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INTRODUCCION: 

La malformaci6n conocida como atresia a6rtica, es la ausencia 
del orificio de la válvula a6rtica que impide la comunicaci6n 
entre el ventrículo izquierdo y la aorta, yn que la conexi6n 
entre estas dos estructuras existe, En la mayoría de los casos 
[1), la aorta ascendente y el ventrículo izquierdo son hipoplá­
sicos, y de existir atresia mitral, la cavidad ventricular iz­
quierda no tendra funci6n y será minúscula, El tamaño del ven­
trículo izquierdo depende también del defecto septal ventri­
cular, La comunicaci6n interatrial se vuelve obligada en ca­
sos con atresia mitral a menos que exista conexi6n an6mala de 
venas pulmonares. La persistencia.del conducto arterioso es 
imprecindible para la vida de estos pacientes, ya que a través 
de él se lleva a cabo la circulaci6n sistémica y coronaria,de 
hecho las fluctuaciones en su tamaño durante el período del 
recién nacido comprometen la vida de estos pacientes [2). 
Muchos autores (1) incluyen a la estenosis a6rtica severa con 
la hipoplasia del ventrículo izquierdo y de la aorta bajo este 
término, algunos van más allá y prefieren utilizar uno más am­
plio que es el de "Síndrome de Coraz6n Izquierdo Hipoplásico", 
que incluye a todos los pacientes con ventrículo izquierdo pe­
quefto por alteraciones de la válvula mitral, que van desde la 
estenosis hasta la atresia, así como alteraciones de la aorta 
tales como la atresia a6rtica o interrupci6n del arco a6rtico 
con diversos grados de hipoplasia. 

EPIDEMIOLOGIA: 

La atresia valvular a6rtica es una forma rara de malformaci6n 
congénita del coraz6n, que comprende menos de 1\ de todos los 
casos de las cardiopatías cian6ticas (3). 
Abbott (1), en 1936, encontr6 14 ejemplos de atresia a6rtica 
en su estudio de 1000 casos con cardiopatía congénita, Keith 
(1), en 1967, encontr6 80 casos (l. 2') entre 6647 infantes con 



cardiopatía congénita, en un período de 14 afios en The Hospital 
For Sick Children de Toronto, Canada. Watson [l), en 1969, en­
contr6 que la atresia a6rtica formaba la tercera parte de las 
atresias valvulares, y Krovetz [4], en 1974, menciona que esta 
anomalía no es tan rara y se estima que sea un poco más del 1% 
de las cardiopatías congénitas. 
La atresia valvular a6rtic:t nislnda ocurre principalmente en pa­
cientes masculinos, con una relaci6n de 2:1 (5), mientras que 
combinada con atresia valvular mitral es igual en ambos sexos 
[6), El síndrome de ventrículo izquierdo hipoplásico (que inclu­
ye a la atresia a6rtica) ocupa el cuarto lugar entre las car­
diopatías congénitas, de acuerdo al Programa Regional de Car­
diología Infantil en New England" E.U.A. [7), y es una de las 
dos causas más frecuentes de sufrimiento neonatal y muerte [3]. 

ANATOMIA PATOLOGICA: 

El coraz6n se encuentra marcadamente crecido, Van der Horst [8], 
estudi6 13 casos y encontr6 que el promedio de peso del cora­
z6n fue de 39 gr, casi el doble de lo.normal. 
La aurícula derecha y el ventrículo presentan gran dilataci6n 
e hipertrofia, y esto aumenta progresivamente conforme la edad. 
El ventrículo derecho tiene la musculatura trabecular compacta 
y prominente, fig. 1 y 2. Los diámetros de las válvulas tric6s­
pide y pulmonar se encuentran aumentados por dilataci6n, y las 
valvas son gruesas en los infantes mayores. La arteria pulmonar 
siempre se encuentra dilatada, fig. 3, Todo esto es debido a la 
sobrecarga hemodinámica de las cavidades, que es mixta a nivel 
ventricular [8]. 
El 100\ de los pacientes presentan permeable el conducto arte­
rioso (9). Rosenquist report6 un caso de atresia a6rtica con 
fenestraci6n (ventana) aorta-pulmonar además de conducto arte­
rioso (10]. La válvula a6rtica usualmente aparece como un lige­
ro diafragma elevado y las valvas estan acartonadas y fibrosas 
(l,S], fig. 2. Van der Horst [8], encontr6 que la circunferen-
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cia de la aorta ascendente medía como promedio 0.8 crns, el 40\ 
de lo normal, pero se han encontrado casos en los cuales la cir­
cunferencia a6rtica fue notablemente mayor (1.3 cms). La aorta 
descendente es de tamaño normal. El ventrículo izquierdo tiene 
una cavidad muy reducida con la pared muy engrosada, y en algu­
nas ocasiones es s6lo una cámara potencial en la porci6n supe­
rior de la masa ventricular izquierda, fig, 4. El endocardio 
mu~stra fi\Jroclastosis ~n c.:asi la mitad de los casos, pero esto 
parece ocurrir s6lo en presencia de válvula mitral permeable 
[l,S] . 

. Recientemente se han descrito variaciones en la morfología: se 
ha encontrado atresia a6rtica en corazones con comunicaci6n in­
terventricular y ventrículo izquierdo normalmente desarrollado, 
Lev la describió por primera vez [10]. Esta condici6n, la cual 
es relativamente favorable para la cirugía es poco frecuente. 
Roberts et al. [9], de 73 necrópsias s6lo encontr6 tres corazo­
nes con ventrículo izquierdo y válvula mitral normales (4%), y 
Thiene encontr6 un porcentaje ligeramente mayor (7%) en 58 ca­
sos [ll]. 
La presencia de un defecto septal ventricular parece favorecer 
el desarrollo normal del ventrículo izquierdo, así pues, cuan­

.do el septum interventricular esta intacto, el ventrículo iz­
quierdo es hipoplásico, y cuando contiene uno o más defectos, 
el ventrículo esta desarrollado y su tamaño puede ser normal o 
cerca de lo normal [9,11], La asocinci6n de la comunicación in­
terventricular con la atresia a6rtica es rara y s6lo un 7% de 
estas lo presentan. En esta Óltima situación, la comunicación 
a nivel auricular deja de ser necesaria a menos que la válvula 
mitral esté atrésica. Dasados en el estatus del scptum intcrven­
tricular el cual parece determinar el tamaño de la cavidad ven­
tricular izquierda, Roberts et al. [9], propusieron la siguien­
te clasificación para la atresia a6rtica: 
TIPO I (más frecuente), el septum interventricular está intac­

to y el ventrículo izquierdo hipoplásico. 
A. con válvula mitral atrésica. 
B. con válvula mitral hipoplásica. 
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TIPO II, el septum interventricular tiene uno o más defectos y 

la cavidad ventricular izquierda es de tamaño normal o 
intermedio. 
A. con válvula mitral atrésica. 
B. con válvula mitral normalmente desarrollada. 

