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Ilfl'RODUCCION 

La ausencia de vSl.vula pulmonar es una rara mal.formacifu

cong'1ita cardiaca. Filé reportada por primera vez por Chevers 1 -

an 1847, no siendo hasta 1954
2 

cuando se empez6 a reconocer la -

importancia clinica de ésta entidad, ya sea como un Ml.lazgo a1!_ 

ll!do lo cual es raro, o asociado a otres malformaciones congW

tas que es lo mfui com6n 3 
•
4

• 

La hipoplasia o agenesia de la v&lvula puJ.monar frecuen~ 

mente ea asocia a defecto septal ventricular, aorta dextropuesta 

e hipertrofia ventricular derecha (HVD) que origina estenosia ~ 

lar funcional ¡xilmonar por lo que ha sido denominada s!ndrome d!, 

Fallot con hipoplasia o agenesia de v'1.wla pulllonar ( 87 y avP). 

La regurgi taci&n l'Jlmonar y la dilataci6n aneurism!tica de la -

arteria pulmonar p:incipal siempre estki presentes5•6 • 7 •8 •9 Y lO. 

Desde el pmto de vista clinico ésta compleja anomal.!a -

se puede presentar caDO don entidade1u la forma ~ c:ollÚn afecta 

al recién nacido y lactantes, se caracteriza por severas manifll!, 

taciones obstructivas del tracto respiratorio ecompal\adas de 1!!, 

suficiencia cardiaca congestivaJ la otra foraa que as m&s rara -

se presenta con poca o nula aintomatolog!a, lo cual permite al -

enfermo desarrollar m&s o menos una vida sin restricciones e in

cluso llegar a la edad l!dul ta11• 

Esta coruunicaci&n ·reporta el caso de un adulto P,:&ctic-



,, mente asintom&tico con desarrollo som&tico normal y edecuada

tolerancia a la actividad fÍsica cuyo diagn6stico definitivo se

hizo por cateterismo cardiaco, 

PRESENTACION DEL CASO: 

Masculino de 24 allos de edad enviado a éate hospital para 

estudio complementario y tratamiento quirÚrgico con la :l.mpre -

sión diagnóstica de cardiopat!a congénita no cian6gena del tipo

de la comunicaci6n interventricular (CIV), Sin antecedentes de -

interés, refiere como única sintomatolog!a dolor precordial va-

go maJ. sistematizado de cuatro meses de evolución. En el ex&men

f!sico TA: 110-70, FC: 80 x', desarrollo som&tico normal sin da

tos de insuficiencia cardiaca o respiratoria; el 'pex del ven

trículo izquierdo (VI)se localizó a nivel del So, espacio inter-

costal izquierdo a dos cms. por fuera de la linea llledi.o clavicu

lar, levantamiento si!ltÓlico en el 3er. espacio intercostal, -

palpMdose un frémito continuo a éste nivel donde se auscultó -

soplo sistolOdiastÓlico grado III/IV con 2o. ruido pulmonar BUS"!!, 

te. Los pulsos perifér:!.cos amplios. 

El EX:G1 ( fig I ) mostró ritmo sinusal con hipetrofia -

biventricular de predominio derecho con ondas T acwninadas asi-

mi;tricas de v
3 

a v
6 

sugiriendo sobrecarga diastólica del VI. En

la telerrndiograf!a de t6r<>X ( fig 2 ) con !ndice cardiotorácci

co ( IC ) de .56% mostró flujo pulmonar aumentado y el cono y r.!!. 
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:Fig. ll ECGI Ritmo einue~l, QRS desviPdo 

a la derecha, ieodifaaismo emplio en to= 

dee lEl.15 precordiales compatible con ere= 

cimiento biventricular of> riredo:ninio de~ 

re cho 
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Fig. 2: TelerrPdioerc.f:!a de Tórnx PAi IC Ce 

, 56~, muestra flujo pulmonar 8umentado y el 

cono y ramRs de lA ~rt~ria pulmon&r di lat11= 

cos. 



•• mas de la arteria pulmonar dilatados. 

