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O B J E T J V O 

Valorar si la presencia de hipoplasia o aqenesia 

de arterias pulmonares influyen sfqnificativamente en 

la presentación clinlca, dia~nóstlco, estado hemodin! 

.mico, y pronostico de pacientes con tres tioos de car 

diopatfa conqénlta clanóaena; 

l. ~tresia trlcuspldea. 

2. Atresia pulmonar. 

3. Tetraloafa de Fallot. 
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ANTECEDENTES CIENTIF!COS 

Las arterias pulmonares tienen su oriqen en el 60. 

arco a6rtico, teniendo una lonqitud al nacimiento de m~ 

nos de 1 cm, y el diámetro de la arteria pulmonar prin-

. cipal de 6,7 mm., la arteria pulmonar derecha de 3.9 mm 

asf como J. 7 mm. para 1 a rama izquierda de 1 a arteria -

pulmonar.(!) El tronco pulmonar no incrementa mucho en 

su dUmetro en los primeros meses de la vida oero las -

ramas pulmonares izouierda y derecha crecen apreciable

mente, y para los 3 a 4 meses posteriores al nacimiento 

su diámetro corresponde a las 3/4 partes del tronco pu!_ 

monar principal. Alqunas alteraciones a este resoecto -

se han apreciado en el recien nacido, como son la dismi 

nuci6n de su calibre donde el común denominador ha sido 

la hiooxia e hipercapnea, como ha sido demostrado angi!!, 

qraficamente en cerdos recien nacidos sometidos a hipo-
(2) 

xia. 

Diversas son las alteraciones qu·e involucran el de 

sarrollo de las arterias pulmonares, las principales y 

mh importantes son: estenosis, hipoplasia, agenesia, -

y el origen anómalo de arterias pulmonares desde la ªºt 
ta. Con respecto a la génesis de dichas alteraciones se 
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ha mencionaJo que una seotación desiqual del tronco ar

terioso da oriqen a una arteria oulmonar estenótica y -

a una aorta grande. (1) Cucci, Doyle y Lewis proponen u

na teoría ontoqen~tica en la agenesia de arteria pulmo

nar, ocacionada esta por una seotaci6n defectuosa del -

. tronco arterioso y no a un error en el desarrollo del -

60, arco aórtico, !3 l refiriendo que el origen de la ar-

teria pulmonar esta en el dorso del tronco cono y que -

cuando este nacimiento se lleva a cabo más dorsal de lo 

normal, el 60. arco aórtico del mismo lado se incluyen 

en la aorta y por consiquiente solo habrla una arteria 

pulmonar. Se prooone que la ausencia de la arteria pul

monar derecha es debida a una desvición dorsal de la -

cresta troncal derecha, y cuando dicha rotación anormal 

solo involucra la porción cefálica y final del tronco -

cono, no se acomoaña de otras alteraciones asociadas, -

pero cuando involucra la porción caudal entonces la ag~ 

nesia resultante se acompaña de otras alteraciones m&s 

frecuentemente en la tetraloqía de Fallot, !3 l 

El nacimiento anómalo de arterias pulmonares es 

frecuentemente el resultado de una septación anormal a

ortopulmonar con reabsorción del 60. arco aórtico. Ema-

nuell y Pattison refieren que la asociación de aqenesia 
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de arterias pulmonares y la tetralogía de Fallot se de

be a un desarrollo anormal del bulbus cordis con una a~ 

sorc16n proximal (ventral) ocacionando ausencia de la ª!:. 

teria pulmonar izquierda. (4 ) Pool y colaboradores men

cionan que cuando la ausencia de arteria oulmonar es de-

· recha la irriqaci6n se lleva a cabo a través de la aorta 

ascendente, en caso contrario la sangre llega a través -

de colaterales bronquiales. (4 ) 

la aqenesia de arterias pulmonares fué descrita por 

primera vez en 1868 por Frentzel como malformación aisl~ 

da. (2) 

En 1941 Thomas muestra el primer caso anatomopato12_ 

qico de aqenesia de arteria pulmonar asociado con tetra

loqfa de Fallot, En 1952 Madoff documentó la nrimera aq!:_ 

nesia a través de angiografla selectiva. (S) Nadas en 

1953 hace una descripción detallada al respecto. 