La comunicaci6n interatrial así como el conducto arterioso son 
indispensables para cualquier sobrevidn en el Tipo I, pero ~610 
necesarios cuando la válvula mitral es atrésica en el Tipo II 
[9). 

El anillo valvular mitral es muy pequeño y la válvula mitral, si 
está permeable, frecuentemente es hi!lolásica [l], y puede estar 
fusionada y fibrosa [5). La atresia mitral ocurre en la cuarta 
parte de los pacientes. Moodie [3], revis6 la anatomía patol6· 
gica de 172 casos, de los cuales 57 (33\) so asociaron con atre· 
sia mitral, y 103 (60%) tuvieron hipoplasia de la v4lvula mi· 
tral. 
El atrio izquierdo casi siempre es pequeño, y cuando.la sobre· 
vida es mayor, crece y se hipertrofia en su pared libre sin 
afectar el septum primum. El septum interatrial es redundante 
y puede cubrir al foramen oval, y en noños mayores puede pro· 
tuir hacia el atrio derecho [8]. El tamaño del atrio depende 
directamente de la magnitud del defecto interatrial y puede hasta 
tener dimensiones normales [5]. En la mayoría de los casos el 
defecto es tipo foramen oval, ya sea por insuficiencia de la 
válvula, por luxaci6n de la misma que se hernia y prolapsa en 
la aurícula derecha (ver fig. 5), o por fenestraci6n [1,S,8,lZ]. 
Rara vez (15') el defecto es de otro tipo (ostium primum, se· 
cundum o ambos) [l,5,13], igualmente raro es que el scptum se 
encuentre intacto {1,13], y cuando esto sucede, o la comunica· 
ci6n interatrial es pequcna o sobreviene un cierre prematuro 
del foramen oval. 
Debe de existir una ruta de escape para la sangre de ln aurí· 
cula izquierda, que puede ser la v'lvula mitral permeable, el 
defecto septal ventricular, la conexi6n anómala de venas pulmo· 
nnres, etc (12.14). Beckman (12], menciona las siguientes rutas 
como nlternativas que pueden ocurrir en estos pacientes: foramen 
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oval (la más común) ; conexi6n an6mala de venas pulmonares a ve· 
nas i¡istémicas o al sistema venoso coronario; sinusoides mio· 
cárdicos del ventrículo izquierdo; seno coronario y una vena 
que so extiende do la aurícula izquierda hacia otra vena sist6· 
mica, tal como lo report6 Mclntosh en 1926, y que en 1950 fue 
designada como "Vena Levoatriocardinal" por Edwards y DuShane 
(12], 
&xistcn utrus malformaciones que pueden estar asociadas a la 
atresia a6rticu, como la coartaci6n do aorta y en casos muy 
raros la interrupci6n del arco aórtico, el dextroisomerismo y 
.la ausencia de la válvula tricúspide (10,15,16). Rueden (6), en 
1975, encontr6 una alta frecuencia (75i) de coartaci6n a6rtica 
asociada, y esto ya había sido mencionado por lfatson en 1962 y 
Kanjuh en 1965 (13,6). 
La asociaci6n entre válvula a6rtica bicúspide y coartaci6n de 
la aorta es bien conocida; la deformidad valvular ocurre en el 
50% de los casos de coartaci6n, Esta relaci6n parece ser apli· 
cable también para la atresia a6rtica [6]. 

FISIOPATOLOGIA: 

La atresia a6rtica es de las pocas malformaciones intracardía· 
cas que afectan el patr6n del flujo fetal en grado mayor [l]. 
El hecho hemodinámico principal es la imposibilidad de flujo 
sanguíneo a trav6s del orificio aórtico (5). 
Durante la vida fetal, la mayor parte de la sangre que llega a 
la aurícula derecha pasa a trav6s del foramen oval a la aurícu· 
la izquierda, y de allí al ventrículo izquierdo que la bombea 
hncia la aorta y se distribuye por todo el organismo. Una pe· 
c¡ueiia parte de la sangre del circuito derecho también llega a 
la aorta a través del conducto arterioso (5). Cuando existe 
atresia a6rtica, la alta resistencia que ofrece el ventrículo 
izquierdo hipodesnrrollado al flujo de sangre de la cava infe­
rior a través del foramen oval, hace que la mayor parto de este 
torrente sea anormalmente deviado al coraz6n derecho, l.o cual 