En el cateterismo cardiaco la oximetr!a secuencial mostr.2, 

un incremento de 2 vol.% en el contenido de oxígeno a nivel del

VD¡ la presión media de aurícula derecha de 8 mm, de VD 95/8, -

de tronco de la arteria pulmonar (TAP) 45/lü/15, y la curva del

trazo de presiones de salida mostr6 una morfolog!a de estenosis

mixta: infundibular y valvular ( fig 3 ) • Se calculó un cort:oc:i!, 

cuito bidireccl.onal con predcxninio de izquierda a derecha de 9 -

L.ml.n,, una relaci6n de flujos de 2.811 y las resistencias J?U1m2. 

nares dentro de l!mites normales ( Table J: ) • 

Se efectuó estudio angiocardiogr~ico con cine de 35 m.
La 1nyeccl6n en VD en proyecc16n posteroanterior y lateral mos

tró a ~sta cavi.dad ventr.icular dilatada, anterior, con estenosis 

anular, sin piso valvular sigmoideo y dilataci6n aneuris~Uca -

del TAP y sus ramas ( fig 4 y 5 ) • El material de contraste per

maneció durante varios segundos en ~sta cavidad. 

El angiograma en VI mostró una cavidad posterior de l!lorf.2, 

logía caracter!stica1 opac1ficac16n de VD y TAP a trav~s de CIV

subval vular pulmonar, y la aorta dcxtropuesta cabalgando sobre -

el septum ventricular en m&s de un 50% ( fig 6 ) , 

Con el objeto de conocer el origen, su distribución y pa

ra descartar la posibilidad de fístula coronaria se efectuó an

giogrnf!a bilateral ( fig 7 ,8 y 9), la • , • • • , • • • • • • 
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Fig, 3: Curva del trazo de presiones de salida mostrando una== 

morfologÍa de estenosis mixta: inf\Jndibular y valvular. 



CATETERISMO CARDtACO 

PllDIONll .. -· "-· 
VOL 01 IATUIACIClll •T. IMIT. .... 

YCI 1?.0 11.0% 85 • • 
AD ''·' I0.1% 1 

VD 11.9 I0-0% 15 • ,, 11.T ··º"" 411 ID ti 

"' 110 10 90 
VI 11.T IM.0% llO 4 

CAi! COMI 1 ltLO Vl>a• 140•L .... 

Qa • 5 L..,,.. 0••14 L.IOll. Qp/QI •t.I • 1 

C• C • l·D•I L.•la. RPT •141 RaT • 1440 

PJ/Pa •.O.DI b/111 •O.IT llWJ. l'ULJl • 80 - Hf. 

Tabla I 1 Salto Oximétrico de 2 vol.~ a nivel= 

del VD y que se conserva en TAP. ADI aurícula= 

derecha, AO= aorta, AP= arteria pulmonar, ==== 

CIC I-Df= cortocircuito de izquierda a derecha, 

Pp/Ps= relaci6n de presiones pulmonares-siaté= 

micas, Rp/Rs~relaci6n de resistencias pul.mona= 

res-sistémicas, RPT=resistencias pulmonares t~ 

tales,RSTI resistencias sistémicaé totales, Qs 

= gasto sistémico, Qp: gasto pulmonar, VOS= V! 

na cava superior,VD=ventrículo derecho, VI%ve~ 

tr!culo izquierdo. 



Fig 4 y 5 1 Angiograma en VD en proyecci6n po_!! 

teroanterior y lateral demuestra a 6sta cavida~ 

hipertr6fica y dilatada, con estenosis del ani= 

llo valvular, sin piso valvular sigmoideo y di= 

lataci6n importante del TAP y sus ramas. 



-Fig. 6.- Angiograma en VI que muestra la aorta de~ 
tropuesta, cabalgando sobre el septum y opacifica
ci6n de cavidades derechas. 

Fig 7: Coronaria derecha: OIA 45 grados. Sin anor
malidades en su tr~yecto y dietribuoi6n1 ori~inán= 
dose en un plano anterior, 



Fig 8.-

Fig 9.-

Coronaria üquierda: AP y ODA. Originada en :olano pos-

terior sin anormalidades. 



