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INTRODUCCION

Cabe iniciar la introduccidn de este trabajo tratando-
de aclarar algunos puntos sobre la definicibn y concepto de la-

atresia tricuspidea,

Por Atresia Tricuspidea se define a la ausencia de co-
nexidén auriculo ventricular, entre la Auricula derecha y el ven
triculo derecho, la cual puede ser secundaria a la presencia de
una membrana imperforada en el piso del atrio derecho, existien
do de este modo conexién virtual entre ambas cémaras cardiacas-
con presencia de un aparato valvular tricuspideo rudimentario y
de un septum de entrada del VD incompleto; o bien piso muscular
en la auricula derecha el cual al transiluminarse o perforarse-
comunicarid directamente al ventriculo morfologicamente izquier-
do o cimara‘principal, habiendo también en muchos casos una ci-
mara tipo via de salida sin conexién A-V de tipo morfoldgico de

recho.

En base a lo anterior, se entiende que existan algunas
corrientes dentro de los especialistas que sugieran que dadas -
las caracteristicas mencionadas anteriormente, consideren a la-
Atresia Tricuspidea dentro de la clasificacidén de los ventricu-

los Gnicos 1,2,3.



Anderson y cols, 2,3 han propuesto desde fines de la-
década pasadu que sc cambie la denominacidn de la entidad que -
estamos tratando y para evitar confusiones en casos especificos
pero finalmente significativos al de "Atresia del Orificio Auri
culo-Ventricular Derecho con o sin camara de salida’. Lo ante-
rior bdsicamente en relacidén a que hay cusos en series publica-
das 2,3 en que no cxiste membrana imperforada en el piso de la
auricula derecha, ni orificio en si para comunicacién con la ci
mira ventricular derecha morfoldégicamente o que en otros €asos-
analizando las caracteristicas de la membrana imperforada y de-
la..... vilvula A-V que si existe formada, nos cncontramos con-
casos de "atresias mitrales" pero con comportamiento de “Atre--
sias tricuspideas" (es decir derivando la sangre venosa a la au
ricula con sangre arterial y a la circulacién sistémica y pulmo
nar por el ventriculo sistémico) tanto funcionalmente sdélo o co

mo resultado de una L-Asa bulboventricular..,

En apoyo de lo anterior, sc¢ han hecho investigaciones-
anatdémicas e histcldgicoas con respecto al comportamiento del -
sistema de conduccidén 2,4,5,0,7 en los casos mencionados de - -
ausencia de orificio AV, derecho y de membrana imperforada, ha
biéndose cncontrado que la distribucidn v localizacién del Nodo
Av y del sistema His-Purkinje es difcerente en ambas, siendo la-
del segundo caso muy similar a lo encontrado cn Estenosis tri--
cuspideas congénitas scveras con hipoplasia del Vd y en los ca-

sos de CIV amplias fibrosas y musculares; por otro lado, la - -



ausencia del orificio, se comporta anatémicamente en las vias -
de conduccidn como les ventriculos f(inicos morfologicamente iz--
quierdos con pequeiias variedades, asi como en los casos de do--
ble via de entrada del V.I., hechos que serin adecuadamente ana

lizados en el capitulo correspondiente.

Una situacién relevante digna de mencionarse es ¢l he-
cho de que el comportamiento clinico y fisiopatdlogico en ambos
casos incluidos en la definicidn es practicamente idéntico, --
por lo cual durante mucho tiempo no tuve importancia la diferen
ciacién adecuada, ya que también sc empleaba la misma terapeliti

ca paliativa y radical.

Ilustrando lo anterior hay algunos reportes en la lite
ratura acerca de casos de estenosis tricuspidea severas simulan
do A. Tricuspidea '8. 8in embargo en los {ltimos tiempos se -
han intentado operaciones radicales diferentes para algunos ca-
sos de membranas imperforadas con aceptables desarrollos del Vd
mediante un implante de prétesis tricuspidea y una reconstruc--
cidn del VD, desgraciadamente, con hasta ahora muy malos resul-

tados 8.

A pesar de todas las lineas previamente escritas, noso
tros consideramos de aqui en adelante como la mayoria de los --
autores, a la atresia tricuspidea como la falta de comunicacidn

entre la auricula derecha y el ventriculo derecho, de causa - -



congénita.

El presente trabajo consiste en la revisidn documental
de la casuistica en varios afios de Atresia tricuspidea en el --

servicio de Cardiologfa Pedi&trica del HCN CMN.

El interés de haberlo realizado consiste en que esta -
patologia al igual que otras cardiopatias congénitas en base a-
a la detccién oportuna y temprana,es en muchos casos sujcto de-
cambios positivos en el curso de su historia natural, graciﬂs a
nuevas técnicas de manejo quirfirgico, siendo todo este benefi--
cio obtenido fundamentalmente en bases médicas accesibles pric-
ticamente a todo nivel de atencidn de recien nacidos y en gene-
ral de consulta infantil ya que con los elementos del quehacer-
diaric del médico en contacto con estos pacientes se pucde sos-
pechar fuertemente e incluso diagndésticar el problema con sblo-
la Historia clinica, el electrocardiograma de superficic y la -
placa simple de torax, pudiendo de esta manera referir a los en
fermos & los niveles dltamente especializados para su mancjo in

tegral.

A manera de panorama general sobre la atresia tricuspi
dea diremos que comprende alrededor de 1-3% de todas las cardio
patias congénitas de acuerdo a diferentes autores 9,10, en nues

tro medio, se reporta el 1.7%1t Las primeras descripcionecs del-



problema aparecen en los trabajos de Holmes hacia 1824(11), pe-
ro es hasta los trabajos de Kuhne en 1906 en que se sientan las
bases de la clasificacidn moderna siendo modificada por Edwards
y Burchellen1949 y Gltimanete por Keith en 1967, otros hechos -
histSricos relevantes en relacidn cgn esta patologia es el ad--
venimiento hace alrededor de 4 décadas de las fistulas sistémi-
co pulmonares por Blalock y Taussig seguidos de otros autores -
de diferentes técnicas, desembocando en la primera correccidn -
radical exitosa practicada por Fontan y su grupo en Francia en-
1968, siendo hasta la actualidad con diversas modificaciones --

los mismos recursos quirtirgicos accesibles.