explica que al nacimiento exista gran crecimiento del atrio de· 
recho, del ventrículo derecho y de la arteria pulmonar (1], 
En esta patología, la sangre venosa sistémica y la venosa pul· 
menar deben pasar por una cámara mezcladora común antes de ser 
distribuidas hacia los lechos vasculares sistémicos y pulmona· 
res [4]. lll patrón hemodinámico de esta aptolog!a es el siguien· 
te: la sangre no puede salir por el orificio a6rtico y lo hace 
u trav~s del foramen oval paradójicamente permeable [5,12], fi~ 
5. La aurícula derecha se convierte, de este modo, en un recep· 
t~culo para la sangre venosa que llega por las cavas y toda la 
sangro venosa oxigenada Que proviene del foramen oval, Esta 
sangro venosa mezclada pasa al ventrículo derecho que act6a co· 
mo ventrículo 6nico y la bombea hacia la arteria pulmonar. De 
aquí la sangre sigue dos caminos, una parte toma la ruta nor· 
mal hacia los capilares pulmonares, venas pulmonares y aurícula 
izquierda para pasar a contracorriente a la aurícula derecha. 
La otra parte sigue el camino impuesto por la situaci6n hemo· 
dinámica y pasa a través del conducto arterioso hacia la aorta, 
las venas sistémicas y la aurícula derecha, para cerrar así el 
circuito [S]. 
Ya comentamos que el foramen oval es la estructura habitual que 
permite el flujo de sangre de la aurícula izquierda hacia la de· 
rocha, cnla atresia n6rtica u otras condiciones caracterizadas 
por obstrucci6n en el lado i:quierdo del coraz6n (atresia mi· 
trnl, estenosis a6rtica crítica), ya que la presi6n auricular 
izquierda se eleva a niveles anormalmente altos. A pesar de es· 
to, usualmente el calibre del foramen es limitado y aparecen 
sígnos de hipertensi6n venocapilar pulmonar (12]. Mientras que 
el foramen oval representa la ruta cldsica para la doscompre· 
si6n de ln aurícula izquierda en estas anomalías, existen otras 
situaciones donde éste se encuentra sellado o muy angosto, sien· 
do más inefectivo que lo habitual. Bajo estas circunstancias 
existen las otras rutas alternativas ya mencionades, cuando se 
mantiene la vida. En el caso de los sinusoides miocárdicos, la 
presi6n sist61ica del ventrículo izquierdo se encuentra muy ele· 
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vada, debido a que la sangre es atrapada en esta cámara por la 
válvula mitral competente y la obstrucci6n del tracto de sali­
da, por lo tanto, la sangre del ventrículo será forzada hacia 
los sinusoides miocárdicos que comunican con esta cámara, de 
estos la sangre puede escapar o flu!r por tres vías: l. las ve­
nas miocárdicas, 2. ramificaciones de las arterias coronarias, 
o 3. directamente a los capilares miocárdicos; de cualquiera de 
estos sitios, la sangre finalmente llegará a la aurícula dere­
cha a través del seno coronario. Es raro, pero puede haber co­
municaci6n tuneliforme entre el seno coronario y la aurícula 
izquierda (12]. Raghib (14], encontr6 una fístula entre la ar­
teria coronaria circunfleja y el seno coronario y observ6 nume­
rosos sinusoides miocárdicos por donde la sangre aparentemente 
fluía del ventrículo izquierdo hacia las arterias coronarias, 
de ahí al seno coronario y finalmente a la aurícula derecha. 
Todo el trabajo del coraz6n se realiza por el ventrículo dere­
cho que se hipertrofia desde la vida intrauterina; esta malfor­
maci6n es una de las pocas anomalías congénitas que tienen gran 
crecimiento de cavidades derechas en el momento del nacimiento, 
La aorta ascendente y consecuentemente la circulaci6n coronaria 
y cerebral, se suplen por el flujo a través del conducto arte­
rioso. La cantidad de sangre que fluye a través de cada lecho 
vascular esta determinada primariamente por la resistencia de 
6ste [4,5]; otro factor importante es el tamaño de la comunica­
ci6n entre el atrio izquierdo y el derecho. Si la comunicación 
interatrial es inadecuada en tamaño o ausente, puede causar obs­
trucción venosa pulmonar severa y efectivamente disminuir el 
flujo pulmonar. Por lo tantq, mientras exista un tamaño adecua­
do a nivel de la comunicación interatrial, y las resistencias 
pulmonares sean significantementc más bajas que las sistémicas, 
el flujo pulmonar será proporcionalmente mayor que el sistémico 
[ 4]. La saturación arterial de oxígeno disminuye a medida que 
avanza la edad, probablemente en relaci6n al incremento del da­
ño en el lecho vascular pulmonar (4). 



MANIFESTACIONES CLINICAS: 

La condici6n general y el peso de los infantes afectados se en· 
cuentra dentro de rangos normales al nacimiento. Watson y Rowe 
(13], en su estudio de 43 casos con atresia a6rtica, observaron 
que la disnea, la cianosis y la insuficiencia cardíaca oran las 
principales manifestaciones clínicas, todas de aparici6ntempra­
na y progresivas en severidad. La cianosis usualmente es inten­
sa y aparece en las primeras horas, pero puede ser evidente des­
de el nacimiento o tardar hasta varios días en manifcstarso (13]. 
La disnea puede pasar desa¡1ercibida, pero la taquipnea, como pri­
mer sígno, es invariable desde el nacimiento ya que desde el 
principio existe importante hipertensi6n venocapilar pulmonar 
que aumenta cuando el ventrículo derecho se vuelve insuficiente, 
Y no es raro qua se llegue a diagnosticar insuficiencia respira­
toria del reci6n nacido (membrana hialina) [l,S,13], 
El t6rax puede tener deformidad precordial secundaria al creci­
miento ventricular derecho. La nuscultaci6n revela el segundo 
ruido 6nico, usualmente acentuado por la hipertensión pulmonar y 

puede ir acompañado de chasquido protosist6lico, Generalmente se 
ausculta un soplo sist61ico con intensidad 1 a 11 (escala de IV), 
frecuentemente descrito como suave o soplante y que se escucha 
mejor sobre· la regi6n paraesternal izquierda, principalmente en 
el foco pulmonar; esto se interpreta como soplo pulmonar expul­
sivo por aumento del flujo sanguineo [l,S,13]. Muy raras veces 
se ausculta soplo continuo, ya que el conducto arterioso no sue­
le dnr soplo en esta malformaci6n, por ser amplio y porque no 
existe gradiente entre aorta y pulmonar [S]. 
La insuficiencia cardíaca congestiva probablemente se inicie mu­
cho antes <le que se mani ficste el ínicamente, como insuficiencia . 
cnrt!lncn derecha, pero su apnrici.6n es inevitable)' es hn!iitual­
mente franca entre las 48 y 72 horas después del nacimiento. Los 
sígnos que permiten el reconocimiento son: hepatomegalia, ritmo 
de galope y estertores por congesti6n pulmonar, ingurgitaci6n 
yugular y rara vez se observa edema, a menos qua se asocie a in­
tarrupci6n del arco a6rtico (13]. 
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La pTesi6n arteTial sistémica generalmente es baja, la diferen­
cial Teducida, poT lo tanto, los pulsos peTiféricos son débiles 
[l, 13), Pueden encontrarse pulsos impeTceptibles en los miembros 
supeTioTes y noTmales en los infeTiores, quizás debido a un duc­
tus de buen calibTe inclinado hacia la aorta descendente [S], 

RADIOLOGIA: 

Bl examen radiol6gico no es concluyente. Bxiste cardiomegnlia 
desde el nacimiento [S], Watson y Rowe [13), encontraron que el 
indice caTdiotorác-co promedio ora de O. 62 indicando cTecimion­
to consideTable, La silueta cardíaca tiene forma globular, con 
la base ensanchada por dilataci6n de la vena cava superior y de 
la arteria pulmonar [S,13], fig. 6. 
Bl comportamiento radiológico de los campos {lulmonaTes es diver­
so y varía desde casos con imagen do hipeTtensión venocapilar 
a otTos con imagen de gTan flujo pulmonaT, todo esto según el 
tamaí\o de la comunicaci<ín inteTauricular y del ductus. Si el de­
fecto interauriculaT es pequeí\o, en la posición oblicua deTe­
cha antoTior se obseTva imagen de gTan congestión venosa y cre­
cimiento de aurícula izquierda, con rechazamiento del es6fago¡ 
si el defocto es grande y el ductus estTecho, se puede ver la· 
imagen de gran flujo pulmonar [S]. 