Se refiere que como malformación aislada la aqene-

sia de arterias pulmonares es sumamente rara y predomina 

la ausencia de la arteria pulmonar derecha, y cuando es

tá asociada a tetralogfa de Fallot lo más frecuente es 

que la agenesia sea izquierda, <4 l 

Cuando hablamos de frecuencia, es poco lo que se -
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ha descrito al respecto. Pero como ya se mencion6 ante· 

riormente como patologfa aislada es sumamente rara y s~ 

lo se hace el diagnóstico en pruebas de escrutinio y 

tardiamente, siendo esta más frecuente cuando se asocia 

a tetralogta de Fallot. · 

En un grupo de 88 casos de tetralogta de Fallot, -

se encontraron solo 7 casos de alteraciones de las ra--

mas pulmonares correspondiendo a un 7.9%, mostrando 2 -

casos de estenosis pulmonar, dilatac16n aneurismatica 
(6) 

casos, v agenesia 1 caso, nacimiento anomalo 1 caso. 

Hagao tiene una frecuencia en lo que respecta a a

genesia de arterias pulmonares de 2.4l y de estenosis -

pulmonar de 1,8%. 

En la serie de O'llanes la agenesia pulmonar iZ·· 

quierda es de 0.9% y en la de Dupois de 1.a. 

Aproximadamente a de la serie de Hawe y Rastelli 

mostraron estenosis de arteria pulmonar y 1 X donde la -

rama pulmonar nacia de la aorta. (G) En el hospita 1 of • 

sick children Toronto durante un periodo de 10 anos - -

(1966-1975) se encontr6 estenosis de las arterias pulm~ 

nares en 1% de los casos de cardiopatta conqén1ta y me-
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nos de U para el oriqen an6malo de la arteria pulmonar, 

la hipoplasia o aQenesia de arterias pulmonares se 

ha visto asociada a otras cardiopat!as, frecuentemente 

con la tetraloqla de F'allot, persistencia del tronco ª!:. 

terioso, (11% de 126 pacientes cateterizados por tronco 

arterioso),( 7) Otras cardiooatlas han sido reportadas. 

como son: la comunicación interauricular, la persisten

cia.del conducto arterioso, transposición correqida "l" 

de qrandes arterias, atresia tricuspldea, atresia pulm!!_ 

nar, y comunicacion interventricular. (5 ,7,B,9) 

la presentación cllnica depende de la presencia o 

no de otras malformaciones asociadas, así se ha visto -

que la aqenesia de arterias pulmonares aislada cursa -

practicamente asintomática y su diaqnóstico qeneralmen

te es realizado en pruebas de escrutinio reportando una 

sobrevida hasta de 65 affos. (J) No sucede lo mismo cuan

do la hipoplasia de arterias pulmonares se ve compl !ca

da por otras malformaciones más frecuentemente tetralo

gfa de F'allot, la cuál por si sola tiene una incidencia 

reportada de hasta 10% dentro de las cardiopatlas conq~ 

nitas para el hospital of sick children Toronto, (2 ) 

La presencia de diversos qrados de hipoxia al nac! 

miento, periodos de hipoxia de repetición, y cuadros de 

infecciones de vias respiratorias frecuentes son los 
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principales antecedentes. 

A la exoloración física la oresencia de grados di

versos de cianosis, hipocratismo diqital, hiperactivi-

dad precordial, a la auscultaci6n la presemcia de un S!!_ 

plo,sistólico de eyección grado II-111/VI en el segundo 

,y tercer espacio intercostal izquierdo, sequndo ruido -

cardiaco único por disminución o ausencia del comnonen

te p'ulmonar. 