Las caracteristicas principales de esta patologia son-
la presencia de una falta de comunicacifén entre la auricula de-
recha y el ventriculo derecho, teniendo la primera como Gnica -
via de desahogo para 1a circulacidn venosa sistémica una comuni
cacidn interauricular la cual habitualmente es del tipo ‘del fo-
ramen oval pero pudiendo ser del septum primum o secundum. El-
piso de la auricula derecha es generalmente muscular con la pre
sencia de una foseta la cual descansa sobre la porcifn septal -
del cuerpo fibroso central, estando en intima relacibn con el -
ventriculo izquierdo o la cémara principal con moroflogia de --
V.1, Tanto la auricula como el ventriculo izquierdos no presen
tan alteraciones morfoldgicas de interés s6lamente en algunos -
casos la presencia de la yuxtaposicibn de las orejuelas. Entre

ambas cimaras ventriculares, habituaimente una izquierda princi



pal y una derecha hipoplisica en grado variable, existe septum
trabecular y de via de salida, no asi septum de entrada, esto -
dado por la falta de conexidn atrio-ventricular, no llegando el
tabique en la porcidn posterior hasta la cruz del corazon lo---
grindose un acercamiento entre el margen agudo y la cruz, La -
comunicacidn entrc los ventriculos serd a través de un orificio
de bordes musculares en ¢l septum trabeculado de diferente tama

flo. El ventriculo derecho va u tener dimensiones variables de-
pendiendo bisicamente del tipo de conexidn ventriculo arterial-
llegando a ser pricticamente virtual en algunos casos. Son tam
bién hallasgos importantes la presencia de lesiones asociadas -

cardiacas y extracardiacas.

Son hechos bien nocidos dentro de la historia natural
del problema la tendencia en muchos casos a cerrarse o dismi--
nuir de tamafic de las comunicaciones sistémico pulmonares natu-
rales como Cla, CIV,PCA y a la disminucidn de calibre del infuu
dibulo pulmonar empeorando el cuadro dejado a su evol. natural

hasta la muerte,

Por GItimo en este capitulo destacaremos que la Atre--
sia Tricuspidea es una de las principales causas de cianosis se
veras y crisis de hipoxia en las edades tempranas con una muy -

elevada mortalidad en evolucidén natural.



En el resto del trabajo presentaremos nuestros resulta
dos, analizando comparativamente con otras series nuestras va--

riables y finalmente emitiremos conclusiones finales.



OBJETIVOS DEL TRABAJO

- Revisar la cusufstica del problema en nuestro hospi-

tal.

- Establecer la frecuencia del padecimiento en nuestro

medio y poblacion,

- Conocer tipos de presentacifn y formas de la misma -

en nuestro medio.

- Identificar los m8todos de diagndstico mas especifi-

cos y sensibles.

- Conocer los tipos anatdmicos mis frecuentes.

- Conocer el tipo de manejo establecido y su frecuen--

cia entre médico y quirfirgico, y de estos palajtivo y radical,

- Identificacién de pautas pronbsticas para estadisti-

cas vitales.



MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los expedientes clinicos del servicio de-
Cardiologia Pediitrica de enero de 1960 a marzo de 1985, encon-
trando y seleccionando ciento veinte casos de Atresia Tricuspi-
dea.. Posteriormente se recabaron los expedientes electrocardio
grifico, radioldégico y hemodindmico angiogrifico, logrdndose -

lo anterior en la mayoria de los casos.

La informacién ecocoardiogrifica s6lo se tienc de los-

casos recientes por lo relativamente nuevo del método.

Se realizd la seleccidn de variables a ser analizadas-
de acuerdo a las que son significativas en la literatura mun- -

dial.

Se obtuvieron medidas de tendencia central de todos --
los grupos de datos analizados y se compararon de acuerdo a los
tipos y subtipos de las Clasificaciones del padecimiento en es-
tudio propuestas por Kuhne, Edwards y Burchell y finalmente --

Keith.



RESULTADOS

El ntimerc de casos fue de 120, comprendiendo 61 suje--
tos masculinos (50.8%) y 59 femeninos (4%.2%). (Fig. ! y Cua--
dro 1},

La edad de inicio de la sintomatologia, de acuerdo a -
la historia clinica fue de: recién nacidos 79 casos (65.83); de
1-6 meses de edad 17 casos (14.1%)} de 6-24 meses de edad 20 ca
sos {16.6%); y mayores de 24 meses de edad fucron 4 cqsos - .-

(3.33%). {(Cuadro Z y Fig. 2).

Las edades de los pacientes al haber sido captados por
primera vez en nuestra consulta, mismas que se utilizan agrupa-
das para el analisis posterior de las variables son: 0-6 meses-
44 casos (36.6%); 6-24 meses 38 casos (31.6%); y mayores de 24-
meses 38 casos (31.6%). (Fig. 3).

