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IN'J'HODUC.:C:ION 

Si bi~n, lu ~stenosuvulvulur pulmonur, por s! mieuw., m 

Ullb dntiu~d comi1n, no uu! su presentución de ti~o :Cumilitr 

,notivo por e.1 cuul. hoy nos ocLtpü.LUOe de ellü.. 

La. _Eatonosio VulVUl.br Pulmolll:l.r PW1Uliur, ha. sido brev.!. 

munte dbscri~u por div~rsos autores a lo largo de lu evo

luci~ ae lli CurdiolotJ!u P~di,tricu, de bh1 que se cuente 

con eacaeue pub.1.it:aciones u nivel urunaial, como l.o evidea 

c!u lu revisión exhuuetivu u pu.rtir de 1960, con 15 &rti

culoa u lo ~imo recubudoe, teniendo un.u mención cape 

cial lo publict..do por Hoehino et u.l. en Jupdn, qu.ien ,.rop.2.r 

cionb b ..... ses :c11·meb en lb. gánesis de dichu putol.ogiu.(.24) 

Lu Pret>entuci6n ue cuooe de Estenosis VblVul..ur Plllino 

nur PumJ.liur en nucot.ro i.u.!e no hu sido deecritu ¡ Hoy, 

en el presente t.t•u.buJo, con1:iUer1:1.10..:.o u ooc ge10.el..&.e con E,e 

tenoeii:. vulvulti.r Pulmoru.r, digb.llOetic1:1du.e 001110 tul.es en 

1,;l st!rv.lcio cie Curul.O.Lo¿{u .P~a1~trie:a. del Ceut.ro lllédico 

Nt1.ciona.l, Vert.1cruz, p ..... 1·u l•J <iue 1·ue.1·1)n soo11et.iúua u proto

~:olo ue ci;tuó.l.D de <.u.raiop ... 1.!us Con¿i:énit.in de nucul.ro ho,e 

pi t.uJ., co,ut-l.ewent.'-ndoae po1· el ostl.ld10 JJoppler !JUlr:o~do y 

cont!nuo, col.ar ciel. Hoapitu.l ue Ct.oruiolog!u 11 1.1.lis 14~ndez11 

oe..L Centro •édicc .Nbcional, inclu.yenuo .... aeuu!e, V<;,.loruci6n 

lnt.tiol'al dt:.l. St=J"V.1.cio de GenGtiCj;j,• 

Todo e-llo, ea motivo de e1:1.tito~éicci.6n, yu qua .Loa obJe

t.i,.•oc pri1.:1ordiule&:. óe nuestro tru.bu.jo Bll cLL.uplun y eon; 

u).- Revisión dt: la. biblio¿;:·u!!t1. exietente 

b).- .1-'l.lb.Lic~ci~n acl pri.aer cuso ruportudo en iaiéxico 

de Enter:.osie Vb.!Vl.llur Pul.uaonur 1'1:tm."'iur. 



1.Jt.uidtt. puee, tt su cone1der1:1.éi6n, i'os ~1::1.sS:oa··ui/;.s sobresu.l.1,!l 

tes que hemOa encon~r1::1.do en el toma'.que hoY nos o~U~lit y 

que por e! solo merece tt'Íenc.i6n .éep~Ci.ul. 

IJR. E...IGlllO PALltA H1'ufüJWEZ 

llR. S....Ul<L. PHJ.NCO .BODHIGlll>Z. 