ELECTROCARDIOGRAFIA: 

Tres son los datos electrocardiogrificos fundamentales en esta 
malformación: eje eléctrico desviado hacia la derecha, hiper· 
trofia del ventrículo derecho y de la aurícula derecha (5), fig. 
7. La onda Pes alta y acuminada (0.5 a 4 mm de altura) y ol 
eje de QRS se encuentTa entTe +90° y ·135°. La desviación del 
eje hacia la izquierda no es lo usual, pero se ha rcpoTtado y 

este hecho se debe a la posición eléctrica del corazón [S,13). 
En las derivaciones precordiales deTechas los voltajes son altos, 

9 



con evidencia de hipertrofia ventricular derecha; en ocasiones 
ol patr6n es de qR, indicando gran crecimiento de la aurícula 
derecha. Puedo haber onda T invertida en las derivaciones pre· 
cordiales izquierdas, que sugiere hipertrofia del ventrículo 
izquierdo [ 13). 

liCUCAIWIOGRAFIA: 

La ecocardiografía es un procedimiento seguro y confiable, que 
.puede ser utilizado para delinear la anatomía intracardíaca en 
neonatos en quienes se sospecha síndrome de ventrículo izquier· 
do hipopl6sico, como es el caso en la atresia a6rtica (17). 
El principal hallazgo ecocardiogdfico es un ventrículo izquier· 
do marcadamente hipodesarrollado. El diámetro del anillo valvu· 
lar a6rtico es pequeño y la raíz de la aorta muy delgada. Lla· 
ma la atenci6n una gran cavidad ventricular derecha que con· 
tras ta con un ventrículo izquierdo diminuto o ausente (17,18,19, 
20). La válvula mitral puede ser pobremente perceptible con gran 
distorci6n de los ecos; el movimiento anterior normalusualmen· 
te no se registra, debido a la coexistencia de estenosis o atrc· 
sia mitral (17,18,19,20); cuando se logra registrar, la amplitud 
del movimiento es pequeña y el cierre diast6lico lento (18]. 
Farooki et al. (17], señalan cuatro datos ecocardiográficos que 
son diagn6sticos en el síndrome de ventrículo izquierdo hipo· 
plásico: l. diámetro diast6lico final de ventrículo izquierdo 
menor <le 9 mm; 2. diámetro de la raíz a6rtica menor de 6mm; 3. 
relaci6n entre el diámetro diast6lico final del ventrículo iz· 
quier<lo y el diámetro diast61ico final del ventrículo derecho 
menor a 0,6; y 4. ausencia o gran distorci6n de los ecos de la 
válvula mitral y disminuci6n de la excursi6n de la valva ante· 

rior. 
Algunos autores sefialan c¡ue quizás el sígno ecocardiogrHico más 
seguro para el diagn6stico de síndrome de ventrículo izquierdo 
hipoplásico es la excursi6n de 5 mm o menos de la valva ante· 
rior de la mitral (20]. 
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La ecocardiografía bidimensional ayuda en el diagn6stico defi­
nitivo permitiendonos identificar las estructuras intracardía­
cas y las grandes arterias con mayor claridad que con el modo 
M [1], 

CATETERISMO: 

El cateterismo cardíaco proporciona importante informaci6n y de­
muestra mejor la conformaci6n anat6mica de esta anomalía. Evi­
dencia el corto circuito a nivel aurícular e informa que la 
presi6n en el ventrículo derecho y la arteria pulmonar es de 
tipo sistémico; que existe gran insaturaci6n a6rtica [5], 
Cuando el foramen oval es permeable, se observa un incremento 
inmediato en la saturaci6n de oxígeno de la muestra de sangre 
obtenida del atrio derecho sobre aquella obtenida de la vena 
cava (1,4]. Krovetz (4], encontr6 que las nresiones en el lado 
derecho del coraz6n eran marcadamente elevadas, y que la pre­
si6n media de la arteria pulmonar era igual o excedía a la pre­
si6n arterial media sistémica. 
El cateter pasa de la arteria pulmonar a la aorta descendente 
a través del conducto arterioso, fig. 8, pero en ocasiones no 
aclara los hechos anat6micos de la porci6n ascendente. La an­
giocardiografía y la cineangiocardiografía muestran el creci­
miento de las cavidades derechas, la dilataci6n de la arteria 
pulmonar, y la presencia de un ductus que se continua con la 
aorta descendente, pero en ocasiones puede quedar sin visuali­
zarse el cayado a6rtico y s6lo puede establecerse con certeza 
el diagn6stico de persistencia del conducto arterioso con cor­
to circuito invertido (5]. La inyecci6n del medio de contraste 
en la aurícula izquierda puede hacer que se visualizo un ven­
trículo izquierdo diminuto, si la válvula mitral es permeable, 
fig. 9. La aorta ascendente en la proyecci6n anteroposterior, 
usualmente se visualiza débil y delgada a la derecha de una 
enorme arteria pulmonar [1], fig. 8. 
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TRATAMIENTO: 