La severidad de la patoloqia depende principalmen

te del qrado de obstrucción al tracto de sal ida del ve!)_ 

triéulo derecho. (9) Asi mismo se dice que el grado de -

hipoplasia del árbol pulmonar es directamente oronorci!!_ 

nal al qrado de obstrucción a la sal ida del ventriculo 

derecho. (5) 

En la tetraloq!a de Fallot por ser la más estudia

da se ha recortado que la presencia de aqenecia de ra -

mas pulmonares repercute desfavorablemente sobre el es

tado hemodin4mico del oaciente, oresentando hioerten- -

sión pulmonar tempranament~ y enfermedad vascular pulm!!_ 

nar secundaria, alterando no solo el diaqnóstico sino -

tambiél el pronóstico y selección quirúrqica del pacie!)_ 

te. Se ha visto que se requiere de una exclusión par- -

cial de 7.5% a 85% del oulmón para producir hiperten- -
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slan pulmonar severa, observando esta en solo 19% cuan

do la aqenesia oulmonar es aislada, contra 85% en aque

llos pacientes con cardiopatía asociada, siendo esto •. 

m!s evidente cuando existe cortocircuito de izquierda a 

derecha. !5 l Cuando existe hipertensión pulmonar severa 

. la arteria oulmonar maneia presiones similares a la si~ 

t~mica ocacionando cambios histolóqicos en la lámina -· 

propia y media con un enqrosamiento de la misma hacien· 

dola idéntica a la aorta (~ersistencia de patrón fetal). 
(12) 

Estos cambios hemodinámicos repercuten critícamen

te en el díaqnóstico, tratamiento y pronóstico del oa-· 

ciente incluso se reporta que cuando la resistencia pu~ 

monar es menor de 10 Uds x m2• la mortalidad postquírur 

qica es de 21%, la cu&l incrementa hasta 501 cuando la 

resistencia pulmonar es superior, y de 100% a J anos 

con resistencias pulmonares superiores a 11.4 Uds x m2• 

y enfermedad vascular pulmonar. <7 l 

En el asoecto de diaqnóstico com~ ya hemos venido 

mencionando la aqenesia de arterías pulmonares aislada_ 

cursa asintomática encontrando en radiograffas de eser~ 

tinio anormalidades como hipodesarrollo del pulmón ipsl 

lateral, dlsminuci6n marcada de la vasculatura pulmonar 
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elevac16n del hem1dlafraqma, y del lado contralateral -

se aprecia hiperinsuflación compensatoria, aumento de -

la rarefacción pulmonar, desviación del mediastino ha-

cia el lado afectado; Presentando principalmente probl~ 

ma diaonóstico con estenosis pulmonar, trombosis o emb!!. 

lismo de arterias pulmonares, y el enfisema unilateral. 
(8) 

La ecosonoqrafia nosterior de toráx ha mostrado 

ser de utilidad en el diaqnóst1co, (lJ) la qamagrafia 

pulmonar mostró ser un procedimiento con aceptable va-

lor d1aanóst1co, la escintoqrafia con radio1sotopos ma~ 

cadas con Xenon,ll 4 ) y las pruebas de perfusi6n vascu-

lar con Tecnesio, son útiles oor ser técnicas no invasJ.. 

vas lo cuál representa menor riesgo en aquellos pacien

tes criticamente enfermos. (lS) 

Actualmente el diaqnóstico de precisión es reali-

zado a trav~s de anqioqrafla selectiva de arterias pul-

mona res. 
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P l A N T E A M 1 E N T O D E L P R O B L E M A 

En el servicio de cardiopediatrla del hospital qe

neral Centro Médico la Raza no se ha estudiado epf demiQ_ 

lógicamente y estadísticamente la frecuencia real de la 

·agenesia e hfpoplasia de arterias pulmonares, así lar~ 

Jación que quardan con otras cardiopatías conqénitas -

cianóqenas como la atresia tricuspldea, atresia pulmo-

nar y la tetraloqfa de tallot. 