•• cual mostr6 un patr6n coronario derecho muy anterior y la iz-

quierda muy posterior, sin observarse anormalidades en su origen

y distribuci6n, 

TECNICA Y HALLAZGOS OPERATORIOS 1 

Bajo perfusión extracorp6rea total con hipotermia sist&mi-

ca y local, con cardioplejia por pinzamiento de aorta ascendente

y perfusi6n coronaria con soluci6n salina y potásio a cuatro gra

dos centígrados, se practicó ventriculotorn!a derecha a trav6s d<?

la cual se expuso la anatomía, enc;ontr&ndose HVD importante, as!

como de la crista supraventricularis, se vi6 una CIV supracristal 

de 3 .S an2 a trav~s de la cual se observ6 la aorta dextropuesta;

se explor6 la arteria pulmonar encontr&ndose &rea valvular de -

3 crn2 y valva p.1lmonar rudimentaria sobre el borde izquierdo as!

como ausencia de las otras dos sigmoideas, se corroboró la dilat~ 

ci6n aneurism&tica de la arteria pulmonar. Se procedi6 a la re-

secci6n infundibulnr y posteriormente al cierre de la CIV con P8!. 

che de teflón, considerfuidose que la dilatación aneurism&tica de

la arteria pulmonar no ameritaba ningiñ, procedimiento reductor 1 -

se dccidi6 no seccionar el anillo valvular, Presentó bloqueo aur!_ 

culoventricular completo postquirúrgico que requirió inicialmente 

marcapaso temporal epic&rdico y despu6s de 15 dhs se hizo impl"!!. 

te de marcapaso endoc&rdico definitivo. 

DISCUSION Y RESULTADOS1 

La ausencia de vúvula pulmoDar asociada con CIV, .... 



•• estenosis infundibular y/o del anillo p.tlmonar, aorta dextro-

puesta e HVD cursan con presiones pulmonares normal.ea o liger81De!:, 

te elevadas, patr6n hemodiÑmico semejante al do la tetralogía de 

Fallot. Estas características anat6micas y fisiol6gicns han llev,!!_ 

do a varios autores en llllJllarlo síndrome de Fallot y ll\lsencia de

v&lwla pulmonar. La regur9itaci6n p.tlmonar, la dilataci6n aneuri.!!. 

m!tica de la arteria pulmonar asociada a cortocircuito de izqUif?!¡, 

da a derecha a nivel ventricular son caracter!sticas diferentes -

de la tetralog!a de Fallot. 

r..a dilatacifu illlportante del TAP y de su rama izquierda -

causo obstrucci6n mec!nica del bronquio principsl izqUierdo y la

falla cardiaca se debe al gran cortocircuito de izquierda a dere

cha a nivel ventricular, sintomatolog!a que predomina en menores

de tres años/. 

La ausencia de antecedentes, lo vago sintomatolog!n, as!

COlllO la edad del paciente y la rareza de ~sta anollllll!a compleja

explican porqu~ no se pens6 inicialmente en ~ta posibilidad. 

El cateterismo y los angiogramas selectivos permitieron -

establecer el diagn6stico correcto, Apoyado principalmente en el

c&l.culo del cortocircuito predominante de izquierda a derecha, se 

decidi6 llevar al enfermo para cierre del defecto septal ventri

cularl2 ,13 ,14,15 ,16 ,17 y J.8. 

El procedimiento quir&gico llevado a cabo en el presente -

caso se efectu6 teniendo en cuenta la experiencia obtenida ...... 



, • por otros centros, los resultados son mejores en pacientes a

dultos qUe en nifios, como lo denn.1estra el estudio de Me Cllughan12 

en 35 pacientes de los cuales 14 eran menores de 4 años y tuvie-

ron una mortalidad del 35, 7% contra 4.8% de los 21 restantes, En-

los pacientes aaintomllticos con un desarrollo pondoestatural nor

mal, la cirugía dobe de ser electiva19•2º• 21 Y 22 , 

Los procedimientos reductores de la dilataci6n aneuris.MtJ:. 

ca de la arteria pulmonar en niilos son debaUbles y en adultos no 

son esenciales23 • T&nicamente los defectos septales ventricula

res se cierran con parche de tefl6n, como r.e efectu6 en el caso-

reportado, El manejo correcto de la estenosis y la insuficienc:ia

del anillo pulmonar es todavía controvertid<>. IJ.balfi y c<>ls 24 , -

sostienen que debe insertarse una· v&lwla en tod<>s los pacientes. 