El tipo de presentacifn clinica fue con crisis de hipo
xia en 107 casos (83.1%): en recidn nacidos 79 {(100%); de 1-6 -
meses 14 (82.3%); de 6-24 meses 12 {60%); y mayores de 24 meses
cero casos. El otro tipo de cuadro a la presentacidn fue de in
suficiencia cardiaca con cienosis siendo 13 casos del total - -
(10.83%); recién nacidos: cero casos; de 1-6 meses 3 (17.6%); -

de 6-24 meses 8 (40%); y los mayores de 24 meses con 4 casos --
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(100%). ({Cuadro 3 Fig. 4)

En relacitn a las manifestaciones c¢linicas, se valora-
Ton la presencia y grado de cianosis asi como la auscultacibn -
precordial. En relacidn con la cianosis: tuvieron Grado 1 31 -
casos (25.8%); Grado II 51 casos (42.5%); Grado IIT 31 casos --

(25.85%); y sin cianosis 7 casos (5.83%)}. {Cuadro 4 y Fig. 5).

Con respecto a la auscultacidén precordial, presentaron
soplo holosist8lico izquierdo 78 casos (65%); soplo eyectivo -
pulmonar {26 casos (21.6%); y ambos 16 pacientes (13.33%). - -
(Cuadro 5 y Fig, 6}

Radiclégicamente, se estudid la presencia de cardiome
galia o no, las caracteristicas del flujo pulmonar y posterior-
mente se interrelacionaron e¢stas variables con los tipos anatb-

micos.

De los casos, hubo 18 sin cardiomegalia (15%); ninguno
con flujo pulmonar aumentado, 8 con el flujo pulmonar disminui-
do (44.4%), y 10 con el flujo pulmonar normal (55.53%). Con car
diomegalia se presentaron 102 casos (85%), de los cuales 33 con
flujo pulmonar aumentado (32.3%), con el flujo pulmonar dismi--
nufdo 58 (56.8%), y 11 con el flujo normal (10.7%)., (Cuadro 6-
y Fig. 7).
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En relacién a los tipos anatémicos, con cardiomegalia,
tuvimos: del tipo la. ! con el flujo pulmonar aumentado y 3 dis
minuido; del 1b 3 con flujo aumentado y 17 disminuido con 4 nor
males; del tipo Ic 19 aumentado, 36 disminuido y 7 con flujo p.
normal; tipo I1b 3 con flujo aumentado, 2 disminuido, y por Gl-
timo del tipe Ilc hubo 7 casos con el flujo aumentado. De los-
casos sin cardiomegalia, del tipo la 2 con' flujo pulmonar dismi
nuido; tipo Ib 1 disminuido, 2 con flujo normal; tipe Ic 2 con-
flujo dismunuido y 6 casos normales; tipo Ila 1 caso diminuido-
y 2 normales; tipo IIb 1 caso con el f. pulmonar disminuido y -
por Gltimo un tipo IIc con el flujo pulmonar disminuido. (Cua--

dre 7).

Del electrocardiograma de superficie de 12 derivacio--
nes, la Gnica variable reportada y analizada fue el comporta---

miento del AQRS en el plano frontal,

Tuvimos desviacidén a la extrema izquierda en 113 casos
(94%) y sb6lo en 7 casos no se registrd desviacidn del eje (6%).

(Cuadro 8 y Fig. 8 y 9).

En relacidén con los tipos anat6micos, tenemos con el -
eje entre 0 y +90: 1 caso de los tipos Ia, Ib, Ic, IIa, IIcy 2
del tipo ITb. Con el eje eléctrico entre 0 y -30: 5 casos tipo
Ia; 26 tipo Ib; 69 tipo Ic; 2 tipo IIa; 4 tipo IIb; y 7 tipo
IIc. (Cuadro 9).



En todos los pacientes de la serie se realizb catete--
rismo cardiaco.. Se tomaron presiones en la Aurfcula derecha e-
izquierda en 37 casos.. buscando la presencia de gradiente en--
tre las dos cavidades con las sig. lecturas: 1 mmlig en 11 casos;
de 2 mmHg en 3 casos y de mis de 3 mmHg en s6lo un caso. (Cua-
dro 10),

Se logrd sondear la arteria pulmonar en 17 casos con -
los siguientes rangos de presiones: sist6lica de 14 = 90 mmHg;-

diast6lica de 7 = 50 mmHg; y media de 10-60 mmHg (Cuadro 11).

Por medio del angiocardiograma se logrdé la identifica-
cién de los tipos y subtipos anatbmicos de acuerdo a la clasifi
cacifn de Kuhne (1906) modificada por Edwards y Burchell (1949)
y posteriormente por Keith (1967) realizando en todos los casos
inyecciones en la aurfcula derecha y en el ventrfculo izquierdo,

ademfs se logr6 la identificacifn de las lesiones asociadas.

De los tipos anét&micos tenemos: 102 tipo I (85%) con-
los subtipos Ia. 6 casos (5.8%); Ib 27 casos (26.4%); y tipo Ic
70 (68.6%)., Del tipo II son 17 casos (14.99%), con los subti--
pos: Ila 3 casos (17,6%); IIb 6 casos (35.2% y tipo Ilc 8 casos
(47%). No hubo en la serie casos del tipo III. (Cuadro 12) y-
Fig. 10}

Se detectaron lesiones asociadas en 24 pacientes sien-

do 1la mis importante: 10 casos de Persistencia del conducto ar-
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terioso; 7 casos de llipoplasia del tronco de la arteria pulmo--
nar; 4 casos de Arco adrtico derecho; 2 casos de yuxtaposicidn-
de orecjuelas; y 7 casos considerados como micelaneos. (Vide --
infra). {Cudros 13 y 14). Recicntemente el Eco modo B se ha --
utilizado rutinariamente y en lus Gltimos 20 casos ha tenido al

ta especificidad diagndéstica, (Fig. 11).

En relacién con el mancjo de los pacientes, se anali--
zan dos varizbles que son manejo mwédico y mancjo quirlrgico, es

te subdividido en operaciones paliativas y en definitivas.