El presente estudio permitir& conocer la inciden-

cfa de presentación como patoloqia aislada, asi como de 

su asociaci6n a otras cardionatfas, y la Importancia e!_ 

ta tiene en la presentación clínica, estado hemodinámi

co del paciente, y en detrmf nado momento repercusión 

sobre la seleccf6n del paciente quirúrqico. 
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P R O G R A M A O E T R A B A J O 

UNIVERSO OE TRABAJO 

En el presente estudio se revisarán los expedien-

tes clínicos de los últimos 3 a~os a la fecha, de todos 

aquellos pacientes nue inqresaron al servicio de cardi~ 

pediatría, a los cuales por cateterismo cardiaco se ha

ya hecho el diaqnóstico de atresia trlcuspídea, atresia 

oulmonar y tetraloqia de Fallot en asociación con aqen~ 

sia e hlpoplasia de arterias oulmonares. Valorando su -

incidencia en el servicio de cardlopedlatr!a. As! como

su forma de oresentación clínica, evolución, y repercu

ción sobre el estado hemodloámico de los pacientes. 

ESPAC !O 

Se estudlrán los expedientes de pacientes hospita

lizados en el servicio de cardiopediatria del Hospital 

General Centro Médico la Raza, participando los archi-

vos del servicio de hemodinámia de la misma unidad. 

RUTA CR IT !CA 

El trabajo se rea 1 izara en el transcurso ·de 4 me-



- 12 -

ses, el primero será destinado a revisi6n de la litera

tura, formulaci6n del protocolo, y su presentaci6n al -

comit~ de Enseffanza e Investigación, el sequndo y ter-· 

cer mes oara revisión de expedientes,interpretacion y -

discusión de resultados .Y el cuarto para impresi6n de • 

tesis. 

CRITERIO~ DE INCLUSION 

Se incluirán todos los expedientes de aquellos pa

cientes ingresados al servicio de cardiopediatr1a, a -· 

los cuales se haya lleqado al dia~nóstfco por anqioqr! 

fia cardiaca de atresia tricuspfdea, atresia pulmonar -

y tetralog!a de fallot, y que además tenqan asociada h.!. 
ooplasfa o aqenesfa de arterias pulmonares. 

CRITERIOS DE EXCLUSION 

Serán excluidos todos aquellos expedientes en los 

cuales no se haya corroborado por cateterismo el diag-

nostfco de agenesia e hipoplasia de arterias pulmonares 

ESTADISTICA 

Se hará una revisión porcentual de frecuencia de • 

presentación de dichas cardiopatias analizando tasas de 

morbimortalidad. 
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R E S U L T A O O S 

En el presente estudio se analizaron 767 expedien

tes de pacientes cateterizados en el servicio de hemodi 

n&mia del Hospital Centro Médico la Raza, durante un p~ 

. riodo de 2 anos 7 meses (enero de 1984 a septiembre de 

1986), 

De los 767 expedientes, en 667 se confirm6 el dia~ 

nastico de cardiopat,a con~énita cianoqena con flujo -

pulmonar disminuido, Correspondiendo a atresia tricuspl 

dea 29 casos (4,3%), atresia pulmonar 20 casos (2,9%), 

y a tetraloqía de Fallot 40 casos (5,9%), 

Con respecto a la frecuencia con que estas cardio

pat!as se asociaron a hipoplasia o a9enesia de arterias 

pulmonares encontramos: en atresia tricuspidea 6 casos 

(20~6%), atresia oulmonar 6 casos (30 %) y en tetralo-

qfa de Fallot 8 casos (20 %). 

Como patolog,a aislada la hipoolasia de arterias -

pulmonares solo se encontró en un ca~~. el cuál corres

pondio a 0,14%. 