HIS'l'ORIA 

Cu1:1.ndo hu.blumoe de H1Htorit:1. ue Ui._ J4(tdl.cinu., t1·11.1.ucnos 

de ení'ocu.rnoe u .a.os or!genes ci.el llliemo ser· hulll.W'lO, inf'or

mu.r de e'u evol.uci.6n y a.el eet1:1.do actual, a.e tt1.1 1·orma lu. 

cienciél. so hti. depur ... do puult1.tiluuaente, ruudl'icúdoae en -

lo "':r.ue ti.ctuuJ.mente conaiael•ti.moe esla.bones u1:1pec!1'icoe do 

ellu.. Ltt. Co.rdiolog:l~ no hu s1au lu excepción, y oeede e1 

punto ae vietti. Pedi~trico, !u.e curúiCJt.i,t!u.e cona:~n1tu.e 

hu~ sido eetudiu.due en detblle desee ~riucipioa de siglo, 

Ju1.cientio 4'nt'u.eis en loe tliloe JO•e, 'iue com ... ea coia.Prenei

ble es air!cil obtenor Lis publicti.cionos or1~1nu.loe en -

loe buncoa de memor1u, t>.IÚl en l.os centras de co.llpUtcac16n 

ai.&a t1.Va.nz1:1doe; de u . .h:! 4ue esto nos oblil!>ue 1:1 reb..a.i~nl' • .ul.:a. 

breve aeecripcidn du loe u.VtLncce en ato cumpo, incJ.uy~nrlo 

l.bo curdioput:lu.e co~dnit.ue :n~G 1'recuentea, aobre toi.lo en 

¿emeloe, su ru.:.turti.lez sonéticü, ructorea rel1:1.cionu.Uoo, 

c .... ructer.ISticus aistint.ivu.s y e:lnaomton Go1J6~nt.03 relücion!! 

dos. 

No es sino huetu Septiembre ae 19~9, CU!illdu .Lucille J. 

Hooe re&J.izu unu inveet1s;u.ci6n profu.ndu d& lue uno.atil:!a.e 

COD8énitu8 cu.raiovbscul1:1.re11 ou o;uu1eloa, en .lb. cual re111t1.r

Cl:l l.oe 1:1.vtillcea hechos en l.oo 20 t&rtoe precedentes u. au es

tudio, con u.na ciescripcidn cl.b..l"u de uu~t.Ddoe de ui11.gn6eti

c o 1 u.sí cowo ia!cu1cus 1.a,w.ri1rgic11.s correctivt..s, y Wt:nciona. 

¡u llb.turu•l:!Zl:l g~nética dtotor~i~nte 1 u.sí como lu poeibilJ:. 

áLid ó.e 1:1.reccidn por un ... ~t=nt.t: espec1'lico, como l.o es el -

virus ac J..u Hubeolu. (l) 

Pobtur.1.or1nente lt1churd J... Ku.nlcr ¡ U:olabor .... ao.res pub!,! 

cL1.n en ~rzo a& l9b6 w¡ tr .... t.i .. ;¡o de rl:!viai6n t.CeJ-cu ae r;n-



l'er1.11eo1:1.dee congl:ru.tt:i.a Curoiovu.eculu.res Pwnili~reo 1 en el 

cual ee puntublizu. Lln&. diacordt:1.ncia entre el or!~en gená

tico de lüe Cbrdioput!us bas~ndo ello en estudios de 6em.!. 

los que preaente:..bwi f'bltu. de rel.aci6n pbru dei"ect;os cur -

díucoa cona4n'it0s 'eepec!ricos, usiu:li.omo mencioru..n lu ele

Ve:..du incidencia entre la.e mu11·oruw.c1onee cons~n1tb.e cur 

010Vt:i.scui:i:e~ ":¡ "Ptloree, ·o- i'a.llll.li~reu con ulguru:.. cu.rdiopb 

t!t:i. ·a1m.ilur. Sin embbrgo 1 al iguul que sus predecesores 

~encionan twn.b1~·1u eetrechu. relbC16n de fu.ctoros gen&t!, 

coe Y. viraiea 1 :-·en. i·rwicu in"terucc16n p<&ra ocueionar trba

tornos con8:t:~t0s- Cti.rdiovt:1.acult1.res en 1·ti.in1.1.iue. (2) 