En 45 casos sélo se did manejo médico (37.5%) y a 75 -
(62.5%) quirdrgico aplicfindose Fistula sistémico pulmonar en 63
casos: Blalock-Taussig 37 casos; Waterston 11; Potts 7; HEster--
ling-Edwardes 5 y Glenn 3 casos.... {Guadros 15 y 16), y Opera-

cién de Fontan en 12 casos.



CUADRO 1

ATRESIA TRICUSPIDEA
CRUSO CLINICO
(n=120)
SEX0
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ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
{n=120)

DISTRIBUCION POR SEXO
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CUALRO 2

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO

(n=120)

EDAD DE INICIO DE LA SINTOMATOLOGIA
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ATRESIA TRICUSPIDEA

CURSOQO CLINICO
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ATRESIA TRICUSPIDEA

CURSO CLINICO
{n=120)
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CUADRO 3

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

TIPO DE PRESENTACION CLINICA

Crisis de hipoxia....... Cietrasiessrsssasssesssenes 107 casos.

Insuficiencia cardiaca....cvevsisssssecessnesssssss 13 casos,

HCN




ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

RELACION ENTRE EL GRUPO DE EDAD Y TIPO DE PRESENTACICN

N 100 1
v
M 304
R
804
o E
g 704 |
% 60+ ,"‘
5 .
0 804 |
-]
404
304 '
204 |} -
f . P
'o. 3 '{ 4\ ‘;1
R/N laé 6 a 24 nas de 24

MESES MESES MESES
GRUPOS OE EDADES

[C] cmisis pE HiroxiA.

-msuncasncm CARDIACA © HEN
CONGESTIVO VENOSA.

FICURA 4



22

CUADRO 4

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(N=120)

MANIFESTACIONES CLINICAS

Cianosis grado it iieiioesrensunrentssnnnsans
Cianosis grado I@....ociuinieernninnnenniescnenns

Cianosis grado IIl.iiuesersesensosccassosraniscues
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CURSO CLINICO

{n=120)

GRADO DE CIANOSIS EN LOS PACIENTES
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CUADRO S

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

MANIFESTACIONES CLINICAS

Auscultacidn:

Soplo holositdlico izquierdo..evvvnvuivenenennan
Soplo eyectivo pulmonar......vovsivenvecvanvesns

811 -

78 casos.,

26 casos.

16 casos.
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ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO

(n=120)

TIPO DE AUSCULTACION
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CUADRO 6

"ATRESIA TRICUSPIDEA

CURSO CLINICO
{n=120)

MANIFESTACIONES RADIOLOGICAS

Sin cardiomegalia 18 casos:

Con

Flujo pulmonar aumentado.......cevevevocnnsens

Flujo :pulmonar disminuido.sesivesaessovianess

Rlujo pulmonar normal...,... .sve0e.

cardiomegalia 102 casos:

Flujo pulmonar aumentado,.....coecevrvaesncans

Flujo pulmonar disminuido........cu....

Flujo pulmonar normal.......veuse

-
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ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO

{n=120)

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS EN TORAX
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CUADRO 7

ATRBSIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

MANIFESTACIONES RADIOLOGICAS

Tipos anatfmicos con cardiomegalia sin cardiomegalia
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CUADRO 8

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

EJE ELECTRICO DEL QRS.

Desviacifn axial extrema izquierda......e.cene.s.. 113 casos.

Sin desviacibn del eje...coiuveerienrccnnarerarsanns 7 casos.

HCN
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ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
{ne |20)

COMPORTAMIENTO DEL — QRS (ECG)

+90°*

94 % DE LOS CASOS CON DESVIACION DEL EJE A LA
1ZQUIERDA,

6% ODE LOS CASOS CON EJE ENTRE 0 y 90°.

FIGURA &
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CUADRO 9

Tipo Anatémico
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ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

Eje Eléctrico del QRS

1 T 4

| 51 B

e veeZiiiiiiian veenead
Ceeaeees 1 . s vevea?
1 NI |

HCN
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CUADRO 10

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

Se tomé la presidn de AD y Al en 37 casos

Encontrindose gradiente:

de 1 mm de HE.iivevervevusoresisessonsnsonnsanse

de 2 mm de Hg....ovevieerironesranssensoscnanne

de 3 mm de Hg...vivwiienriarianannnianeniiniians

11 casos.

3 casos.

1 caso.

HCN
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CUADRO 11

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

En todos se realizd cateterismo cardiaco.

Se pudo pasar a la arteria pulmonar en 17.

Con rango de presiones:

Sist6licacivierniasennn PRI P e

Diastdlica.....ovveuunn et Ceees

de 14'a 90 mm de Hg.
de 7 a 50 mm de Hg.

. de 10 a 60 mm de Hg.

HCN
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CUADRO 12

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

Tipos Anatdmicos:

T8ueereeeasaeseene 6 Ilacieiisse.. 3 IMla.eeveneen.. O
Ibeveveneneeneens 27 IIbeveseevn.. 6 IITbuvveeeinves. O

L N § £ P IIICeeveveveaae 0

HCN
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ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO

{n=120)

TIPOS ANATOMICOS DETERMINADOS POR ANGIOGRAFIA

100+
904
804
10
60+

504

A 8 ¢ A B ¢
TIPO 1t TIPO Ui

TIPOS ANATOMICOS

FIGURA 10
. “HCN
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CUADRO 13

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURS0 CLINICO
(n=120)

LESIONES ASOCIADAS (24 pacientes)

Persistencia de Conducto ATtETioSO......vvevuivanirvaaereas 1l
Hipoplasia del Tronco de la Arteria PuUlmonar......cvsevervns 7
ATco ADTtico derecho.. .. v iviriiineinnionienierienraseeananans 4
Yuxtaposicidn de Orejuelas.....oveviroonrionnsnsannseonsass 2

MiCelanenS. .. it veieeiitirnranonesoseronroncsrnsnnasens T

HCN
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CUADRO N

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

LESIONES ASOCIADAS (24 pacientes):

Persistencia de Conducto Arterioso....... ‘iaseeeesssl0 casos.
Tipo Ta........ e 3
Tipo Icovioiviiinins. 5
Tipo Ila.......... eee 1
Tipo Ilc............. !