En otras cardiooatfas acian6oenas la hipoplasia o 

aqenesia de arterias pulmonares se presentó en 0,75%, 

en cinco casos, 2 de los cuales tenían comunicación in-
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teraurtcular, 2 comunicación lnterventricular y un caso 

con estenosis valvular pulmonar con septum fnteqro. 

Por lo oue respecta a su presentación clínica en-

contramos: 

Oue la atresia tricusn!dea se manifestó lnicialme!!_ 

te por cianosis y en un nran norcentaje insuficiencia -

cardiaca fué la manifestación Inicial; sin embarQo la -

edad de nresentación fué entre el 2o, y 3er mes de la -

vida, no as! cuando se encontró relacionada con hipopl! 

sia de arterias oulmonares donde la edad oromedio de -

oresentación fué en el ler mes de la vida, 

Las crisis de hinoxia se presentaron en 33% de los 

nacientes que tenian atresia tricusoídea mas htpoplasia 

de ramas pulmonares, y en un 30% en aquellos que solo -

presentaron atresia tricusofdea. Se encontro insuficle~ 

cia cardiaca en 50% de los orimeros y en 45% de los se

qundos. 

En la atresia pulmonar el siqno Inicial fué la ci! 

nosis que se presentó en ambos grupos en los primeros -

dias de vida, las crisis de hipoxia estuvieron presen-

tes en atresia pulmonar sin hipoplasia de ramas pulmo

nares en 32% y en los casos con hipoplasia en un 33i. 

No se reportarán datos de insuficiencia cardiaca en a--
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quellos pacientes con hironlasia y solo en un 10% de a

quellos con atresia pulmonar sin hipoplasia de arte-· -

rias pulmonares. 

En la tetraloala de Fallot el slono inicial tam- -

bién fué la cianosis de inicio al nacimiento cuando te

ntan hiponlasia de arterias pulmonares, y a los J meses 

en aouellos pacientes sin hipoplasia . las crisis de hi 

ooxla se present•ron en 62,5% cuando existlo además hi

oorlasta de ramas pulmonares y en 651 cuando esta fil ti

ma no estuvo nresente, la insuficiencia cardiaca se pr~ 

sentó en lZ.5% y 11.ZI resoectivamente. 

Como patoloqla aislada solo encontramos un caso -

donde la sintomatoloqla fué a los 3 meses de vida mani

festada ror cianosis mlnima y datos leves de dificultad 

resniratoria. 

fn el cateterismo se encontraron datos correspon

dientes a hinertensión oulmonar en 4 casos, 2 de los -

cuales tenían diaonóstico de comunicación interauricu

lar con estenosis de rama iz~uierda de la arteria oulm~ 

nar en uno, otro con estenosis de ambas ramas y tronco 

pulmonar , los dos restantes con comun1caci6n interven

tricular hiooolasia del tronco y ramas de la arteria 

nulmona r. 
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TETRALOGlA DE FALLOT 

S JGNOS CON HI íOPLASIA S 1 N H IPOPLAS !A 

EDAD Al Nacimiento 3 meses 

CRISIS DE 62,5 . 65 % HIPOX!A " 

!NSUF !C IENC !A 12. 5 % 11 .2 % CARDIACA 

ATRESIA TRICUSPIDEA 

Sir.NOS CON HIPOPLASIA SIN HIPOPLASIA 

EDAD l er. mes 2 -3 meses 

CRISIS DE 33 % 30 % HIPOX!A 

INSUF !C IENC !A 50 % 45 % CARDIACA 

ATRESIA PULMONAR 

SIGNOS CON HIPOPLASIA SIN H!POPLASIA 

EDAD l er. mes ler. mes 

CR!sp DE 
HIPO !A 33 % 32 % 

INSUF IC IENC !A o % 10 % CARO JACA 
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o r s e u l O N 

