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La tetralogia de Fallot con atresia pulmonar constituye
una situaciéon especial en la que se permite la supervi-
vencia hasta la edad adulta. En estos casos se desarro-
llan complicaciones, como la hemoptisis, que compro-
meten la vida del paciente y tienen dificil tratamiento.
Cuando la causa del sangrado es la rotura de cortocircui-
tos arteriovenosos, frecuentes en las malformaciones
vasculares miltiples que se originan en esta cardiopatia,
la embolizacion selectiva de estas malformaciones puede
ser una opcion eficaz de tratamiento.
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Fallot Tetralogy Complicated with Severe
Hemoptysis in the Adult

Fallot tetralogy with pulmonary artery atresia is a special
situation in which the patient can survive up to middle-age.
In these cases some complications such as hemoptysis
can appear with difficult treatment that endangers the life
of the patient. When the cause of bleeding is the arteriove-
nous shunts, which are frequent in the multiple vascular
malformations originated in this congenital cardiopathy, the
selective embolization of these malformations can be an
effective option of treatment.
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INTRODUCCION

La tetralogia de Fallot constituye el 10% de todas
las cardiopatias congénitas. Representa la cardiopatia
congénita cianégena mds frecuente en el adulto, pero
s6lo el 6% de los pacientes no operados viven a los
30 afios de edad y el 3% a los 40 afios. La tetralogia de
Fallot con atresia pulmonar y una circulacién colateral
adrtica a pulmonar adecuada permite la supervivencia
no solo hasta la adolescencia, sino también hasta la
madurez', aunque se desarrollan complicaciones de di-
ficil solucién. Una de ellas es la hemoptisis, que puede
estar producida por diferentes mecanismos y compro-
mete la vida del paciente. Comentaremos un trata-
miento poco usual en esta complicacién que ocasiond
una situacién muy grave en una paciente.
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CASO CLIiNICO

Mujer de 31 afios de edad diagnosticada de tetra-
logia de Fallot que acudié a nuestro hospital por
hemoptisis. Tres estudios hemodindmicos confir-
maban la existencia de atresia pulmonar con comu-
nicacién interventricular, arco adrtico derecho, fo-
ramen oval permeable, arteria coronaria izquierda
Unica, extrema hipoplasia del drbol pulmonar dere-
cho intrapulmonar e hipoplasia de la arteria pulmo-
nar izquierda.

La irrigacién pulmonar se producia a través de co-
laterales sistémicas, con una importante hipoperfu-
sién en el 16bulo inferior derecho (LID), en el 16bulo
medio derecho (LMD) y en todo el pulmén izquier-
do.

Con anterioridad la paciente habia ingresado en el
hospital en dos ocasiones por esputo hemoptoico en
los afios 1989 y 1996, y en ambas el problema se re-
solvid con sangrias.

La enferma era valorada anualmente en las consul-
tas externas de nuestro hospital, observandose una ten-
dencia a la poliglobulia con hematdcritos en torno al
60% y sangrias periddicas.
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ABREVIATURAS

LID: 16bulo inferior derecho.

LMD: 16bulo medio derecho.

ECG: electrocardiograma.

BRDHH: bloqueo de rama derecha del haz de His.
CVD: crecimiento ventricular derecho.

CIV: comunicacion interventricular.

CIA: comunicacién interauricular.

Ingres6 por presentar varios episodios de hemoptisis
franca con deterioro importante de su estado, sin moco
ni pus.

En la exploracién fisica destacaba, a la inspeccion,
una cianosis central y acra llamativa, con dedos «en
palillo de tambor». Presentaba a la auscultacién un so-
plo sistélico de intensidad II/VI en el borde esternal
izquierdo, con un segundo ruido Unico y aumentado,
junto con un soplo continuo en el tercio inferior del
hemitérax derecho de grado 2/6.

En el ECG realizado en urgencias se objetivé una onda
P. congenitale, con un eje de QRS a 180°, bloqueo de
rama derecha del haz de His (BRDHH) con crecimiento
ventricular derecho (CVD) sin sobrecarga de adaptacion,
y en la radiografia de térax se observaba ausencia de car-
diomegalia y morfologia de zueco, con ausencia de hilio
pulmonar izquierdo. No presentaba condensaciones pul-
monares que sugirieran infiltrados infecciosos o secuestro
pulmonar. Analiticamente s6lo destacaban 5,3 millones
de hematies, con una hemoglobina de 16,9 y hematdcrito
del 58% después de dos sangrias.

El estudio ecocardiografico visualizé un acabalga-
miento de aorta menor del 20%, con atresia de arteria
pulmonar, sin que se observaran ramas pulmonares.
Presentaba una amplia comunicacién interventricular
(CIV) a través de la cual se conducia todo el gasto de
ventriculo derecho hacia la aorta.

La raiz de la aorta se encontraba dilatada (41 cm) con
insuficiencia adrtica trivial y vdlvula tricomisural. No
habia evidencia de comunicacién interauricular (CIA).
Las vélvulas auriculoventriculares eran competentes.

Durante el primer dia de ingreso presento tres episo-
dios de hemoptisis franca precedidos de sensacion
subjetiva de vibracién en la base pulmonar izquierda.
Los episodios se limitaron con medidas conservadoras
consistentes en posicion de decubito supino inclinada
sobre el lado izquierdo. Siempre venian precedidos de
varios golpes de tos, tras los cuales aparecia hemopti-
sis de sangre rojo-viva sin restos de moco ni pus. Tras
esto aumentaba la cianosis y aparecian nduseas inten-
sas. En los controles analiticos efectuados tras el dlti-
mo episodio se evidenciaron cifras de hematdcrito en
torno al 48%. En esta situacién, y viendo el deterioro
de la paciente, se consulté con la unidad de radiologia
intervencionista de nuestro hospital y se decidi6 reali-
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Fig. 1. Aortografia selectiva del tronco tirocervical izquierdo preembo-
lizacion en la que se visualiza el entramado vascular patoldgico antes
del procedimiento.

zar una aortografia selectiva para detectar el lugar de
la hemorragiaZ.

