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INTRODUCCION

La ausencia de vflvula pulmonar es una rara mslfarmacién-
congénita cardiaca. Fué reportada por primera vez por Chavers? -
en 1847, no siendo hasta 1954° cuando se empezd a reconocer la -
i;nportancia clinica de ésta entidad, ya sea como un hallazgo als
lado 1o cual es raro, o asociado a otras malformaciones congéni-
tas que es lo mis comﬁn3'4,

La hipoplasia o agenesia de la vAlvula pulmonar frecuente
mente se asocla a defecto septal ventricular, aorta dextropuesta
e hipertrofia ventricular derecha (HVD) que arigina estenosis anu
lar funcional pulmonar por lo que ha sido denominada sindrome de
Fallot con hipoplasia o agenesie de vilwula pulmonar ( oF y avP)e
la regurgitacién pulmonar y la dilatacién aneurismética de la —-
arteria pulmonar reincipal siempre estfn mumtess'6'7'8'9 b 10.

Desde el punto de vista clinico 8sta compleja anomalfa ==
se puede presentar como dos entidades: la forma mfs comin af.acta
al recién nacido y iactantes, se caracteriza por severas manifes
taciones obstructivas del tracto respiratorio acompafizdas de in
suficiencia cardiaca congestivaj la otra forma que es nés rara -
se presenta con poca o nula sintomatologfa, lo cual permite al -
enfermo desarrcllar mis o menos una vida sin restricciones e in-
cluso 1legar a la edad adultall,

Esta conunicacifn-reporta el caso de un adulto préctica—



v mente asintomftico con desarrollo somftico narmal y adecuada-
tolerancia a la actividad £isica cuyo diagnéstico definitivo se-
hizo por cateterismo cardiaco.

PRESENTACION DEL CASO:

Masculino de 24 afios de edad enviado a éste hospital para
estudio complementario y tratamiento quirdrgico con la impre ———
31én diagndéstica de cardiopatfa congénita no clanfgena del tipo-
de la comunicacién interventricular {CIV), Sin antecedentes de =
interés, refiere como Gnica sintomatologla dolor precordial va~-
go mal sistematizado de cuatro meses de evolucién. En el exfmenw
f{sico TA: 110~70, FC: 80 x’, desarrollo somftico narmal sin de-
tos de insuficiencla cardiaca o respiratoria; el &pex del ven~——
trfculo izquierdo (VI)se localizé a nivel del 50. espacio inter-

costal izquiexdo a dos cms. por fuera de la linea medic clavicu-—

lar, levantamiento sistSlico en el Jer. espacio intercostal, —=
palpindose un frémito continuo a éste nivel donde se auscultd -
soplo sistolodiastblico grade IXII/IV con 2o0. ruido pulmonar ausen
te. Los pulsos periféricos amplios.

El BCG: ( £ig I ) mostrd ritmo sinusal con hipetrofia ——
biventricular de predominic derecho con ondas T acuminadas agl--

métricas de V, & V. sugiriendo sobrecarga diastSlica del VI. En-

3 [
la telerradiografia de tbrax ( £ig 2 ) con fIndice cerdiotordcci-
co { IC ) de .56% mostrd £lujo pulmonar aumentado y el cono y £a
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Plg. 1# ECG$ Ritmo sinuaal, QRS desviedo
a 1la derecha, isodifsaismo amplio en to=
des les precordisles compatible con cre=
cimiento biventriculsxr de predominio de=

recho



Fig. 2: Telerrediograffa de T8rax PAt IC ce
-56%, miestra flujo pulmonar rumentedo y el
cone y rames de le erterie pulmonar dilata=

dog,



ee mas de la arteria pulmonar dilatados.

En el cateterismo cardiaco la aximetr{a secuencial mostré_
un incremento de 2 vol.% en el contenido de oxfgeno a nivel del-
VD; la presién media de aurfcula derecha de 8 mm, de VD 95/8, ~
de tronco de la arteria pulmonar (TAP) 45/10/15, y la curva del-
trazo de presiones de .salida mostr$ una morfologfa de estenosise
mixta: infundibuler y valvular { £ig 3 ). Se calculd un cortocir
cuito bidirecclonal con predominio de izquierda a derecha de 9 =
L.min,, una relacidn de flujos de 2,8t1 y las resistencias pulmo
nares dentro de mites normales { Tabla I ).

Se efectub estudio angiocardiogrffico con cine de 35 mm.~
La inyeccifn en VD en proyeccidn posterocanterior y lateral moge=
tr8 a &sta cavidad ventricular dilatada, anterior, con estenosis
anular, sin pisc valvular sigmoideo y dilatacién aneurismftica -
del TAP y sus ramas { fig 4 y 5 ). El material de contraste per=
naneci$ durante varios segundes en ésta cavidad.