Hipoplasia del Tronco de la Arteria Pulmonar........ 7 casos.
Tipo Ib...o.vniinans. 1
Tipo Icooveviiivinn. 5
Tipo Ile....... cevena b

Arco Abrtic¢o Derecho........ T NPT B o 510 1- T
Tipo Ib........c.vune 1
Tipo Ic....ovnn. ceees 1
Tipo Ila............. 1
Tipo Ilc,...... PR |

Yuxtaposicién dec Orejuelas....... N N L L LE
Tipo Tc..ivvvvinninns 1
Tipo Iib........... e 1

Miceleneas........ Cereeararean S A - Y- T

Atresia del! Tronco de la A, pulmonar 1 caso....Tipo Ila.
Agenesia de la Rama lzquierda de la A. Pulmonar 1 caso... IIb.
Dextrocardia con Situs Inversus 1 caso..... Tipo IIb.

WP W Tipo "B" 1 caso .... Tipo Ic.

Heterotaxia 1 caso.... Tipo Ic.

Vena Cava Superior lzquierda 1 caso...., Tipo Ic.

Coartacidn de Aorta 1 caso.... Ic.
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SISTOLE DIASTOLE

vdlvula triclispide

FIGCURA 11

HCN
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CUADRO 15

ATRESIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

TRATAMIENTO

Médico en 45 casos:

QuirGrgico en 75 casos
Fistula sistémico pulmonar.,..csseesvcecsvanress 63

Operacifn de Fontan.....o.eeveeeonnivnseseenress 12

HCN




CUADRO 16

ATRISIA TRICUSPIDEA
CURSO CLINICO
(n=120)

TIPOS DE FISTULAS SISTEMICO PULMONARES (63 casos).

Blalock-Taussig....ce0vvues PP Y

WaterStole ssensorsonennsonsssossorrosssarrssnnsnsasetl

POLLS vivvuvroosnvasavssosossnnransnssenonassssnsssenssd

Esterling-Edwards ..e..viesvennrrinssssrosassescnscrnndd

{5 -3 11 PP )




42

DESCUSION
DATOS EPIDEMIOLOGICOS Y CLINICOS

La diatribucién por sexos en nuestra serie es similar-
a8 lo mencionado por la mayoria de los autores, es decir, sin --
predominio marcado por alguno de los dos sexos. Tuvimos 50.8%-
de varones y 49.2% femcninos como en la serije de Mc Donald y --
Nadasclo)*con 55% de varcnes, y en la de Patel ¥y cols.tg) con -
58% de varones y 42% de mujeres *practicamente igual en todas -
las series. En relacidn con las edades de los pacientes, al --
inicio de 1a sintomatologia, en nuestros casos fueron 79 o sea-
un 65.8% de recién nacidos, de acuerdo a la tendnecia general -
de la literatura, quizd un poco mis alto el procentaje, dadas -
las caracteristicas de alta concentracidn de pacientes de nues-
tro servicio, siendo 51,6% cn la serie de Patel*(g] y 50% en 15

de Mc Donald y Nndas('OJ.

En lo concernicente al tipo de presentacidn en nuestros
casos la crisis de hipoxia fue el evento mis importante con 107
casos (89.1%). Siendo pricticamente todos los casos en menores-
de 6 meses y bisicamente en recién nacidos  (100%). En la se-

(9)

rie de Patel* s¢ presentaron en 66%, pero llamando la aten--
cifn en este dato la imprecisa distincidn que hace el autor en-

tre crisis de hipoxia y cianosis severas, mientras que en la -
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de Mc. Donald y Nadas(lo)

ocurrieron (bien establecidas) en 47-
de los 101 casos (46.5%), siendo précticamente todos menores de
6 meses. Estos resultados son prédcticamente comunes a todos --
los autores. La explicacidn propuesta para las crisis es la --
creciente y progresiva disminucién del flujo pulmonar, particu-
larmente en pacientes con estenosis pulmonar en los cuales fac-
tores humorales probablemente adrenérgicos faciliten "espasmos''
de la via de salida del VD. El1 alto nfimero de crisis en nues--
tra poblacibn lo explicamos en parte por la comunién de ciertos
factores "facilitadores" como son bajo peso al nacer, anemia --
hipocr6mica en nifios un poco mayores, asi como la prevalencia -
elevada en nuestro medio de factores agravantes como son las in
fecciones neonatales en general, asi como el bajo estrato econd

mico en una buena parte de los pacientes,

En relacibn con el otro tipo de presentacién clinica -
que es la insuficiencia cardiaca con cianosis en la mayoria de-
los casos clfnicamente detectable, en nuestra serie s6lo se le-
vio en el 10.8% de los casos siendo précticamente la totalidad-
de los casos en mayores de 6 meses de edad. En la serie de --
Papel*(g) ocurri6é en el 43.5% de los casos, en la serie de Mc -
Donald Dick y Nadas*(lo) ocurri6 en el 21.7% expontaneamente y-
en total en el 36.3% de los casos contando también a los pacien
tes que la desarrollaron después de intervenciones quirGrgicas.
Las diferencias en los porcentajes entre nuestra serie y las --

otras mostradas es fundamentalmente en base a las caracteristi-
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cas anatdmicas de los casos ya que para que .ocurra esta manifes
tacidén clinica se necesita la presencia de un flujo pulmonar --
adecuado o aumentado, hecho que sucede en los casos con transpo
sicién o con defectos scptales trabeculares amplios (tipos II y
11l variedad C), siendo en nuestra serie la mayorfa importante-
de los pacientes tipo 1 (85%), bisicamente de los subtipos B y-
C (95% del tipo I), contra 15% de los tipos Il y III reunidos -
(no tuvimos casos tipo III); por su parte M. Dick y Nadas*(lo)-
tuvieron 30% de tipos II y IIl y Patel*(g) 374 de tipos II y --
III. De la exploracidon fisica destaca la presencia de soplos -
en el 4rea precordial rudos con irradiacién excéntrica. En - -
nuestra serie el hecho se presenté en 65% de los casos siendo -

*
el valor promedio en la literatura de 50% & mis (12).