La complejidad anatómica de esta malformación de ha considera­
do prohibitiva para la sobrevida a lnr30 plazo, y generalmente 
sólo se ha recomendado el tratamiento de sosten [7], 
Debido a que en la mayor parte de los infantes, en quienes el 
diagnóstico de atresia n6rtica se ha considerado, presentan in­
suficiencia cardíaca congestiva, la primera maniobra en el tra­
tamiento debe ser la digitalizaci6n vigorosa, Usualmente esto 
se combina con la administraci.6n de un diur6tico y ambiente oxi­
genado [1]. 
Como el paciente con atresia a6rtica depende de la persistencia 
en la penneabllidad del conducto arterioso, el tratamiento m6-
dico agresivo y el estudio temprano con los procedimientos auxi­
liares son necesarios para establecer que el paciente tiene le­
siones remediables [l]. 
La demostración original por Coceani y Olley de que las prosta­
glandinns tipo E (PGE) son potentes relajantes del cornlucto ar­
terioso, confirmadosubsecuentemente por otros estudios en ani­
males, in vitro e in vivo, sugirieron su uso en estos pacien­
tes [21,22]. Algunos trnbajos de investigaci6n señalan que el 
tono muscular del conducto arterioso en el feto, es controlado 
por la producci6n endógena de compuestos do PGE [21]. La indo­
metacinn y ol acido eicosa-5,8,11,14-tetrainoico, ambos blo­
queadores de la síntesis de prostaglandinas, producen una in­
tensa y persistente contracci6n del conducto arterioso, mien­
tras que el glutnti6n reducido, un conocido estimulador de la 
síntesis de PGE, lo relaja [21]. Estos datos, a la vez que su­
gieren que las prostaglandinas pueden ser responsables para el 
mnntcnimiento de la permeabilidad del conducto arterioso en el 
feto, tambi6n proporcionan un nuevo acceso para el tratamiento 
de ciertos defectos cardíacos cong6nitos (21,22]. 
Se ha demostrado que mientras la PGE·2 es un d6bil vasocons· 
trictor, la PGE-1 es un débil vasodilatador en los vasos pul­
monares, por lo tanto la PGE-1 se considera la mejor opci6n [2~ 
22]. J.a capacidad de la PGE-1 para relajar el conducto artorio· 
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so es independiente de la Pez, do tal manera que la rolajaci6n 
ocurre tanto en altas como en bajas concentraciones de oxígeno. 
La dosis usualmente es de 0,025 a 0,1 mcg/Kg/min [22). Se debe 
esperar hipotensi6n arterial en vista de su efecto vasodilata­
dor sistémico, sin embargo, la sensibilidad del músculo liso 
del conducto a la PGE es mayor que aquella del músculo liso vas­
cular ordinario, y la hipot~n•i~n sist6cicu es leve (menos <le 
5 mmHg) [21), También se ha reportado pirexia debido a su acci6n 
central, pero el efecto os revérsible. De cualquier manera, si 
ocurren efectos secundarios, estos son reversibles debido a (!Ue 
los compuestos de PGE circulantes son rápidamente degradados 
en el recién nacido [21]. 
Después de iniciar la infusi6~ de"PGE-1 el flujo urinario au­
menta, probablemente por incremento de la perfusi6n renal o por 
efecto directo sobre la funci6n renal. La perfusi6n tisularpe­
rif6rica aumenta y es evidente la mejoría del llenado capilar. 
Se ha observado que la PC02 tiende a aumentar, y esto puede es­
tar relacionado a mejoría de la insuficiencia cardíaca, con la 
consecuente reducci6n de la frecuencia respiratoria [22]. Por 
lo tanto, de acuerdo con estas bases, la infusi6n de PGE-1 de­
be ser parte del tratamiento de aquellos infantes en quienes es 
potencialmente importante mantener permeable el conducto arte­
rioso, como es el caso de ln atresia a6rtica [7]. Debe de ini­
ciarse durante el traslado del paciente de un hospital perifé­
rico a un centro mayori mientras se espera el tratamiento qui­
rúrgico de urgencia; o si la cirugía debe ser demorada o es 
técnicamente imposible debido n unn anatomía desfavorable [21) .. 
También puede ser de ayuda en el post-operatorio si el corto­
circuito aorto-pulmonar es inadecuado y el flujo sanguinco pul­
monar depende de la persistencia del conducto arterial [21]; 
este grupo de pacientes se encuentra en extrema gravedad con­
forme el conducto arterioso se constrifle y si no son sometidos 
a cirugía , generalmente mueren dentro del primer mes de vida, 
Se han intentado numerosos procedimientos quirúrgicos en el sín­
drome de hipoplasia del ventrículo izquierdo y atresia a6rtic~ 
para mejorar el vaciamiento de la aurícula izquierda, aumentar 
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el flujo sanguineo sistémico y la perfusión coronaria, y con­
trolar el fluj.o sanguineo pulmonar con el fin de proteger a los 
pulmones de cambios hipertcnsivos (8], 
Si la comunicación intcratrial grande, el conducto arterioso 
porsistentc o un defecto septal ventricular contribuyen para 
aumentar la longevidad en estos pacientes, entonces la propo­
sición de un tratamiento quirúrgico paliativo parece razonable 
[3] ¡ la experiencia quirúrgica esta limitada a reportes de ca­
sos: Cayler et al. en 1970, anastomosaron la aorta a la arte­
ria pulmonar (fístula de Kntcrston) y ligaron las arterias pul­

·monares derecha e izquierda distalmente. Esto aumentó ln per-
fusión aórtica y substituyó a un conducto arterioso en vias de 
cierre. La ligadura distal de las arterias pulmonares aseguró 
que el flujo de derecha a izquierda (de arteria pulmonar a aor­
ta) continuara, y también disminuyó el flujo pulmonar detrás 
de las arterias ligadas, limitando el trabajo del corazón de­
recho (3,7]; posteriormente, Preedom et al. en 1977 construye­
ron una fístula de Potts (anastomosis de la arteria pulmonar 
izquierda con la aorta descendente) y ligaron individualmente 
las arterias pulmonares en un nifio con atresia aórtica. Ambos 
pacientes murieron sin otra cirugía definitiva (7]. Litwin et 
al. en 1972, sugirieron que las concidcrables limitaciones in­
herentes en la ligadura de las ramas de la arteria pulmonar, 
podían evi tarso colocando un conducto del tronco de la arteria 
pulmonar a la aorta descendente, además de una banda distal en 
la arteria pulmonar y li3ndura del conducto arterioso, Pero la 
arteria pulmonar en ocasiones es muy corta para poder acomodar 
un conducto y una banda, sin com~romcter la rama derecha [7], 
Doty et al. en 1980, propusieron otro procedimiento quirúrgico 
que consistfn en colocar un conducto del tronco de Jn 01·terin 
pulmonar, ligadura del conducto arterioso y restricci6n del flu­
jo pulmonar por medio de un parche perforado en el tronco de la 
arteria pulmonar. El paciente muri6 12 meses despu6s con un a­
delgazamiento fibrótico en el sitio donde se coloc6 el parche 
(7 ,8]. 
Moodie et al. en 1972 [3Í, señalaron que el entendimiento de la 
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anatomía y fisiopatolog!a de esta lesi6n garantiza los intentos 
quirúrgicos en paliaci6n, y describieron su metodo para abordar 
al paciente de la forma siguiente: l. realizar temprano el cate­
terismo cardíaco, antes de que ocurra acidosis láctica e insufi­
ciencia cardíaca congestiva, para determinar la hemodinámica 
circulatoria; Z. efectuar una septostom!a auricular durante el 
cateterismo para descomprlmlr In nur{cula izquierda y permitir 
una mejor mezcla de sangre; 3. en la cirugía, crear una anasto­
mosis aorto-pulmonar o insertar un injerto prost6tico de la ar­
teria pulmonar a la aorta en aquellos casos en los cuales exis­
ta un gradiente de presión entre la arteria pulmonar y la aorta; 
4. ligadura distal de las ramas de la arteria pulmonar para pro­
mover corto-circuito de derecha a· izquierdo y disminuir el flu­
jo sanguineo pulmonar. 
Debido a los trabajos que desarrolló Fontan, durante la decada 
de los setentas, la cirugía reparativa resultó posible para pa­
cientes con atresia tricuspidea y otras cardiopatías congénitas 
con un solo ventrículo efectivo. Esta operaci6n "fisiologicamen­
te correctiva", se basa en la observaci6n de que si la resisten­
cia vascular pulmonar es baja, corno en el pulrn6n maduro normal, 
la circulaci6n de la sangre a través de la vasculatura pulmonar 
puede ser lograda sin un ventrículo "pulmonar". La aurícula de­
recha puede cumplir esta funci6n [7). 
En principio, los pacientes con síndrome de ventrículo izquier­
do hipoplásico pueden ser similarmente tratado's, utilizando a 
la aurícula derecha como una cámara de bombeo para la circula­
ci6n pulmonar y el ventrículo derecho como una cámara de bombeo 
sistémico. 
En 1979, Norwood y colaboradores iniciaron un programa para eva­
luar la posibilidad )' efectividad del tratamiento qui rúrcico en 
dos estadios. En base a la anatomía cardíaca de infantes con es­
te síndrome y las consideraciones fisiol6gicas para la cirugía 
reparativa, los siguientes objetivos parecen ser esenciales en 
el primer estadio quirúrgico: l. establecer una comunicnci6n 
permanente no obstruida entre el ventrículo derecho y la aorta; 
z. limitar el flujo sanguineo pulmonar y la presi6n arterial pul-
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monar a niveles cercanos a los normales; y 3. establecer una 
gran comunicación interatrial [7), 
El primer objetivo es necesario para una perfusi6n sistémica 
adecuada y preservaci6n de la funci6n ventricular, y los otros 
dos son esenciales para el desarrollo normal de la vasculatura 
pulmonar. Estos son los principios para la cirugía paliativa 
[7. 8]. 