Lb 8Vb~uuci6n cr!ticu. da lu etiologib gen&ticb r~quie

re un uetulL:t.ao useaort1.miento con u.ru.. cuitie:..tiosu exvloru -

c16n e:,eneti..16gicEt. der,eudien"te u su Vez oe unb uóecW:Ldu in

'tarpretuci6n. Pinu.lmente K.b.11ler et ..i.l presenta 7 i·t:1.tnilitLe 

que por sepurudo preeenturon ocurrenci1:1. óe trea aiferen -

tes tipos ae aw.lformu.cionoa congdnitt:1.e curd:íu.c11e ( don'tro 

de lu.s cuu.l.ee ee inc.lu.,yeron dos fg.Jnl.liu.¡- con ~aténosis -

Vu.1.vulw- Pulmon..r). ( 2) 

Los t1.VtUlCes cont1nlibll, y eo 196li JbCque.1.in_e n. Noorw.n -

y J..exington K,y describen 1b rtt1bci6n ae Enfermedb.d cong!S

llitu CbrdiOVbt:iculu.r con S!ltidromes gen~ticOa 1 espec!i"icbw

m.::nte s. de Turner.(3) 

En 197~, 1'hoUUi.e J. Richer aescribe .Lu presenci'u. óe ae-

1·ecto aeptul btriu.l en u.na gener .... ci6n, 11.cluyendo ~t!teno

oia vulvu.lur 1uediu. y ue:ft:cto s&¡.it.u.1. vUn10ric1.1lur. (5) 

1914 1 con WiJ.liu.m J:: • .lile L1c.1.rron y Joseph K Pcrloiºf re 

portbn ~tn .. unoaie Vu.lvult.i.r Pu..1.uionur en Pt>.are e hiji.., por 

(Jr .. .ulll'c.. OCiie16n, o-utudio l'l.!1:1.li1'.'"'do ttn Sept.i~.nbre dfJ oicho 

u.do Oll lu Un1verul.du.d ua GeOr61:!tO't•n, u.visión ae (.;uraiol2 

~!u cte la. Ciuu ... ct ae !"fuat1l.n6ton D.l:. (7) 



.Lle tul. l'orma y dudo por el. uvu.nce tecnol.66ico en diu.g

u6t:itico oportuno l.os reportee ee h1.1c1:n ~s t"rccuent.ea, · P.!. 

ro la nutur&:&l.oz~ de su etiolog!ti. ex&:&ctu sigue &iándo'hus

iu núeeiroe diae escasa. 

Con el. estudio re&:&l1Z&:&óo Por Hoehino.y coolubore.aores 

en Jap6n, en Enero de l.981., el. eetudio de l.a g&neéis do 

lu l::stenosia Vul.vul.ur Pulmoru..r Fwnil.iur tomu. nUBV'2 J."uerzo. 

que por s! misma, es hoy e.i1n un 1·eto pti.ra eJ. entendiuden

to cient!fico.( 24). 



EJllBHI O.LO; I A 

ANOMALixs !JE.L SES#\!U(QLJ..0 .1.11::.L COH.n.ZON .. ur; PURMAN I...A li.nSE n: 
L11S C1lRDIOPtlTlAS CONGENli'JlSJ. 

Bl Ooruz6n ee originu do dos 'rea.e curdioglnicue en el 

bluetoderw.o, unu cierech1.1. y oirtt izquierdü. • .Eetbe áreue e

mieirun en d.irecci6n cef,!ica y vent1·1..l CUtUldo se cierra 

el intestino u.nterior par¡,. t'ormur la cu.vió.ud gerJer1...L ae.L ~ 

cuerpo, l.üe c'lu.ltte con JlOL~ucia.l for11w.Uor de coruz6n qU.!, 

d1:t.n englobu.d&e dentro de I.a esplacoopleur&'j·· son loe pri -

mordica cu.rd!ucos~ catos se unen oo la J.!nou mediu y for

m&a.n d.oa tubos endoc,rd.icoa euvue.Ltoa por dos tubos miOC'!: 