Algunos comentarios interesantes a realizar en relacifn
con las manifestaciones clinicas es el hecho de que la cianosis
mientras sea mis intensa y precoz tiene un peor prondstico, co-
mo lo demuestra la estadistica comentada por Keith y cols*(13).
Donde el 80% de los pacicntes con cianosis importante (grados -
II y II1) al mes de edad fallece antes de los 6 meses de vida.-
Por otro lado los pacientes que desarrollan insuficiencia car--
diaca severa, fallecen la totalidad en el lapso de 3 afios deja-

do a 1a evol. natural o sblo con manejo médico (Dick y Nadas)*-

Qo

De la auscultacibn destaca que en los nifios menores de
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6 meses un precordio "silencidso" tiene un pronéstico ominoso -

*
en base por lo general al hipo flujo pulmonar severo .
MANIFESTACIONES RADIOLOGICAS

De nuestros casos tuvimos 102 (B5%)} con cardiomegalia-
y 18 sin ella (15%) a diferencia de lo resportado en la litera-
tura® donde se menciona que la mayoria de los pacientes no la -
tiénen y esta ocurre fundamentalmente en base a el corto cir--
cuito de izquierda a derecha. La explicacidn al fendmeno pre--
sentado en nuestros casos, depende bfisicamente de la aprecia- -
cidén subjetiva de las placas teniendo en cuenta la dificultad -
en la técnica en los recién nacidos y por lomismo la gran canti
dad de falsas positivas, de tal suerte que en las series con --
las que fundamentalmente estamos comparando la nuestra (Patel*-
(9 y M. Dick y Nadas)* a0 no le dieron valor para analisis -
a esta variable; por otro lado desde el punto de vista anat§
mico la mayoria de nuestros casos fueron del tipo Ic (58.3% del
total de la serie), es decir con presencia de defecto septal --
trabecular interventricular. La variable con mis valor en rela
¢idn con las placas de tdrax es pués el comportamiento del flu-
jo pulmonar, en base a lo cual Astley et. al. en 1953 sugieren-
una clasificacion denominando con la leta A a la hipovasculari-
dad pulmonar; B flujo normal o aumentado y posteriormente Dick-
y Nadas (1975)*(]0) aumentan la letra C para designar el compor

tamiento dindmico de los casos que pasan de B a A. En nuestra-



47

causuistica fueron del tipo A 60 casos (55%) y tipo B 54 casos-
(45%). No pudimos determinar la prescncia del tipo C. En la -
serie de [’utel"('9J fueron tipo A 34, B 18 y C 10; y en la de --
Dick y Nadns*(yo) fue: A 63, B 23 y C 15, noténdose que en las-
3 series y en general predominé el tipo A con méds del 50% y re-
lacionando con los tipos anatdmicas en las 3 series resultd el-
tipo I el mids frecuente, siendo en la nuestra 61 casos (50.8%),
54 (53.4%) en la de Dick y Nadas*{79), y 31 (503) en 1a de Pa--

tel*, siendo similar en el resto de Ja literatura,
MANIFESTACIONES ELECTROCARDIOGRAFICAS

En nuestra seric bdsicamente se manejd una sola varia-

.ble al respecto y es la desviacién del AQRS en el plano frontal,
a diferencia de la literaturu en general, nosostos no considera
mos de interés para el trabuajo consignar las dimensiones de --
las cavidades cardiacas y del AP por diferentes razones: en pri
mer lugar por no haber tenido la informacién disponible en un -
nlmerc significativo de casos, fundamentalmente en base a que -
nuestra informacién al respecto es en un nfinero considerable de
casos apcgada a descripciones o reportes de 1os ECG y no a la -
revisién directa de los trazos; y por otro lado en los casos --
que fuc posible lo anterior no vimos correlacidn ademds de no -
haberse alcanzado un nfmero significativo. En relacién con lo-
anterior se menciona en la literatura que la amplitud de P II -

es de 2.5 Mv o mds en aproximadamente ¢l 80% de los casos asi -
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mismo no se ha encontrado corrclacidn significativa entre este-
dato y la presibn intrauricular derecha asi como tampoco con el

r*(ll,IZ,IS). Del AQRS en nuestro grupo

gradiente interauricula
de pacientes tuvimos desviacidén del mismo a la izquierda de ce-
ro grados en 113 casos (94%) y entrc 0 y mis 90 grados 7 casos-
(6%). En el grupo de Patel® hubjeron 29 casos (46.7%) con eje-
a la izquierda de 0 grados pero la totalidad estuvieron a la --
izquierda de mis 90 grades, ademds de que 92% tenia datos de --
crecimiento del ventriculo izquierdo; del grupo de Dick y Na- -
das*(lo) el 76% tuvieron desviacidn a la izquierda de 0 grados.
En gencral el promedio cn estudios especificos al respecto como
el de Gamboa en 196611%) 1 c1 de 0'neill en 1955('3) s entre -
81 y 82% de desviacidn a la izquierda extrema. Como se aprecia
en nuestra serie el porcentaje es un poco mas alto que el prome
dio hecho que explicamos en base a que nuestra casuistica es --

fundamentalmente compuesta por casos tipe I (fundamentalmente -

B y C), muy pocos tipos Il y ninguo del tipo III.

