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RESUMEN

La tetralogia de Fallot es una cardiopatia ciandtica que representa el 5,4 % de
todos los defectos cardiacos congénitos. El 12 % de estos pacientes pueden tener
anomalias cromosdmicas asociadas. Se presenta el caso de paciente, nacido de un
parto gemelar, con edad de 10 meses y peso corporal de 8 kg, que nacié con
tetralogia de Fallot y artrogriposis distal. Se describe el manejo anestésico
transoperatorio asi como la evolucidon posoperatoria y las complicaciones que se
presentaron.
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ABSTRACT

Tetralogy of Fallot is a cyanotic heart disease representing 5,4% of all the
congenital cardiac defects. The 12% of these patients may to have associated
chromosomal anomalies. Authors present the case of patient born of twins labor
aged 10 months and a body weight of 8 k born with Tetralogy of Fallot and distal
arthrogryposis. We describe transoperative anesthetetic management as well as
postoperative course and complications present.

Key words: Tetralogy of Fallot, arthrogryposis, postoperative course, and
complications.

INTRODUCCION

Segun la definicion actual, el término artrogriposis se refiere a la existencia de mas
de una zona del cuerpo afectada por contracturas congénitas, lo cual se observa en
1/3000 nacidos vivos.! Los defectos congénitos de este tipo son anomalias
anatdomicas o funcionales presentes al nacimiento o después de este, y reconocibles
al examen clinico.! La limitacién del movimiento articular condiciona la aparicién
de la artrogriposis congénita (contracturas congénitas), que puede presentarse
aislada o distal y multiple. Las distales comprenden varios tipos entre las que se
encuentra la artrogriposis distal de tipo II o displasia digitotalar, entidad
autosomica dominante. La gemelaridad puede condicionar la discordancia entre
gemelos y esta reportada la artrogriposis multiple o amioplasia congénita en uno de
los gemelares.*>

La tetralogia de Fallot es un defecto cardiaco congénito cianético, relativamente
frecuente y caracterizado por una comunicacion interventricular acompafiada de
dextroposicion de la aorta, obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho
que presenta hipertrofia muscular.® En este trabajo se presenta el caso de un
paciente con artrogriposis distal y tetralogia de Fallot, que fue operado para
correccion de su cardiopatia.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente varon, gemelo dicigotico, de 10 meses de edad y 8 kg de peso, hijo de
padres no consanguineos, sin defectos en extremidades, con hermano sin defectos
congénitos, nacido por parto eutdcico a término, y remitido de su provincia para
tratamiento de una tetralogia de Fallot. Al examen fisico presentaba contracturas
congénitas en los miembros inferiores, con pie varoequino bilateral, con hoyuelos
periarticulares, desviacion cubital de los dedos de las manos con apariencia de
camptodactilia pero reductibles al examen fisico y hendidura en la porcién media
del mentdn, que recordaba la barbilla en H (figura). Fue evaluado por el genetista
clinico que planted una artrogriposis distal de tipo II. No presentaba anomalias en
la columna cervical que dificultaran su movilidad. El paciente tenia cianosis
moderada, y se confirmé el diagnédstico de cardiopatia y sus caracteristicas



anatdémicas por ecocardiografia. La radiografia de térax y el electrocardiograma
(ECG) resultaron caracteristicos de la tetralogia de Fallot.

Figura. Paciente con artrogriposis distal ¥ tetralogia de Fallot,
en el preoperatorio.

Una vez en el quirdéfano, se premedicoé por via intramuscular con ketamina (6
mg/kg) y atropina (0,02 mg/kg) para separarlo de sus familiares sin provocar
situaciones de estrés (llanto, irritabilidad). Se crearon las condiciones dentro del
quirdfano para evitar hipotermia en un nifio pequefio (manta térmica y aire
acondicionado apagado). Se monitorizd la temperatura, la saturacién arterial de
oxigeno (Sa02), la frecuencia cardiaca y el ritmo cardiaco (ECG) y la tensién
arterial de manera no invasiva. Se realizé la induccidn anestésica con midazolan
(0,01 mg/kg), fentanyl (5 pg/kg), atracurio como relajante muscular no
despolarizante (0,6 mg/kg) y se realiz6 la intubacion nasotraqueal con
laringoscopio y espatula curva de Macintosh, colocando tubo convencional de 4,5
mm de diametro interno, mientras se ventilaba previamente con mascara
suministrando oxigeno al 100 %.