dicoe que se 1ueionan i•guLt.ltnente, que en cOllJW1tO ae de

nomiru. ttsa bulboventricular, que titinia una canvexidud di

rigid.a. huci4 11:1. oerechu y u.cu~lunte. x e e tu inc:w-v1:aci6n ~e 

debe que el 1"uturo ventr!cu.Lo twut6m1.cumentc derecho ee -

encuentre b lu derechu. en cueoa cou vicc:ura.a no1"J11tt.4oente 

si.t.uttatte (Si.tu& eolit.us) y \tue el ventr!cu.10 iz1.t.uiertlo 69 

Ubique a J.ti. i~quit1rllt10 En lu. pu.rtí:I bti.Ju de.l tubo em1Ji~zw1 

a. tipttrtíCer loe co~>1ienzos de lu aur1cuJ.u pr1w1tivu1 ¿rts. 

aut1.l111ente ocupun u.nu pooicióu aor1:1ul con respecto ul ven

_tr!cul·::> primitivo y al bulbua cord.ie. (26) 

Bl bu.lbus &.Orticua se co11VJ.orte en tronco 11rim1 tivo o 

tronco e o.nL1n. 

Ji:J. ventr!cu.lo prJ.mJ.t.ivo serl e.L vent1~!culo izquierdo. 

Este tubo curd!aco embrionurio eut·re otro proceso nor

!llu.l oe dasurrollo que es lt:..1b.b1cocJ.6n lfU& div1d11·á -en dos 

pt..l"tes C.t&óu. uno e.a sus aee:,.nt:utoe co:tio ei.t;ue: 

ti'l 1.J·ouco pr.i.:ui tivo Ge convierte ~n uortl.I y bl"teJ·iu 

puJ..t1oru.r. 



El. bulbue coro.is y e.l veut1•!cul.O primi tivu ae vol.ver&1.n 

cuviduaeS irtdependicnittei Ventr!culo derecho e izquierdo 

reepectivumento: 

Lu. Aur!cul.a pri:nitivu ae dividirá'en ·uur!culhs derecha 

e izquierda. 



LOS GEdl.OS EN lut. GENH'l'lCA ldE!DIC.A 

Loe gemelos tienen un lue;br especiul eu gené't.icb huma

nu. ~sto se debe ~ que ciertue enfermedüdee provocadue de 

1 ormu. pttrcia.l o compl.etuaieute por .fbctoree gentfticos po -

eeen un.t:t. tuau de concord1:U1ciu tnüyor en gemelos monocigo-

t os 4ue en loe dicigotoa. Incluso si un.u c1rcunetunciu no 

muestra un putr6n ge1uft1co simple, el compurur ou incide.a 

ci~ en ~Qree de ~amelos m~nocigotoe o dicigotoe puude re

veJ.t..r 4.utt tipo de bt1renciu eet' impl.icuda; por otru. purte 

ei loe &~~eloe monocigotos no tiOO del todo concordwitee 

p~ru u.na cond1ci6n duda, ci~rtoe 1'uctoree no gon&ticoa 

pueden p~rticipur también en ou et1oiog!a. La importb.Jl 

c1~ de loe estudios de los gemelos, purü comparttr loe e -

1'ectos de la herenc.1.d. y del timbienta, es decir, do la na

turuleza y lb criun:z.u, rue formuluaa por Gulton, eti .l875. 