El m6todo utilizado actualmente por Norwood, consiste en la re­
construcci6n de la aorta ascendente y arco a6rtico por medio de 
una anastomosis entre el tronco de la arteria pulmonar y estos, 
Este procedimiento establece un flujo anter6grado sin obstruc­
ción del ventrículo derecho (la nueva cámara de bombeo sistémi­
co) hacia la aorta. El flujo sanguíneo apropiado para el desa­
rrollo normal de la vasculatura pulmonar se obtiene mediante una 
fístula de Blalock-Taussig convencional [7]. 
Posteriormente, la corrección "fisiol6gica" se completa cuando 
las resistencias pulmonares hayan alcanzado los niveles norma· 
les bajos, Después de quitar la fístula, se construye un parche 
interatrial que proporcione continuidad entre la aurícula iz­
quierda y la v&lvula tricúspide a través del defecto septal au­
ricular, de este modo separando la circulación pulmonar de la 
sistémica, y la circulación arterial se completa por medio <le 
la anastomosis de la aurícula derecha a las arterias pulmonares 
[7]. 

La alta frecuencia de coartación de la aorta con atresia valvu­
lar a6rtica es importante y debe de tenerse en cuenta si even· 
tualmente se planea un procedimiento quirúrgico [6,8], 
Si se establece la presencia de ventrículo izquierdo normal, 
tanto por angiografía o ecocardiografía, el mantener la permea· 
bilidad del conducto arterioso y ligar las arterias pulmonares, 
seran los requerimientos quirúrgicos para una paliación tempra· 
na. La corrección completa separando la circulación sistémica 
de la pulmonar y establecer la conexión entre el corazón y la 
aorta, puede ser planeada para un estadio posterior [11]. 
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PRONOSTICO: 

En general es muy malo a corto plazo: los pacientes mueren en 
las primeras horas o meses de nacidos, La supervivencia depen­
de fundamentalmente del tamaño de la comunicacitSti interatrial 
y del conducto arterioso [5,7]. 
De 223 infantes con atresia a6rtica registrados por el Progra­
ma Replonal de Cardiologfa Infantil en ~cw England, E.U.A,,to­
dos fallecieron antes ele cumplir un ano do edad [7]. El 25% de 
las muertes por causa cardiol6gica fueron durante la primera 
semana de vida, y ol promedio de sobrevida reportado es de 4 a 
~3 d!ns [7]. Watson y Rowe [11], estudiaron 43 casos y encon­
traron que el promedio de edad a la que fallecieron fue de 4.5 
días, sin embarco se han reportado sobrevidas has tu de 3. 5 años 
[3], Desafortunadamente, lo más importante de esta malformnci6n 
es que debe ser diferenciada de otros dos6rdenes que so mani­
fiestan en la primera semana de vida, con datos clínicos simi­
lares, y para los cuales existe tratamiento 6til [l]. 
A6n cuando parezca que un paciente con aorta ascendente de buen 
tamaño, comunicaci6n intoratrial amplia, válvula mitral permea­
ble y defecto interventricular puede tener mejor pron6stico, 
estos factores no siempre explican las raras sobrevidas durante 
el primer año. La muerte en los· primeros días generalmente es 
debido al cierre del conducto arterioso y a la consecuente dis­
rninuci6n en la perfusi6n tisular. Si el conducto permanece.per­
meable, la muerto en la infancia generalmente resulta por insu­
ficiencia cardíaca congestiva [7]. 
Recientemente se ha renovado el inter6s en el tratamiento pa­
liativo en estos pacientes. Est6 o no el ventrículo izquierdo 
bien desarrollado, la sobrevida depende en asegurar una perfu­
sl6n adecuada a la aorta torácica [1]. 
La naturaleza no invasiva do la ecocardiograf!a bidimencionaly 
del doppler, la posibilidad de mayor sobrevida con el uso de 
prostaglandinas y cirug(a paliativa, la mejor selecci6n de can­
ditlatos para ci rug!a, y la evaluaci6n secuencial y longitudinal 
de infantes con atresia a6rtica y ventrículo izquierdo hipoplá-
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sico, pueden mejorar en el futuro el pronóstico de este defec­
to congénito hasta ahora letal [8], 

DESCRIPCION DE CASOS: 