La explicacidn de este comportamiento del AQRS se ha -
explicado bdsicamente en razones anatbémico-estructurales del --
sistema de conduccidn en esta patologia, como se comentd previa
mente cn este trabajo en la introduccién del mismo. Por los es
tudios mencionades, se ha logrado establecer que la rama iz- --
quierda del llaz de His se desprende mds tempranamente del tron-
co comGn del His de lo que lo hace habitualmente, ademis de en-

contrarse un nodo A-V mids anterior que en los casos normales y-
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la ausencia en muchos casos del septum de entrada del VD, con--
tando también para lo anterior aunque en menor grado la rota-

c¢ién que experimenta el corazén por el gran predominio de el --
ventriculo izquierdo y el aumento de masa del mismo, estas con-
diciones sin embargo no son exclusivas de la Atresia tricuspi--
dea ya que se presentan también en algunos casos de Ventriculo-
Gnico morfoldgicamente izquierdo y en casos de Doble via de en-
trada del VI, sin embargo la presencia del signo es altamente -
sugestiva de Atresia Tricuspidea. En los tipos II y III es fre
cuente encontrar el AQRS entre 0 y mds 90 grados e incluso con
desviaciones a la derecha de este punto. (50% de los tipos II y

III de la serie de Dick y Nadas*(IO)).
MANIFESTACIONES HEMODINAMICAS Y ANGIOCARDIOGRAFICAS

Es bien conocida la importancia de realizar el estudio
hemodinimico angiogrifico en estos pacientes para llegar a la -
precisién diagndstica y para sentar bases terapéuticas de mane-

ra definitiva, bdsicamente en lo que se refiere a la cirugia.

Desde hace aproximadamente 20 afios Rashkind y colabora
dores han preconizado el uso de la septostomia ideada por este-
autor para liberar a la AD cuando la CIA es pequeifia (restricti-
va), mencionindose como significativa la presencia de un gra- -

(12)

diente superior a 2 mmHg para Rashkind y de 3 mmHg para Dick

y Nadas‘(lo). En nuestra serie se tomaron presiones en AD y --
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Al en 37 casos sblo encontrando 3 casos con gradiente de 2 mmig
y 1 con 3 mmdg, No se realizd maniobra de Rashkind en ninguno-
de ellos. En la serie de Dick y Nadas*(]o) se encontré gran- -
diente de 3 mmHg en 4 pacientes a los cuales tampoco se les rea
lizd la septostomia auricular; y por Gltimo en la serie de Pa--
tel*(g) se menciona se realiz6 maniobra de Rashkind en 12 pa- -
cientes los cuales tuvieron gradiente de 2 mmHg, En relacibn -
con la préctica de la maniobra hay datos controversiales, como-
por ejemplo en el reporte de Patel*(g) se menciona no hubo mejo
ria inmediata en la saturacién de los pacientes. De cualquier
manera es un recurso que debe tenersc en mente para casos muy-
seleccionados y precisos. En nuestro medio no se efectda ruti-

nariamente.

En nuestra casuistica se logr6é sondear la arteria pul-
monar en 17 casos lo cual es considerablemente bueno en rela- -
¢ién a lo reportado por otros autores (3 y 9 casos por Patel* -
(9}

El poder llevarlo a cabo es muy importante en base a las-

implicaciones quirfirgicas y pronésticas. (Fontan (i2) 1971).

Angiocardiograficamente, se estableci6 el diagnbstico-
en todos nuestros casos, este método era prédcticamente el finico
que permitia previamente a la cirugfa lograr este objetivo has-
ta el reciente advenimiento de 1a Ecocardiografia Bidimensional,

En base a la clasificacibn que hemos utilizado todo el trabajo-
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ademis de ser la mids aceptada (Kuhne, Edwards vy Burschell y -
Keith) tuvimos 85% del tipo I y de este el 68,6% fue tipo Ic -
(58,3% del total de casos), destaca el hecho de s6lo haber exis
tido 14.9% de casos tipo II y ningunodel III. Entre los casos-
reportados por Patel*(g) fueron 62.9% del tipo I, teniendo sblo
2 casos (3.2%) del tipo III; por otro lado Dick y Nadas(lo) re-
portaron 70.2% del tipo I, y 6.9% del tipo II1I. Los anteriores

datos ponen de manifiesto la concordancia de nuestros hallazgos

y lo escrito en la literatura en general.

En relacién con las lesiones asociadas, en nuestra se-
rie se presentaron en el 20% de los casos totales. También en-
las series de Dick y Nadas* y la de Patel* se encontraron el --

20% de lesiones asociadas.

En relacidén con la anterior informacidn Dick y cols. -
1972 encuentra que es del 30% en general de 18% en el tipo 1 y-
de 63% en los casos con transposicién de las grandes arterias -

(tipo II y III},

Mencionando especificamente las lesiones, en nuestra se
rie las mis frecuentes fueron el Conducto arterioso persistente
(41%), Hipoplasia del Tronco de la Arteria Pulmonar (29.%) y --
Arco abdrtico derecho (16.6%) estos hallazgos son muy diferentes
a lo mencionado en la literatura en general donde las dominan--

tes son: Persistencia de Vena Cava superior izquierda (16% ver-
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sus 1 caso en nuestra serie 4.1%); Coartacidn de Aorta (8% ver-
sur 1 caso nuestro 4.1%); y persistencia del conduct&r arterio-
so (3% contra 41% cn nuestros casos). Se menciona que la yu}-
taposicién de orejuelas se presenta en aproximadamente 10 a 40%
de los casos con D-transposicidn, siendo en nuestra serie encon
trado sdlo en 2 casos y Gnicamente uno de ellos con d-transposi

ci6n (tipo I1b) o sca 5.8% de nuestros casos tipo II totales.
MANIFESTACIONES ECOCARDIOGRAFICAS

El advenimiento de la Ecocardiografia y en especial de
la técnica bidimensional, ha facilitado enormemente el abordaje
de estos pacientes ya que al ser un método no invasivo y accesi
ble a los servicios de consulta externa y urgencias médicas --
permite realizar el diagnéstico con una adecuada sensibilidad -
y especificidad en breve tiempo. Por lo relativamente nuevo --
del método, la mayorfa de nuestros casos no lo incluyen en su -
metodologia diagndstica pero en los aflos recientes es un proce-
dimiento de rutina en nuestro servicio, Otra gran utilidad de-
esta técnica es para el seguimiento clinico de pacientes post -
operados o en espera del momento quirGrgico adecuado, de ahi la

importancia del desarrollo adecuado del mismo.