GEuii::l.OS .wON()(,;lGOTOS Y DICIGOTOSi 

H43 dos cl~eae de ~eue1os1 ~onocigotoe(UIC) y dicigotos 

( W). t!n el ..Leng1.U.:1.Je corrit.nte et1 deuominun &bmeloti id~n

t.icos :¡ 1'ru.ternod. Loo gé.:11 .... ou uionocigotoe proceden <ie Wl 

edJ.o dvuJ.o 1'ecund1.1.ao, a·J. 'cie;oto, ..;ue en Wl }'er!odo rel.'-'t! 

vu~ente precdz del aeeu.rrollo rorl.Dé.t. dos embrionlja. ~eí, -

por e jei.ap.lo, dent.ro de l.os primerou 14 diue dea,µu4B de ..Lu 

t·ei·ti..Lizucidn, los mit1•11broe do un pi:i.r ~ s1J.elen poeeer 

gcnotipoto idénticos, por lo que son del 1111atao sexo, idén

tie;os respucto ae l1U.1.r~1.1.dorea genGticoa cu:no ,e:ru¡iou aun -

eu!neoa. so usemejbJl ~enoe en .Loe c1.1.r~cterea ~uo pueden A 

a:.ooJ.1"ic1.1.r1;;e con 1'uciliU,..U por tll 1.1.mbiente¡ y t.e!, su tu 

lJ.u pueae a:.ur muy u.1.atint.1.1. ul nacer, debido u ai1·erencion 

eu ..Lu. 11utric16n prenu.tt..l• 1..e:1.l:I c.ii1°c1·~ncJ.;.u; t!Utt·e lou coge.:!,.l: 

loo JriC Jiucaen at:r ·cuut.u.du.~ por .Los in1emon t« .. c.-toree del.e.! 
>il1rlhnttit1 ou ..L~to dJ.f't:ilºtlO~:J.uu entt·C! ..Lu ;.1it.,,d U<.l'tlChu tl iz -



de l.lil i.ndividuo. 1'01· e;icm¡.ilo, el .lu.bio l.epori.no plldeaor 

bilat&r~l o uni.lutera.l en un ~nai.viduo¡ y concondunte o 

dl.scorau.nt.e en un .-tt.r tie gemelos idC. 

Loa geu1e.loa dicigotoo ~e producen cut1.ndo ó.os 6vu.loe · l! 

baru.dos duru.nte el. 101e1no ciclo menetruu.1, son t"ecundu.doe 

por aoe eapert&itozoidee distintos. Loe gemelos dicig6ti -

coa son t~ similu.1·es, en el oró.en 6en4tico, como W1 pi..r 

ordinurio de bermi..noe, y poseen en comd.n lu ali.tu.d de sus 

genes. L...s diferenCitt.s entre .los miembros de un JJt:U' PCJ -
rtoi'l1sjuu 1:>Ue aist:i.nt.os g1::11.utipoe y t.wnbi&n l.u d.ispl:l.l"idud 

debiUtt. u. Ctt.Ubb.S no gen,~iCbS• 

DET~H1d.IN~CION DEL~ GIGOSIDAD G~.4.ELajit 

~xiet.en bueWLe ru2onee ~or lue Cllt:ll&s se debe detertOA

nur pronto y con cuidudo lb cigoeidud de un par de geme -

loa o tr1J..l1zou o nocilllit:nt.ot:i .n6.lt1v1es '"'ª nwnerouos) 

Sl. es ncceuurio prta.Ctictt.r un tru.epltutt.e, el doutUlt.a 1nás -

id6neo es un berm.uno 111onoc1gota. El estudio de e,e1neJ.os se 

buett. on !tt. compurtt.c16n de lu. Crecuencia de un cu.r,cter en 

luo purejuo do ~omcJ.oe id; y LIC, por ello resultt:i eacancill. 