Arensmans y su grupo25 , usan un parche transanular aceptando 1-

ineviteble insuficiencia pullllOnar; Pinsky y cols26
, recomiendan-

la .1nserc16n de una v&l. wla solo cuando hay hipertensi6n arterio.l 

pulmonar t aunque ~oto es atractivo en principio para obtener un ~ 

funcionamiento pulmonar competente, se ha observado que las v&l.V!!. 

las mec&nicas no son confiables en ~sta posic16n y las de tejido

dan esperanzas limitadas. En cuanto a la inserci6n de injertos de 

conducto valwlado tienen una significativa incidencie de calcif,!. 

caci6n y estenosis que requieren ser reemplazados27 •28 , 

En experiencia de lle Caughan y co1s12 , la insuficiencia 



•• valvular pulmonar estG. presente en l!>. mttjoda de los pacien

tes despu/;s de la reparaci6n de la tetralog{n de Fallot, los r~ 

sultados a corto plnzo no hnn sido s1qnif1cativos y a largo pl!, 

zo no se conocen completamente. Sinembargo en revisilin o loa ~ 

sultados posteriores a la reparac16n a la tetral09!a de Fallot

po.t' m!s de 10 años Poirier y su grupo 
29 

1 han demos ti: ado que la

mayor!a de los pacientes con sr y avP es el siguiente; el def~ 

to septal ventricular es cerrado con parche y la es ~osis infun 

di.bular debe ser resecada, criterio que fu/; aplicado en nuestro 

caso, La 1nsercl6n de una pr6tesis y los procedimientos reduc~ 

res del aneurisma ¡:ulmonar, no sro esenc:1ales12•3º. 
El seguimiento del presente caso es de un Bflo y su evol!!, 

ci6n es satisfactoria, con incremento en su peso, los estudios-

radiol69icos de control muestran normnlizaci6n del :re y dismlnJ!. 

ci6n del 'l'AP. 

Creemos que el momento quir&9ico de la necesidad de iJa.. 

plante de pr6tesis ¡:ulmonar estad basado en la determinac16n -

de disfunci6n del VD evaluado por clinica y apoyado por ~todos 

no invasivos. 



RESUMEN 

Se reporta el caso de un masculino adulto con ausencia -

de v~wla p.1lmonar y síndrome de Fallot, cuyo diagnóstico se -

hizo por cateteri.smo cardiaco, el cual reveló incremento del -

contenido de ox!geno a nivel del ventriculo derecho de 2 vol.%

con un cortocircuito bidireccional, con predominio de izquierda 

a derecha de 9 L.min y una relación de flujos de 2.8:1. 

En el angiocardiograina no se observó piso valvular siq-

moideo permaneciendo el material de contraste durante m&s de 5-

segundos en el ventrículo derecho. 

Los hall1129os principales transoperatorios fUeron: hipe~ 

trofia ventricular derecha y de cresta supraventricularb con C,2. 

municación intenrentricular supracristal, aorta dextropJesta y

ausencia de la válvula pulmonar. Se efectuó resección del infu!!. 

dÍbulo del ventr !culo derecho con cierre de la comunicación in

terventricular con parche de teflón, consider~dose que la insr-f:_ 

ción de una prótesis ¡:ulmonar u otro procedimiento reductor de

la dilatación aneurism!tica de la p.1lmonar no eran necesados .

La evolucilin de1 paciente a un año ha sido satisfactoria, qued.!!, 

r! por defini.r a largo pl;izo la necesidad de una prlitesis ¡>.ümo 

nar. 



S1MW\Y 

A case of a mal.e wi th absenc:e of the pulmonary val ve án.J -
Fallot tetralogy is ¡xesented. 

The diagnosis was made by cardiac catheterization which -

revealed an increase in the oxygen content of the right ventricle 

of 2 vol.%1 with a bidirectional shunt, a left to right ¡redomi-

nance of 9 L.lllin. 1 and a flow ratio of 2.s 1 1 • Angiocardiography 

showed absence of the sigmoid val ve floar, with conb:ast material 

remaining in the right yentricle for JDOre than 5 seconds. 

At operation the rnain findings were 1 right ventricle hyJll!!: 

trophy, dextroposition of the aorta, absence of the pulmonary v8!, 

ve 1 cresta supraventricularis hypertrophy and interventricular C.!!, 

imnunication abave the crest • 

A resection of the infundibul.Ull!2,f the right ventricle was 

made 1 with closure of the interventricular cOllll1Ullicaticin by mellM 

of a teflon graft. The placement of a pulmonary val.ve prothesis -

or a:r>.y other procedure for the reduction of the aneurismatic d.11.!!, 

tion of the p.1lrnonary artery were considered unnecesary, 

The patient 1 s short-term evolution has been satisfactory ,

The need for the placernent of a prosthetic pulmonary valve at -

long-term remains to be determined. 
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