Los hallazgos descritos mds importantes son en el modo
bidimensional, ya que en el modo M s6lo se puede "registrar" la

ausencia de ecos de la vdlvula tricﬁ;piﬂe,y el tamafio de las -
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cavidades. En el bidemensional se aparecia como se ve en los-
ejemplos presentados anteriormente, la presencia de ecos que no
se desplazan en la posicidn de la vilvula tricGspide en la posi
cidén de 4 cimaras apical. En algunas partes se utiliza el Eco-
de contraste. En nuestro servicio se realiza un estudio ruting
rio con aparentes buenos resultados, los cuales deberin ser eva

luados posteriormente.
MANEJO DE LOS CASOS

En respecto a esto, es bien conocido desde hace alrede
dor de 40 afios cuando el advenimiento de las fistulas sitémi--
co-pulmonares, la importancia de la cirugia en estos casos, ya-
que sblo muy pocos casos no requeriran de este procedimiento.

A,

El hecho de que en nuestros casos no se practicara en-
algunos obedece a ese nimero reducido de casos que no 1lo re- -
quieren, por lo menos inicialmente y que posteriormente se per-

dia en el seguimiento en la consulta clinica.

De nuestra serie 75 casos (62.5%) se someti6 a dife--
rentes procedimientos (en listados previamente), siendo la mayo
ria a fistulas sistémico pulmonares (fundamentalmente de Blalock
Taussig, principalmente desde hace algunos afios) y s6lo 13 casos
a operaci6én de correccién radical con la técnica de Fontan (en -

algunos casos con discretas variables). De los casos menciona--
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dos, uno no aparecc en nuestra serie por no haberse encontrado la
documentacidn de archivo completa o por lo menos parcialmente -

completa (dato recuperado de un trabajo de Ramirez y cols. pre

(s

sentado en el Congreso Nacional de Cardiologia en 1983)
De las conclusiones del trabajo mencionado anteriormente, se --
desprende que el prondstico en nuestro medio .con la mencionada-
cirugia es incierto, en funcién de una elevada mortalidad opera
toria y post operatoria temprana y tardia (aproximadamente 40%-
y 60% respectivamente), a diferencia de lo reportado por Fontan
recientemente (1983), donde menciona una mortalidad muy baja --
del orden de 15% hecho soportado en la literatura en general --
donde se menciona una mortalidad temprana del orden del 7% (Ga-
le 1980, Sanders 1980). Se menciona que lo anterior ha sido 1o
grado en base a la mejor seleccibén de pacientes y a la mejoria

de las técnicas quirfrgicas.

Las caracteristicas de los casos para el procedimiento

son:

Edad entre 4-15 afios, presiones pulmonar media y dias-
télica final del VI dentro del rango normal; asi como quizds --
una ligera hipertensidn auricular derecha (hecho no sustentado-

por todos los autores), asi como la presencia de ritmo sinusal.

La supervivencia general del padecimiento varia mucho-

en relacién con el hecho de haber sido sometido a cirugia o no.
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Con stlo manejo médico exclusivamente el 10% de los pacientes -
alcanzan la segunda década de la vida (Dick y Nadas 1975)(10),-
mientras que los manejados con una terapefitica quirGrgica ade--

(10‘]2). Las causas --

cuada la alcanzan en un 50% de los casos
principales invocadas como responsables de la mortalidad son la
falla cardiaca izquierda, la enfermedad obstructiva vascular --
pulmonar y los trastornos dependientes de 1a hipertensidn veno-

sa sistémica y de la aparicién de arritmias. ominosas.

Es destacable mencionar que en nuestros casos no se en
contré ningGn episodio de endocarditis infecciosa ni de absce-
sos cerebrales como se describe en la literatura secundario a -

los procedimientos quirGrgicos.

En general como se ha visto en esta discusidn del tema
comparativamente con las series mis grandes publicadas reciente
mente, nuestros hallazgos, conductas y apreciaciones no difie--
ren significativamente de los datos publicados en la literatura

mundial,
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3).

4).

5).

6).

7).

8).

9,
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CONCLUSIONES

La atresia tricuspidea no es infrecuente.

La forma de presentacidn en el RN son crisis de hipoxia,y
en los lactantes cianosis con ICCV.

En bases clinicas, electrocardiogrificas y radio-gruficas
sc puede establecer el diagnéstico con certeza.

En nuestra casuistica se encontré una desviacién del eje-
eléctrico a la izquierda en 94% de los casos.

Se encontrd que la radiografia de torax es de ayuda tanto
para el diagnéstico como para decidir el manejo.

De los procedimientos no invasivos cl ecocardiograma es -
diagnéstico.

Para diagnéstico del tipo anatdmico se¢ requiere de la an-
giografia; con toma de presiones en AD, AI y VI; y angio-
cardiograma en AD y VI.

En los casos en que se tomd la presién en AD y Al, no se-
encontrd gradiente significativo.

Las lesiones asociadas mis frecuentes fueron la Persisten
cia de Conducto Arterioso v la liipoplasia del Tronco de -
la Arteria Pulmonar.
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