Durante el procedimiento se rastrearon arterias sis-
témicas bronquiales y no bronquiales (intercostales,
subclavias, etc.) y se encontré un tronco intercostal
bronquial derecho no patolégico, una arteria bronquial
derecha que irrigaba a los I6bulos medio e inferior del
pulmén derecho y que presentaba un seudoaneurisma
de 1 cm de didmetro a unos 3 cm de su origen, y fistu-
las con la arteria pulmonar. La arteria bronquial iz-
quierda no era patoldgica, la arteria tirocervical dere-
cha se encontraba hipertrofiada, la arteria tirocervical
izquierda era claramente patoldgica y presentaba hi-
perclaridad, hipertrofia y shunt sist€émico-pulmonar,
con relleno rdpido de todas las arterias pulmonares iz-
quierdas y flujo hacia las venas pulmonares (fig. 1).

En estas condiciones, y aunque no disponiamos de
broncoscopia para saber con certeza el lugar de la he-
morragia, debido a la urgencia del procedimiento (ade-
mds de no estar indicada por el riesgo de hemorragia
masiva en estos casos de extensa vascularizacién pato-
l6gica y alteraciones hemostéticas intrinsecas?), se pro-
cedi6 a la embolizacién supraselectiva de la rama mads
patolégica*, es decir, la tirocervical izquierda, realizdn-
dose con microesferas de 300 micrones y espirales me-
télicas de 3, 5 y 8 mm de didmetro, hasta que se consi-
guié el enlentecimiento del flujo de la fistula (fig. 2).

Tras el procedimiento la paciente evoluciond favora-
blemente con sélo restos de esputo sanguinolento en
las primeras horas tras la embolizacién. Fue dada de
alta 2 dias después en tratamiento con codeina.

Revisada en consulta externa a los 2 afios la pacien-
te no ha vuelto a presentar hemoptisis ni esputo he-
moptoico.
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Fig. 2. Tronco tirocervical izquierdo tras la embolizacion: se observa el
enlentecimiento del flujo de la fistula al final del procedimiento.

DISCUSION

Existen diferentes causas que pueden provocar he-
moptisis en los pacientes con tetralogia de Fallot. La
mas frecuente es la congestion venosa pulmonar cau-
sada por la policitemia secundaria a la hipoxemia cré-
nica, tipica de esta cardiopatia. En este caso se trata de
esputos hemoptoicos provocados por golpes de tos se-
cundarios o no a infecciones bronquiales. Suelen re-
solverse con descensos del hematdcrito mediante fle-
botomias, cuidando no descenderlo demasiado para no
provocar deficiencias de hierro, que aumentarian la hi-
perviscosidad en estos pacientes. En estos casos se
procederia a la flebotomia siempre que apareciera cli-
nica con hematdcritos superiores al 60%, descartando
la deshidratacién como causa de estas cifras de hema-
tocrito. En el caso de nuestra paciente se intentd este
procedimiento, sobre todo al haber presentado dos in-
gresos previos en las mismas circunstancias, sin que
resultara eficaz. Otra causa de hemoptisis la constitu-
yen los defectos hemostdsicos primarios de esta car-
diopatia (aunque suelen ser leves o moderados) o se-
cundarios al uso de anticoagulantes o antiinflamatorios
no esteroides. En nuestro caso no existia consumo de
farmaco alguno previo a los episodios, ni antecedentes
de hemorragia por mucosas. También puede aparecer
hemoptisis en casos de infecciones bronquiales o del
parénquima pulmonar, aunque no existian signos clini-
cos, radioldgicos o analiticos de infeccién. Por dltimo,
puede aparecer hemorragia pulmonar por defectos de
la circulacién arterial pulmonar®’, tan caracteristica en
estos casos de tetralogia de Fallot extrema, y que per-
miten la supervivencia de estos pacientes. Las anoma-
lfas en la vascularizacién pulmonar tienen la misién de
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suplir la funcién de las arterias pulmonares. Estas se
hipoplasian progresivamente al no recibir flujo sangui-
neo, por la obstruccidn a la salida del ventriculo dere-
cho que define a esta cardiopatia. La vascularizacién
pulmonar se lleva a cabo mediante colaterales sistémi-
cas anémalas (bronquiales y no bronquiales), que van
formando anaeurismas y fistulas a presiones sistémi-
cas. En este caso, la rotura de uno de estos vasos es
muy peligrosa por el riesgo de pérdidas hemorragicas
que determinan un shock hipovolémico. Ademads, ante
una irrigacién andmala de forma generalizada resulta
dificil encontrar el punto exacto de rotura, mds atin te-
niendo en cuenta que el cierre de muchos de estos va-
sos conlleva un déficit de la irrigacién pulmonar y un
aumento de la cianosis. En nuestro caso se procedi6 al
enlentecimiento del flujo de la rama mads patoldgica de
aquel pulmoén del que parecia que procedian los sinto-
mas, ya que la paciente contaba una sensacién de vi-
bracién en dicho hemitérax (quiza por el escape de la
sangre cuando la boca vascular se abria). Fuimos cons-
cientes de que existian ramas patoldgicas en otras lo-
calizaciones (en el hemitérax derecho), pero no se to-
caron.

Dos afios después del episodio la paciente se encon-
traba asintomadtica, con ecocardiografia y resto de ex-
ploraciones sin cambios con respecto a estudios ante-
riores, persistiendo la tendencia a la elevacion de las
cifras de hematdcrito.
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