La aqenesia e hiponlasia de arterias pulmonares • 

aislada es una patoloqia rara, en el presente encontra• 

mos un caso, con una frecuencia menor de 1% (0.14%), T!l, 

vo hipoplasia de arteria pulmonar derecha asociado con 

hiooplasia del lnbulo superior del pulmón derecho, la -

sintomatolonia inicial fué cianosis leve acompa~ada de 

datos de insuficiencia respiratoria. El cateterismo -

mostró hioonlasia de la rama derecha de la arteria pul

monar, y la qamaqrafia, radioqraffa, y broncoscopia --

pulmonar desmostraron hipoplasia del lóbulo suoerior -

derecho del pulmón. No se encontraron datos de hiper-

tension pulmonar. 

Lo anterior está de acuerdo con lo reportado en la 

literatura, donde como patoloqfa aislada la rama dere-

cha de la arteria pulmonar es la más afectada, con po-

bre o nula sintomatoloqfa, en nuestro caso posiblemente 

la sintomatolonfa estuvo en relación más con la hipo--

plasia pulmonar asociada, y no se encontró hipertensión 

dado que se nesecita de una .exclusión de 75 a 85% de -

pulmón para oue esta se presente, 
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Con respecto a la tetraloqfa de Fallot y su rela-

ci6n a hlpoplasia de arterias pulmonares, encontramos -

una Incidencia mayor a la reportada (20% con respecto a 

7,9% (G)) y corresoondieron SOS con alteraciones en la

rama Izquierda, la sintomatoloqfa inicial fué cianosis-

. y la edad de presentación fue más temprana que cuando -

se trató de tetraloqfa de Fallot aislada. Las crisis de 

hipoxia se presentaron más frecuentemente en esta pato

loqfa, sin mostrarse incremento en frecuencia o inten-

sidad de la misma cuando se asoció a hipoplasia, tampo

co la hubo cuando se presentó insuficiencia cardiaca c~ 

mo man1festaci6n inicial. 

Los hallazqos hemodinámicos fueron los encontrados 

habitualmente en la tetraloofa de Fallot aislada con -

presión ventricular derecha a nivel sist~mico con fre-

cuencia la rama hipoplasica no se pudo canular pero la

contralateral tenia presión ha.la. 

La atresia tricusplde e hipoplasia de arterias pul 

monares mostr6 una incidencia similar a la tetraloqia -

de ~al lot, 20.6% dato que hasta el momento no se habh

reportado en la literatura revisada, el inicio de la -

sintomatoloq!a nuevamente mostró ser más temprano cuan-

do se encontró la hipoplasia de alquna de las ramas. 
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ESTA TISIS Ng OEBE 
SALIR DI lA ~;J~f UECA 

En lo que concierne a la s1ntomato1ooia las crisis de -

hfpox1a as1 como 1nsuf1cfenc1a cardiaca no encontramos 

diferencia s1qn1ficativa. No se encontr6 datos de hipe~ 

tensión pulmonar en ninquno de los casos analizados. 

La atresia pulmonar mostr6 la mayor 1nc1dencia de-

. agenesia e h1poplas1a de arterias pulmonares (30%). Y -

en lo que concierne a sintomatolooia: el siqno inicial 

fué 'la c1anos1s , no huvo d1ferenc1a s1gn1f1catfva en -

la presencia de cr1s1s de h1pox1a, y solo una menor fr! 

cuenc1a de 1nsufic1enc1a cardiaca, El estudio hemod1ná

mico no mostró diferencias s1qn1ficativas, La hfpopla-

s1a· del árbol pulmonar es directamente proporcional al 

qrado de obstrucci6n al tracto de salida del ventriculo 

derecho( 6 l lo cuál explicarla la mayor incidencia enco~ 
trada. 