1aoegurur~e do que ios g6~cloa objeto tle estt1. inve~tigü 

c16n nwi eido U.uaifictt.doe de liloó.o correcto. LtL CitJOsidud 

ea J,uede inveatitlar de doa IUb.neru.s; por el exáanon de ltts 

wembrb.nc..s i"et.11.lee y aegd.n liae ee~eJü.OZb.B y d1ft1rencibt1 e!! 

trfl loe llll.embl os ae UllQ. put'eJa. ( 25) 

Diügn6stico de lb Cl.Bosidud por el ex,mon de lac anembru-

n ... a .l'ettt.lee.-

r.:1 f'&to, áur ... nLt: su aee11.rrol.lo, se hüll.a envuulto par 

ooa .nombr~s: .Ltt. me1nbrb.nu bmni6tic:u, intern&. y nelga...du. y 

l~ cor16111cu, extt:rna y t.rUtU:Jb. y t'ijudu u lu plu.céntu. Si 

c.ius ~toe E>t: ot:ttt1.rroJ.lun ae iuunerc:i. a1111uJ.tiinet1. d"nti·o de un 

1u.1.s1110 6.t.o:ro, .tu J.1.lbcenta y .lu.e ,uembrunAa fe'tb.ies ¡.iueden -

¡.>• enl=ntur dJ.ntinth(i v. riuntes. 



Lb. 11l.a.1,..,nta. ae un e.ubu.ruzo gewe.Lu.r es 1u.onocor16nicu., 

si htt.,Y un sólo c:orion, y d1cori6nicu., ain huy dos corio 

nea ( que pued.en hu.-berse 1'usionu.do de fOriu.ti eecunduriu. 

~l. encont.rurse). Unu. plu.centu. gew.elur munocori6nicu 4Ui 

z4 seu mono#llllli6iicu(con un s6l.o amnios) o bii:l.ID.Ili.6ticu.. 

Los gewelob aicigotos preaentu.n plüceniu.s septU'u.aus, -

u.l igu.u.l ~ue los toriones y uuuti.os, pero, en 1:a.l.rededor de 

'º" óe .Loe c1:a.sos, .lb~ dos plucentta.111 y coriones ustG.1• i\1.-

sionu.dos de modo eecunó.11.rio, y exterior1uente se purecen t1. 

unu p.l"ceata. monocori6nicu.. 

J,,os g&U1e.loa .o.unocisotos 1.0l.let:1tru.n i:.. veoee -...nti plucontta. 

d.i.cori6nicu. o wonocori6nica, io que á_ pende Clel 1110J1ento 

en que sobreviene lb. ior~c.i.6n geweltar en lu fu.se prec67_ 

del oeea.rrol.lo embr.i.oru...rio. En u.lrededor del 2~~ de loe -

cusoo, lh t.r~snt·orml:u.:.i.6n ge1u.e.1.ta.r del ewUri.611 IJC;ul'rts unttui 

1,,oe.1.- tercer d!u.1 o sea. 1:1.ntas da.l oesbrroJ.lu u&l coriun, de 

Ulb.neru. que se 1·ormun ooe coriones ee,ur&.ooa. ?ul:de ht:i.Oer 

oos i-l.Ucout.tJ.s st1p1:1.1·uat1.e 1 o .lo que ea u~s i'recuentu iArut. d.

Ol.(;t:i. p.loc.,ntu. Sl:C.J.hCJ •. rih o lu J.uai6n do UO[lo 1to11lbi>t>j!l.¡,;OU 

de pl1:a.t.entu.ci6n st: pre1}t:nt.1;1n tt:i.mbián en ~1::.ueJ.os ~. En -

li.. mliyuria dti loe geio1eloe Jo..G, lu f'orlllb.ci6n ¡geaelti.r ee d& 

entre el. t.ercaro y Ot.:t.uvo d:Íu del. deeti.rrullo, t1einpo en -

el q.ie l.b dit'e1•enciucl.6n oel blastoci to hu. ll1::gu.do óetllüsi_!! 

do lejos p~t;1, permit.il' J.u au11liCbCi.6n C1el cor1un. Unu plb. 

centtJ. monocor16nicb ¡,;uuoe coneidertJso como prueb4 oe ci

goeictud. 

Diuen6etico de l& ci,1oaid1.td por l.os akLrcudoree e¡enliticoa. 

