevados de hematocritos sean secunda-

rios a la anemia crónica de la paciente por anemia 

de células falciforme, que además se describe como 

enfermedad hematológica de alto riesgo asociada al 

embarazo.
8,11,13,14

 

La persistencia del ductus arterioso amplio garantizó 

un flujo pulmonar que permitió una saturación de O2 

alrededor del 84 %. Pensamos que al ser unos nive-

les no críticos haya permitido un desarrollo y creci-

miento fetal aceptables. Afortunadamente en este 

caso no hubo CC en la descendencia, que como de 

describe puede afectar de un 4 al 8 % de los neona-

tos cuando la madre es la afectada.
3,4,7,16

 

A Etienne-Louis Arthur Fallot le debemos el nombre 

de una de las malformaciones congénitas del co-

razón más conocidas. Fallot,
17

 en 1888, hizo una 

exquisita descripción de las cuatro características 

morfológicas básicas de la enfermedad, unificándo-

las en una misma entidad a la que él llamó“maladie 

bleue”(enfermedad azul), y llevó a cabo la correla-

ción anatomoclínica de tres casos, en el Marseille 

Medical Journal. Además describió, dentro de las 

cuatro anomalías citadas, la existencia de estenosis 

pulmonar o atresia; así que resultó el pionero en 

reconocer este grado extremo de la enfermedad. 

Sin embargo, la utilización del epónimo Fallot, se 

atribuye a Maude Abbot en 1924, de nacionalidad 

canadiense, autora también de un excelente atlas 

sobre cardiopatías congénitas comparadas.
18

 No 

obstante, debemos señalar que el autor de la prime-

ra descripción conocida de la malformación fue el 

danés Niels Stensen,
19

 en 1673, y la primera des-

cripción ilustrada correspondió a William Hunter,
20

 

en Londres, en 1784.  

La definición de la TF recogida en los cuatro defec-

tos primarios (defecto septal ventricular; estenosis 

infundibular pulmonar; hipertrofia ventricular dere-

cha y dextroposición de la aorta), fue modificadapor 

el grupo de Van Praagh
21

 introduciendo un nuevo 

concepto, al dividir dicha patología en dos grupos 

unitarios en función de la asociación de atresia, o en 

su defecto estenosis pulmonar.
22

Así pues, anatómi-

camente se podría diferenciar dicha patología en: 

a. Tetralogía de Fallot con estenosis pulmonar. 

b. Tetralogía de Fallot con atresia pulmonar.  

A la segunda variante dedicaremos unos comenta-

rios. La TF con atresia pulmonar es una de las va-

riantes anatómicas con la que no todos los autores 

están de acuerdo. En este caso, a la alteración 

anatómica que define la TF se le añade la presencia 

de un vestigio o  restos de la válvula pulmonar. 

Pueden aparecer alteraciones del lecho vascular 

pulmonar asociado.  

Durante el desarrollo embriológico el plexo vascular 

pulmonar está conectado al sistémico a través de la 

aorta dorsal. El plexo vascular se comienza a dife-

renciar en el plexo pulmonar hacía el día 40 del 

desarrollo embrionario. Por un periodo de tiempo el 

parénquima pulmonar recibe flujo sanguíneo a dos 

niveles: de las arterias pulmonares que derivan del 

sexto arco braquial y de las arterias sistémicas. 

Sin embargo, hacía el día 50 del desarrollo la circu-

lación sistémica involucionará de forma que el flujo 

arterial que ocasionará el desarrollo pulmonar será 

el que tiene su origen exclusivamente en las arterias 

pulmonares. La presencia, o en este caso ausencia 

de válvula pulmonar, va a ocasionar toda una serie 

de cambios a nivel de la circulación pulmonar en 

función de la persistencia de un ductus. 

La presencia o ausencia de esta nueva distribución 

de los flujos arteriales pulmonares harán que 

hablemos de dos tipos de alternativas dentro de la 
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TF con atresia pulmonar (TF AP). Lo que ocasio-

nará a su vez, un planteamiento quirúrgico diferente. 

En las formas más complejas de TF AP en las que 

el desarrollo de la vasculatura pulmonar está afec-

tado, aparecerán sistemas vasculares que inten-

tarán suplir la ausencia de flujos a este nivel, y 

serán conocidas como malformaciones arteriales 

colaterales aorto-pulmonares. (MACAP).La presen-

cia de este tipo de malformaciones está sujeta a su 

vez a la capacidad que haya tenido el organismo de 

suplir dichos flujos. 