El angiograma en VI mostrd una cavidad posterior de morfo
logfa caracter{stica, opacificacién de VD y TAP a través de CIV-
subvalvular pulmonar, y la aorta dextropuesta cabalgando scbre -
el septum ventricular en mis de un 50% ( £ig 6 ),

Con el objeto de ccnocer el origen, su distribucién y pa-
ra descartar la posibilidad de £fstula coronaria se efectud an—

glograffa bilateral ( £1g 7,8 Y g 18 e o e s s 0 0 2 o o ¢ »
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Fig. 3¢ Curva del trazo de presiones de salida mostrando una-=

i

il

morfologfa de estenosis mixta: infundibular Yy valvular.
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Tabla I ¢ Salto Oximétrico de 2 vol.% a nivel=
del VD y que se conserva en TAP. AD¢ aurf{cula=
dereche, AO= aorte, AP= arteria pulmonar, ====
CtC I-Df= cortocircuito de izquierde a derecha,
Pp/Pa= relacién de presiones pulmonares-sisté=
micas, Rp/Ba-—irelacién de resistencias pulmona=
res-sistémicas, RPT=resistenciss pulmonares 4o
tales,RST: resistencias sistémicas totales, Qs
= gasto sistémico, Qps gasto pulmonar, VGS= Ve
na cave superior,VD=ventriculo derecho, VIzven

triculo izquierdo.



Pig 4 y 5 s Angiograma en VD en proyeccién pos
teroanterior y lateral demuestra a ésta cavidad
hipertréfica y dilatada, con estenosis del ani=
1lo valvular, sim piso valvular sigmojideo y di=

latacién importante del TAP y sus remas.




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

Fig 7¢ Coronaris derecha’! OIA 45 grados., Sin anor-
malidades en su trayecto y dimtribueidn, origindn=
dose en un pleno anterior. ’



Fig 8.-

Fig 9.-
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Coroneria igquierda: AP y ODA. Originada en vlano pos-—

terior sin anormalidades.



e« cual mostrd un patrbn coronario derecho muy anterior y la iz--
quierda muy posterior, sin observarse anormalidades en su origen~
y distribucibn,

TECNICA ¥ HALLAZGOS OPERATCRIOS:

Bajo perfusidn extracorpérea total con hipotermia sistémi-
ca y local, con cardioplejla por pinzamiento de aorta ascendente-
y perfusidn coronaria con solucién salina y potasio a cuatro gra-
dos cent{grados, se practichd ventriculotom{a derecha a través de-
la cual se expuso la anatomfa, encontréndose HVD impartante, asf-
como de la crista supraventricularis, se vib una CIV supracristal
de ‘3.5 cm2 a través de 1a cual se observé la acrta dextropuestas-
se explord la arteria pulmonar encontrfindose frea valwular de ~w-
3 cm2 ¥ valva pulmonar rudimentaria sobre el borde izquierdo as{-
como susencla de las otras dos sigmoideas, se corrobord la dilata
cidn aneurismftica de la acteria pultonar. Se procedid a la re——
geccidn infundibular y posteriormente al clerre de la CIV con par
" che de tefldn, considerindose que la dilatacién aneurismtica de-
la arteria pulmonar no ameritaba ningln procedimiento reductor, =
se de.cidiﬁ no seccionar ¢l anillo valvular. Presentd bloqueo auri
culoventriculaxr completo postquirdrgico que requirid inicialmente
marcapaso temporal epicirdico y despus de 15 dias se hizo implan
te de marcapaso endocirdico definitivo. ‘

DISCUSION Y RESULTADOS:

La ausencia de vélvula pulmobar ascciada con CIV, wees



ss estenosis infundibular y/o del anillo pulmonar, acrta dextro-

puesta e HVD cursan con presiones pulmonares normales o ligeramen

te elevadas, patcén hemodinfmico semejante al de la tetralogfa de

Fallot. Estas caracter{stices anatfmicas y fisioldgicas han 1lleva

do a varios autores en llamarlo sindcome de Fallot y ausencia de—

vilvula pulmonar. La requrgitacién pulmonar, la dilatacin eneuris
mitica de la arteria pulmonar asociada a cortocirculto de iaquier

da a derecha a nivel ventricular sen caracterfsticas diferentes ~

de la tetralogia de Fallot.

La dilatacién impartante del TAP y de su rama izquierda e
causa obstruceién mechnica del hronquic principal izquierdo y la-
falla cardiaca se debe al gran cartocirculto de izquierda a dere-
cha a nivel ventricular, sintomatologfa que predomina en menoreg-
de tres afios/e

La eusencla de antecedentes, 1a vaga sintomatologia, asf-
como la edad del paciente y la rareza de &sta ancmalfa compleja—
explican porqué no se pensd inicialmente en ésta posibilidad.