Este paciente afecto de artrogriposis distal no presentd signos de intubacién dificil
ni dificultad en la apertura de la boca. Se procedi6 a la canalizacién de la arteria
radial y se colocd un catéter venoso central para medir la presion venosa central
(PVC) y favorecer la administracién de medicamentos. El paciente no presenté crisis
de hipoxia durante la induccién anestésica, lo que permitié un mejor estado
metabdlico antes de comenzar la circulacién extracorpérea (CEC).

Se mantuvo el nivel anestésico necesario con morfinicos sin empleo de agentes
volatiles para prevenir episodios de hipertermia maligna, para lo cual se empled
fentanil a razén de 5-10 pg/kg), cada lhora.

Este paciente tuvo en una ocasién una cifra elevada de glucemia preoperatoria que
posteriormente resultd normal y no hubo antecedentes familiares ni elementos
clinicos de una diabetes mellitus del lactante. No tuvo hipoglucemia durante el
transoperatorio y la hiperglucemia transitoria estuvo relacionada con la
administracion de dextrosa al 5 % en la que se diluyen casi todos los



medicamentos, ademas de la respuesta logica al estrés quirdrgico que se
desencadena durante la cirugia.

Se realizo la correccidon del defecto cardiaco con un tiempo de CEC de 174 min y de
pinzamiento adrtico de 73 min. Durante la extracorpdrea se enfrié al paciente hasta
que la temperatura rectal fue de 25 °C (hipotermia moderada). Se dieron tres dosis
de cardioplejia cristaloide fria por la raiz adrtica para proteger el corazén. No hubo
dificultad técnica en cerrar la comunicacion interventricular, ampliar la salida del
ventriculo derecho y luego abrir el anillo pulmonar. Se realizé un ecocardiograma
transesofagico que mostré adecuada correccidon quirdrgica. Se administrd acido
épsilon-amino-caproico durante toda la intervenciéon como profilaxis del
sangramiento y se iniciaron infusiones continuas de inotrdpicos que permitieron
concluir la CEC: epinefrina (0,14 pg/[kg-min]) y dopamina (10 pg/[kg-min]) asi
como hemofiltracién para alcanzar hematocrito de 35 y se traslada para la Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI) luego de mostrar estabilidad hemodinamica, ritmo
sinusal y ausencia de sangramiento.

En su primer dia de posoperatorio se manifiesta hiposaturacién de 80% vy se
muestra hemodinamicamente inestable, dependiente de aporte de volumen y
aumento de drogas adrenérgicas, taquicardico (180 rpm), con diuresis menor de 1
mL/(kg-h). Present6 graves hiperglucemia (24 mmol/L) e hiperpotasemia (9
mmol/L), y esta dltima resulté dificil de controlar con todos los tratamientos
empleados (incluyendo dialisis peritoneal). Presentd una primera parada cardiaca
en fibrilacion ventricular; se desfibrilé con 30 ] y se logrd la asistolia. Se comenzd
masaje cardiaco externo y se recuperd, pero necesitd noradrenalina y metaraminol
debido a que presentd una vasoplejia. Se perpetuaron las manifestaciones clinicas
del bajo gasto cardiaco con hipoxemia, hiperlactatemia progresiva (> 10 mmol/L) y
acidosis metabdlica, y presentd entonces una hipoglucemia (<1 mmol/L) que no
respondia a la administracion multiple de dextrosa hiperténica. Ocurre una segunda
parada cardiaca en asistolia sin respuesta a la epinefrina como farmaco de eleccidn,
empleada en bolos de 0,01 mg/kg cada 3 min; se mantuvo el masaje cardiaco
externo continuo durante 40 min, sin mejores resultados. Este paciente tuvo un
posoperatorio torpido y falleciéo apenas 36 h después de la intervencion quirurgica.
No se encontraron en la necropsia otras malformaciones.