Por lo tanto hablamos de:
22 

- TF AP y persistencia de ductus arterioso. Arterias 

pulmonares sin anomalías. 

-TF AP y ausencia de ductus arterioso. Aparición de 

arterias aorto pulmonares colaterales. (AAPC) 

Una vez descritas las posibles alternativas que pue-

den aparecer debido a la ausencia de flujo pulmo-

nar, nos centraremos en los diferentes tipos TDF AP 

que se van a diferenciar en función de la obstruc-

ción al flujo a la salida del ventrículo derecho. Por lo 

tanto, la complejidad de la malformación vendrá 

determinada por la anatomía de la circulación pul-

monar (tamaño), y trayecto del flujo arterial (origen, 

recorrido y final).De esta forma la TDF AP se puede 

subdividir a su vez en cuatro grupos en función de la 

circulación pulmonar que se haya desarrollado.
22

 

- Grupo I y II 

Los pacientes que se incluyen en este grupo pre-

sentan un desarrollo pulmonar que se acerca a la 

normalidad. Por lo tanto, son pacientes donde el 

flujo pulmonar se suple por la presencia de un duc-

tus arterioso persistente. En ambos casos, tanto en 

el grupo I como en el II existe una conexión de las 

arterias pulmonares con los diferentes segmentos 

broncopulmonares. La diferencia entre ambos resi-

de en que en el segundo grupo puede existir una 

ausencia de la arteria pulmonar principal. 

- Grupo III 

En este grupo de pacientes con TF AP existe una 

permeabilidad del ductus arterioso pequeña, o casi 

inexistente. Esto ocasiona que las arterias pulmona-

res que conectan a su vez con las ramas bronco-

pulmonares sean hipoplásicas. De esta forma, el 

flujo pulmonar debe ser suplido por la aparición de 

MACAP. 

- Grupo IV 

Los pacientes que se incluyen en este grupo pre-

sentan su circulación pulmonar sustituida totalmente 

por la aparición de MACAP. La mayoría de las MA-

CAP se originan en la aorta torácica descendente, 

en la proximidad del bronquio principal izquierdo o 

cerca de la carina. Las MACAP pueden conectar 

con arterias pulmonares directamente; a nivel bron-

copulmonar, o bien no conectar con el sistema arte-

rial pulmonar, y suplir directamente todo el flujo arte-

rial pulmonar. 

La presencia de MACAP no sólo provoca una alte-

ración anatómica en el lecho vascular pulmonar, 

sino también en la función de la microcirculación 

pulmonar, ocasionando un aumento de la resisten-

cia vascular e hipertensión pulmonar. La existencia 

de estenosis en el sistema de la MACAP protege el 

futuro lecho vascular por un lado, y por otro, la limi-

tación de flujo arterial pulmonar puede ocasionar 

una falta de desarrollo parenquimatoso con afecta-

ción de la función pulmonar futura. En la TF AP 

podemos encontrar también asociación con múlti-

ples defectos septales, y alteraciones anatómicas 

en el recorrido y distribución de la circulación coro-

naria, con la misma frecuencia que en la TF con 

estenosis pulmonar. 

CONSIDERACIONES FINALES 

Los autores no encontraron la comunicación de un 

embrazo terminado en nuestro país, en una pacien-

te con las características antes descritas, luego de 

una revisión en las bases de datos disponibles en la 

red de infomed (búsqueda realizada hasta febrero 

2015). Lo anterior nos motivó a la divulgación de 

nuestra experiencia. Como es conocido, las pacien-

tes con CC cianóticas cuando se embarazan tienen 

un 4% de riego de muerte materna, y 30% de morta-

lidad fetal. La gestante se encuentra en riesgo de 

insuficiencia cardiaca derecha, arritmias letales, 

fenómenos tromboembólicos, muerte materna o 

fetal, dilatación progresiva de la raíz aórtica y endo-

carditis, entre otras. Al caso anterior hay que añadir 

las complicaciones propias de la anemia de células 

falciformes. Una vez reparada, el riego disminuye 

considerablemente, y depende de las lesiones resi-

duales. Lo infrecuente de la situación anterior hace 

imposible dar recomendaciones. La comunicación 
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de casos futuros ayudará a la comprensión de la 

evolución, y mejor aproximación de la enfermedad 

en el embarazo. 
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