Furon 4 los pacientes en los cuales además de la -

hiooplas1a de ramas pulmonares tenían cardiopatla con--

qénita acianóqena, dos comunicación interauricular y -

dos a comunicación interventr1cu1ar. Los dos primeros-

con defectos septales amplios mostraron en el cateteri,t 

mo hipertensión pulmonar leve con presión media en el -

tronco de la arteria pulmonar de 24 mmHg. y sistólica de 

SOmmHg. 
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Los dos pacientes restantes a pesar de tener comu

nicaciones interventriculares pequeñas tenian hiperten

si6n ventricular derecha, en uno de ellos la presi6n -

del tronco de la arteria oulmonar fué nivel sistémico -

120 mmllq. en el otro no se lo~r6 introducir el cateter 

en el tronco nrincipal , nor lo que se innora si habh

gradiente pero anoioarafica~ente no habla datos de est~ 

nosis por lo cuál suponemos que la presión sistolica e

ra la misma oue en ventriculo derecho 90 mmllq. 

Esto corrobora la presencia de una mayor inciden-

cia de hipertens6n pulmonar cuando la hipoplasia o aqe

nesia de arterias pulmonares se ve complicada por una -

cardiopatla coqénita en la cual existe cortocircuito de 

izquierda a derecha, (S) 
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e o N e l u s 1 o N E s 

El presente estudio permitio conocer la incidencia 

de tres tipos de cardiopatía congénita cianóqena en el 

·servicio de cardiopediatrla del Hospital Centro Médico

la Raza. asi mismo la frecuencia con que estas se ven -

asociadas a hf poplasia o aqenesia de arterias pulmona--

res. 

Tambi6n demostró que la hipoplasia de ramas pulmo

nares como patoloola aislada es sumamente rara, como la 

pobre o nula sfntomatoloofa que oresenta esta patoloola. 

La diferencia más evidente en las cardiooatias ci! 

nóqenas cuando se asocian a alteraciones de las ramas -

pulmonares fu~ el inicio más temprano de la sintomatol~ 

qta, sin que existieran diferencias sionificativas en 

lo que respecta a la forma de Presentación , elabora- -

ción del dfaqn6stico,complicaciones, y estado hemodfná

mico de los pacientes. 

Corroboramos de iqual manera que la hipoplasia 

del ~rbol pulmonar esta directamente relacionada con el 

grado de obstrucci6n al tracto de salida del ventr1cu

lo derecho, mostrado esto por la mayor incidencia de --
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hipoolasia o aqenesia de arterias nulmonares en la atr~ 

sia pulmonar. 

Por otra parte aunque desde el nunto de vista di 
nico la hipoplasia o aqenesia de arterias oulmonares S!!_ 

lo sirvió para que la aparición de la sintomatolog!a -

fuera más temprana , desde el nunto de vista quirúrgico 

y pronóstico a corto y largo plazo es importante cono-

cer esta asociación, ya que al efectuar inicialmente u

na fistula sistémico nulmonar es nesesario conocer ori

mero el qrado de hinoplasia, así como el lado afectado, 

derecho o izquierdo, ya que al realizar la fistula en -

la rama hipoplasica oodia esta no ser suficiente, o el 

alto riesq de que se oblitere. Y al realizarla en lar~ 

ma contralateral producirá mayor hipertensión en dicha

rama, con el oeliqro de producir insuficiencia cardiaca 

y edema pulmonar ya que el árbol pulmonar no afectado -

tiene la capacidad de aceptar el volumen total por la -

fístula. Por otra parte en la corrección quirúrgica -

total se verá complicada por la presencia de hipopla-

sia de alquna de las ramas pulmonares, ya que en la a

tresia tricuspidea puede ser el motivo por el cuál no -

se lleve a cabo una corrección tipo Fontan pués la au-

ricula derecha no podrá generar presiones suficientes 
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para pasar san~re a través de una rama pulmonar hipo··· 

plasfca. Sucede lo mismo con la tetralogía de Fallot •• 

donde la presencia de agenesia de alguna de las ramas -

pulmonares ocasiona modificaciones en la t~cnica qufrur 

qica y ~or ende empeora el resultado y el pronóstico · 

del paciente, 
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