CASO # 1 
Femenino de 6 meses de edad producto de tercer embarazo a tér­
mino, con parto eutócico y que pes6 2.800 Kg al nacer. Al mes 
de edad se inici6 discreta cianosis labial y ungueal; los pa­
dres notaron que la frecuencia respirato~ia había aumentado y 

que presentaba disnea después del llanto. 
Fue vista por el médico quien explic6 la necesidad de cirugía 
por tratarse de cardiopatía congénita, sin embargo, los padres 
no aceptaron y la niña sólo rccibi6 tratamiento a base de di­
gital. ilubo discreta mejoría los primeros 45 días, pero poste­
riormente la sintomatología aument6 progresivamente hasta ser 
casi intolerable. 
Ingresó al *I.N.C. con manifestaciones francas de insuficien­
cia cardíaca congestiva y cianosis intensa. El hipodesarrollo 
pondoestatural era evidente. Se auscultó galope; el 2° ruido 
estaba acentuado; existía chasquido protosist6lico y en el me­
socardio soplo continuo. La radiografía 5ostr6 cardiomegalia 
grado 11, crecimiento de la aurícula derecha y dilatación de 
la arteria pulmonar. El **ECG tenia el AQRS a +60°, crecimien­
to de la aurícula derecha, crecimiento del ventrículo derecho 
e hipertrofia del izquierdo, Se le practicó cateterismo car­
díaco y se encontr6 rersistencia del conducto arterioso y co­
municaci6n interatrial; las presiones de aorta, tronco de ar­
teria pulmonar y de ventrículo derecho fueron semejantes (63/34, 
62/30/43 y 69/2 respectivamente); la saturación de oxígeno en 
tronco de la arteria pulmonar y en aorta descendente fue la 
misma (43%}. El paciente falleció pocas horas despues del ca­
teterismo . El estudio necr6psico mostró: gran crecimiento de 
aurícula y ventrículo derechos; ventrículo izquierdo pequeño 
con sus paredes muy engrosadas; atresia valvular a6rtica con 

*Instituto Nacional De Cardiologia "Ignacio Chavez" 
**Electrocardiograma 
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severa hipoplasia de la aorta ascendente; persistencia del con­
ducto arterioso; estenosis mitral y foramen oval permeable. 

CASO # 2 

Femenino de 11 meses de edad producto de primer embarazo a tér­
mino, con parto eut6cico y 3, 095 Kg de peso, Fue vista por pri­
mera vez en el I.N.C. a la edad de 6 meses. Los padres conside­
raron su salud normal, con excepci6n del crecimiento que fue 
lento. 
A la exploraci6n se encontr6 hipodesarrollo y ligera cianosis. 
Los pulsos femorales y braquiales eran normales. El precordio 
era prominente con un fuerte impulso ventricular derecho. Se 
auscult6 el 2° ruido muy acentuado además de un soplo sist6li­
co intenso paraesternal bajo y sobre el foco pulmonar. Existía 
hepatomegalia, 

La radiografía mostr6 cardiomegalia grado III e hipertensi6n 
venocapilar pulmonar. El ECG con AQRS a +120° y crecimiento de 
ventrículo derecho. Se practic6 cateterismo cardíaco y se en­
contr6: persistencia del conducto arterioso, comunicaci6n in­
teratrial, atresia adrtica con estenosis mitral y ventrículo 
izquierdo hipoplásico; hipertensi6n pulmonar severa (78/29/53 
mmHg), Con estos datos se propuso cirugía pero no fue aceptada 
por los padres. Se continuo con tratamiento a base de digital 
y diuréticos, sin embargo, en su úÚima visita la cianosis y la 
disnea habían aumentado. Se perdi6 su rastro en el seguimiento. 

CASO # 3 
Femenino de 44 días, producto de embarazo a término, con parto 
eut6cico y que pes6 3.070 Kg al nacer. A la segunda semana de 
edad se encontraba en insuficiencia cardíaca congestiva y con 
cianosis intensa. Fue traída al I.N.C. por crisis hip6xicas las 
cuales habían aumentado en frecuencia hasta 2 a 3 episodios por 
día en la Última semana. Mostraba hipodesarrollo pondoestaturnl. 
El 2º ruido estaba disminuido, y se escuchaba un soplo sist6lico 
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paraesternal izquierdo muy intenso, Los pulsos femorales eran 
débiles. La radiografía mostró cardiomegalia grado 111, creci· 
miento do la aurícula derecha, hiperflujo pulmonar e hiperten· 
sión venocapilar pulmonar, El ECG tenía el AQRS a +100° además 
de hipertrofia ventricular derecha con sobrecarga de presión. 
Se le practicó cateterismo cardíaco que mostró persistencia del 
conducto arterioso y atresia aórtica. La presi6n dol tronco de 
lu arlcrla pulmonar y de la aorta descendente fueron practica· 
mente iguales (75/37/54 y 77/38/56 mmHg respectivamente). Dos 
<lías despu6s la paciente falleció subitamente. El estudio ne­
~rópsico reveló dilataci6n e hipertrofia de la aurícula y del 
ventrículo derechos; atresia aórtica, con aorta ascendente muy 
hipodesarrollada; conducto arterioso parcialmente constrefiido 
(2.5 mm); estenosis mitral severa y foramen oval permeable; el 
ventrículo izquierdo era diminuto. 

CASO # 4 
Masculino de 4 meses de edad producto do cuarto embarazo a t6r­
mino, con parto eutócico y que pesó 3.100 Kg al nacer. Fue re­
forido al I.N.C. por cianosis y soplo sistólico intenso, 
A la exploración presentaba cianosis intensa e insuficiencia 
respiratoria severa. se palpaba· fuerte impulso ventricular de­
recho. El 2° ruido estaba muy acentuado y tenía soplo sistdli· 
co expulsivo intenso en el foco pulmonar. Existía hepatomegalia 
y los pulsos femorales estaban disminuidos. 
La radiografía mostró cardiomegalia grado III con crecimiento 
de la aurícula y del ventrículo derechos; arteria pulmonar di­
latada e hiperfluj o pulmonar, Además tenía varios focos neumó­
nicos diseminados. El ECC con AQRS a +100° y crecimiento de la 
aurícula y del ventrículo derechos, Inmediatamente se asistió 
al paciente con ventilación mecdnica, se sedó y se inició digi­
talización y antibióticos intravenosos. A pesar de esto no se 
obtuvo buena respuesta y falleció pocas horas después. El estu· 
dio necrópsico demostró gran dilatación de cavidades derechas; 
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persistencia del conducto arterioso¡ atresia valvular a6rtica 
con la consecuente hipoplasia de aorta ascendente¡ estenosis 
mitral y foramen oval permeable. 