El cateterlsmo y los anglogramas selectivos permitieron —
establecer el diagndstico correcto. Apoyado principalmente en elw
cflculo del cortocircuito predominante de izquierda a derecha, se

decidid llevar al enfermo para clerre del defecto septal ventri——
culm:12.13,14,15,16,17 y 18

El procedimiento quixirgicoe llevado a cabo en el presente —-

caso se efectué teniendo en cuenta la experiencia obtenida eeecss



«s por otros centros, los resultados son mejores en pacientes a-
dultos que en nifios, como lo demiestra el éstudio de Me (:4::ugh:m]'2
en 35 paclentes de los cuales 14 eran mencres de 4 afios y tuvie-
ron una nortalidad del 35.7% contra 4.8% de los 21 restantes., En-
los paclentes asintomfiticos con un desarrollo pondoestatural nor-
mal, la cirugla dabe de ser electival’?2002 ¥ 22,

Los procedimlentos reductores de la dilatacién aneurismfti
ca de la arteria pulmenar en nifios son debatibles y en adultos no
son esencia1e523. r€cnicamente los defectos septales ventriculaw
res se clerran con parche de tefldn, como se efectud en el caso~
reportado. El manejo correcto de la estenosis y la insuficiencie-
del anillo pulmonar es todavia controvertido. Ilbawi y colsn, —_
sostienen que debe insertarse una vllvula en todos los pacientes.
Arensmans y su grupozs, usan un parche transanular aceptando law
inevitable insuficlencia pulmonars Pinsky y colszs, reconiendan—
la insercién de una vdlvula solo cuando hay hipertensidn arterial
pulmonar: aunque &sto es atractivo en principlo para obtener un -
funclonaniento pulmonar competente, se ha cbservado que las vllvu
las mecinicas no son conflables en &sta posicién y las de tejido-
dan esperanzas limitadas. En cuanto a la insercin de injertos de
conducto valvulade tienen una significativa incidencie de calcifi
cacibn y estenosis que requieren ser reemplazedosn'za.

En experiencia de ¥c Caughan y colslz, 1a insuficlencla esds



s valvular pulmonar est presente en is maoyorfa de los pacien~
tes después de la reparacifn de la tetralogfa de Fallot, los re
sultados a corto plazo no han sido significatives y a largo pla
2o no se conocen completamente. Sinembargo en revisifn a los re
sultados posteriores a la reparacién a la tetralog.ia de Fallot-
por mbs de 10 aflos Poirder y su gr\lpozg, han demostiado que la=-
mayor{a de los pacientes con sF y avP es el siguiente: el defec
to septal ventricular es cerrado con parche y la estenosis infun
dibular debe ser resecada, criterio que fué aplicado en nuestro
caso. La insarcifn de una prétesis y los procedimientos reducta
res del aneurisma pulmonar, no son esenclalesm'so.

El sequimiento del presente caso es de un afio y su evelu
cifn es satisfactoria, con increrento en su pesd, los estudios-
radiclfgicos de control miestran narmalizecifn del IC y dlsminn
cibn del TAP.

Creemos que el momento quirfirgico de la necesidad de im-
plante de prétesis pulmonar estarf basado en la determinacién -
de disfuncifn del VD evaluado por clinica y apoyado por métodos

no invasivos.




RESUMEN

Se reporta el caso de un masculino adulto con ausencla ~
de vAlvula pulmonar y sindrome de Fallot, cuyo dlagnstico se =
hizo por cateterismo cardiaco, el cual reveld incremento del —
contenido de oxfgeno a nivel del ventriculo derecho de 2 vol.%-
::on un certocirculto bidireccional, con predominio de izquierda
a derecha de 9 Lomin y una relacidn de flujos de 2.8:1.

En el angiocardiograma no se observd piso valvular sig-—
moldeo permsneciendo el material de contraste durante més de 5=
sequndos en el ventriculo derecho.

Los hallazgos principales transoperatorios fueron: hiper
trofia ventricular derecha y de cresta supraventricularis con co
municacién Interventricular supracristal, acrta dextropuesta y-
ausencia de la vilvula pulmonar. Se efectud reseccifn del infun
dfbule del ventriculo derecho con clerre de la comunicacibn in=
terventricular con parche de tefldn, considerindese que la inser
clén de una prétesis pulmonar u otro procedimiento reduci;.or de~
la dilatacién aneuriswitica de la pulmonar no eran necesarlos.=
La evolucién del pacicnte a un afio ha sido satisfactoria, queda
ré por definir a largo plazo la necesidad de una prdtesis puimo

nare



SUMMARY

A case of a male with shsence of the pulmonary valve and -
Fallot tetralogy is presented.

The diagnosis was made by cardiac catheterization which —=
revealed an increagse in the oxygen content of the right ventricle
of 2 vol.%, with a bidirectional shunt, a left to right predomi--
nance of 9 L.nin,, and a flow ratioc of 2.8% 1 . Angliccardiogqraphy
showed absence of the sigmoid valve floar, with contrast material
remaining in the right ventricle for more than 5 seconds.

At operatlion the main findings werei right ventricle hyper
trophy , dextroposition of the acrta, absence of the pulmonary val
ve, crasta supraventricularis hypertrophy amd interventricular co
munication above the crest .

A resection of the infundibulumof the right ventricle was
made, with closure of the interventricular communication by means
of a teflon graft. The placement of a pulmonary valve prothesis =
or any other procedure for the reduction of the aneurismatic dila
tion of the pulmonary artery were considered unnecesary.

The patient’s short-term evolution has been satisfactory.-—
The need for the placement of a prosthetic pulmonary valve at me-

long-term remains to be determined.
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