DISCUSION

Teniendo en cuenta los estudios epidemioldgicos que reporta la literatura médica, la
tetralogia de Fallot se asocia a anomalias extracardiacas en un 32,2 % de los casos,
mientras que las anomalias cromosdmicas se manifiestan en un 11,9 % de estos.
Los sindromes cromosomicos que con mas frecuencia se diagnostican en esta
entidad son la trisomia del cromosoma 21 (sindrome de Down), del cromosoma 13
(sindrome de Patau) y del cromosoma 18 (sindrome de Edwards).?* Recientes
avances en citogenética y técnicas de genética molecular han permitido la
identificacion de otros sindromes debido incluso a microdeleciones.

El presente caso ilustra una entidad clinico-genética poco frecuente en pediatria,
como es el caso de un paciente con artrogriposis y cardiopatia congénita, producto
de un parto gemelar. Se recogio el antecedente de hipertension arterial por parte
de la madre. El otro gemelo nacié totalmente normal.

Ante este gemelo discordante para ambos defectos congénitos, se debe pensar en
las causas extrinsecas fetales que los producen, tales como los eventos disruptivos
vasculares que pueden ser generadores de ambos defectos. Las causas las



extrinsecas son asimétricas, tienen pliegues de flexién exagerados con piel
redundante en las articulaciones, y tienen las orejas grandes, elementos que no
estaban presentes en este caso.

La presencia de otros signos clinicos orientadores como la simetria, la ausencia de
pliegues de flexidn, y la presencia de hoyuelos periarticulares, ademas del surco en
la barbilla que recordaba la barbilla en H, hizo que no se descartara una
artrogriposis distal de tipo II, por lo que se propuso manejo anestésico especial,
debido a que se reportan complicaciones respiratorias, dificultad en la intubacidn
(laringomalacia) y contracturas musculares con el empleo de halotano durante la
anestesia,’ por lo cual no se utilizé para el mantenimiento de esta.

Desde el punto de vista cardiovascular, el paciente presentaba levocardia y situs
solitus con concordancia de la conexidn atrio-ventricular y ventriculo-arterial. El
situs inversus puede encontrarse en menos de un 5 % de los pacientes mientras
que la dextrocardia y el isomerismo atrial izquierdo son raros.® La desviacién
anterosuperior del septum infundibular y su mal alineamiento son la esencia de los
pacientes con esta cardiopatia. Este mal alineamiento ocurre entre el septum
infundibular y el septum trabecular, y contribuye a la estenosis infundibular
pulmonar y el defecto de septacidn ventricular tipico de estos pacientes, lo cual se
comprobé quirirgicamente.®.

Kirklin y Barratt-Boyes han sefialado que el cabalgamiento adrtico tipico de estos
pacientes esta asociado a un grado variable de rotacidn de la raiz adrtica lo que
contribuye ademas a la hipoplasia del tracto de salida del ventriculo derecho que se
desarrolla en esta cardiopatia.’

La anatomia de los vasos coronarios, de gran importancia quirdrgica al realizar la
ventriculotomia, fue normal en este paciente.

Teniendo en cuenta la fisiopatologia, la tetralogia de Fallot diagnosticada en este
paciente refleja la gravedad de la estenosis del tracto de salida del ventriculo
derecho en presencia de una amplia comunicacién interventricular, por lo que las
presiones en los ventriculos y en la aorta eran las mismas, y el gasto pulmonar
(Qp) v el gasto sistémico (Qs) dependieron de las resistencias respectivas al flujo.
Presentaba ademas una importante hipertrofia ventricular derecha que limitaba el
cuerpo de dicho ventriculo y empeord el pronéstico.®1°

Se concluye que la artrogriposis constituye un sindrome con multiples defectos
congénitos de etiologia compleja, que requiere de la interconsulta con el genetista
clinico para establecer un diagndstico de certeza, y puede asociarse a cardiopatias
congénitas que complican el tratamiento y prondstico de estos nifios.
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