DISCUSION: 

La atresia aórtica es una entidad poco frecuente. La primera 
publicaci6n data a 1814 y se debe a Farre [23]. Para 1967, s6lo 
existían ioo casos reportados en la literatura médica. 
A pesar de que su frecuencia es baja y su tratamiento s6lo pue­
de ser paliativo, con pron6stico muy sombrio en casi ln tota­
lidad de los casos, la atresia a6rtica no deja de ser una mal­
formaci6n cardiovascular cong6nita importante debido a que se 
trata de una anomalía prácticamente intolerable desde el naci­
miento, y que dentro de lo posible exige tratamiento temprano. 
El promedio de vida en estos pacientes es muy corto, ya que la 
mayoria mueren dentro de la primera semana si no se les insti­
tuye algun tratamiento. Por tal motivo la actitud del médico 
debe ser agresiva y rápida para llegar al diagn6stico preciso, 
conocer con detallo las características anatomofuncionales y 

así formar un criterio respecto al pron6stico y las posibili­
dades de cirugía. 
Las principales manifestaciones clínicas que orientan el diag­
n6stico son: cianosis intensa, disnea, signos tempranos de in­
suficiencia cardíaca global, pulsos débiles e hipotensi6n, so­
bre todo en miembros superiores, y gran cardiomegalia n expen­
sas de cavidades derechas que data del nacimiento. El diagn6s­
tico diferencial se hace con otras condiciones asociadas a so­
brecarga de cavidades derechas, tales como: ln conexi6n nn6ma­
la total de venas pulmonares, que no suele determinar cianosis 
tan intensa desde el nacimiento, a no sor que la conexi6n sen 
en la vena hepática, pero en estos casos el coraz6n es pequefio; 
la estenosis pulmonar pura y grave puede dnr cianosis e insu­
ficiencia cardíaca desde el nacimiento, existe cardiomcgalia y 
flujo pulmonar normal 6 disminuido; lo mismo puede decirse de 
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la atresia pulmonar sin comunicaci6n intervent.ricular y en o.ca­
siones do la anomalía de Ebstcin. El la transposici6n de las 
grandes arterias existe cianosis intensa y puede haber sígnos 
de insuficiencla cardíaca desde el nacimiento, sin embargo, la 
cardiome¡¡alia es mucho menos importante y no suele estar presen­
te desde el nacimiento. No es difícil confundir la atresia pul­
monar con comunicaci6n intervcntricular con la atresia a6rticn, 
principalmente cuando la circulaci6n pulmonar se lleva a cabo 
por las arterias bronquiales; en estas circunstancias la ciano­
sis es intensa y existe gran cardiomegalia, sin embargo, el con­
·torno de la silueta cardiovascular es diferente ya que no se 
observa el cono de la arteria pulmonar (escavado) que da la apa­
riencia de zapato sueco, mientras que en la atresia a6rtica la 
arteria pulmonar es prominente, ya que maneja flujo y pres iones 
sistémicas. 
En la actualidad la ococardiografín y principalmente, la cine­
angiocardiogrnfía, permiten un diagn6stico de seguridad al de· 
linear las caracteristicas anat6micas con 6ptima precisi6n. 
La sobrevida perinatnl en infantes con atresia a6rtica depende 
del mantenimiento do la circulaci6n sistémica a trav6s del con­
ducto arterioso; por lo tanto, el uso de prostaglandinas es útil 
para mantener al conducto permeable mientras se lleva a cabo el 
tratamiento quirúrgico. El tratamiento médico con medidas anti­
congestlvas prácticamente no modifica la historia natural de es­
ta anomalía. 
La' cirugía es imperativa si se quiere prolongar la vida do estos 
pacientes, aunque desgraciadamente en la mayoría de los casos 
s6lo llega a sor paliativa debido a que la condici6n anat6mica 
no permite una corrocci6n adecuada, o a que el paciente muere 
antes de que se intente la intervenci6n correctiva. 
So han empleado numerosas técnicas quirúrgicas en estos pacien­
tes, con el fin de obtener un estado hemodinámico lo más cerca­
no posible al fisiol6gico. l.n t.Scnica que se utilizc, así como 
los resultados que se obtengan, dependerán fundamentalmente tlel 
grado de severidad y número de malformaciones existentes. 
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Recientemente se ha reportado [7] un caso en el que se obtuvo 

una "correcci6n fisio16gica", pero la determinaci6n de la efi­
cacia del procedimiento utilizado en este caso, debe confirmar­
se con seguimiento de un grupo mayor de pacientes. 
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Pigura l. Se observa gran dilatación del ventrículo derecho (VD) 
con hipertrofia de la pared y musculatura trabecular prominente; 
ventrículo iÍquierdo (VI) con gran hipertrofia; válvula mitral 
(VM) pequena y de carácter obstructivo; ,la flecha seffala el pi­
so sigmoideo aórtico donde no existe comunicación. 
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Figura 2. Se observa iaportante dilataci6n del ventrículo dere­
cho con ¡ran hipertrofia de la musculatura trabecular¡ el ven­
triculo izquierdo (VI) taabi6n esta hipertrofiado y su cavidad 
es pequefta¡ la v6lvula aitral (VM) es e~ten6tica¡ el tracto de 
salida del ventrículo iz(!ulerdo esta reducido y la dlvula a6r­
tica es s6lo un diafragma fibroso. 
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Figura 3. Se observa la aorta (Ao) en su porci6n ascendente, la 
cual es hipoplifsica ¡ dilataci6n de la arteria pulmonar (AP) ¡ ven· 
tr!culo derecho. 
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Figura 4. Se observa la cavidad ventricular izquierda (VI) redu­
cida en tamallo en comparaci6n con la del ventrículo derecho (l'íl), 
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Figura 9. 
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Figura 6. Teleradiograf!a de t6rax donde se observa cardiomega­
lia con ensanchamiento de la base por dilatación de la vena cava 
superior y de la arteria pulmonar, El flujo pulmonar esta aumen­

tado. 
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Figura 7. Electrocardiograma que muestra desviación del eje fron­
tal hacia la derecha; ondas P acuminadas y grandes fuerzas de la 
aasa ventricular derecha. Todo esto indicativo de hipertrofia de 

cavidades derechas. 
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PiguTa 8. Aortografía en proyecci6n anteroposteTior. El catete­
Tismo se Tealiz6 poT vena safena derecha. Sepas6 a la auTÍcula 
derecha, ventrículo deTecho y al tronco de la aTteria pulmonar 
y de ahí, a través del conducto arterioso, nl istmo de la aorta. 
Se observa el llenado de lo aorta ascendente (Ao) que es hipo­
plásica con calibre semejante al de las coronarias (ci y cd), 
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Figura 9, Angiocardiograma en levofase con proyecci6n anteropos­
terior. Se observa que las venas pulmonar~s conectan con la aurí­
cula izquierda (ai) y6sta no tiene comunicaci6n con el ventrícu­
lo izquierdo por existir atresia mitral asociada (flechas), 
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