LUe ge..ieJ.oe ..:C eon siempre iguuleu en lo 4Ue concierne 

u.l eell.O y <.;uulqui.ert=. Ot.l'b. ci..ructer!bt.l.Cb ht:'red .. du.. du :n.Ll.O.!!_ 

rta el.l!lple 1 t.u.1 coi:¡o .lOL' ~rupon eti.ue;u!neoc o .i.Ot> 1·u..ct.oroa 

úul ~l:ro • .i.Uf!' c;o.11eloe ~ eun J1áe iguulr;r: t:lltl'e e!, compu-

1· •• uou t.•.-H lut> ~t.,uúlou W, t.:11 J.os cw·ucti::reu ~uc r.e hc1·e -



dl::IJl de un modo .uJ.e co1npleJo, como los aerllk:i.tagJ.!ficos y -

11.1.s autl!'orm.s..ciones e ont5dni tue.' Loa gemel.oa .lJC pueden oer 

igu1.1.l.es o diierir respecto óe ea~oe cu.ructeree. Puru de-

termi~r si Wlb. pureja. de gemelos es llC o DC, ee neceea -

rio cotnpt1.rur.Los respecto de un nd1nero .lo ~s extf:neo poa,! 

ble de cu.ructerea. Una diferenciu respecto do cuulquier -

curi:!cter heredudO de w .... do simpJ.e de.,¡uestrll. que l.os gemelQJ 

son 00; pero en otros Cti.BOB ea imposible uf'i·rmar que loe 

gomel.os sean ux;, pues, por cueuulidud, cuulquier pureja 

de hijoe de u.nos miswos pudres pueden 1:1.emejurse en cual 

quierb. de loe muchos ca..ru.ct"1r+u• herf:ditlirios. Sin emburgo 

ea posible demostr1:1.r ~. ue os muy elevudu lu posibilidud de. 

4U1J f!eun ~. 

!tu posibl..lia1.1.a ne .µ.e los gE:llll:.loe sett.n J4C se puode re -

1'orzur ai oe couocon .lob dBnot.ipos de los p1=1.dres. 

Loo lJer.11utoglif'oe, uW1 cuu.ndo nu son horedudos segd.n 

un putrdn sl.mpl.e de un gen inóiViaUu.l, .1..ueden ser 6ti1os 

en el aiugn6stico entre geme.lofl tJJonocigotos o dicigotoe,

se pueden cvtnpurt.r J;ouiol ... terblwente i ..... s con1'iguraciones 

óicithl.e8, pQlwurcs y pluntures de loa ludas darecho e 1~ 

quie,rdo óc c:oge.melos y CX!Jrt:a11r lua utf'erenciuu como por--o 

centbJBa • .t:ntre gemelos 4; 1 l.u .auno aerecha de uno dt: e 

l.loe se pbrece más b. 1a uw.no derecha del. otro que u su 

propia. U1L.no i~,¡uierd1:t, 1_.ero entre los gewelos De oc1.u·re 

que lus UJUnos derech~ e izquierdu óe uno de ellos se pa 

recen uiás entre sí 1¡uo b. lti. •üWlO ot1l miar.no l.i...do del otro 

d~wclo • J.tt. cuenta tot ... l. de lo.ü creetus de lu.s huella.e 

ductilbree es tu111bi~n .Stil¡ uei por eJemp.Lo, CUl::IJldO lu 

cuentu totul ut1 l~s crestue d~ las huellue dactilares es 

de JJ o 111..':.e. i. .... proUuLil.iu ... a i·e~l.iVu at: l1ue los clemel.os 

t;eu.n W ea de J4;l. (.2~). Los .111;6~ocioa JJcrillutog.LÍf'icoe pue-

det1 E:it:r oJf1udo13 s1 uno ue b.11bot. r,;e.11clou 0E:1:.cr.1. tos hu rcg. 



biao recient.~wentu onu trüet'usidn Sb.llgu!neta, y en ccto 

caeo los murc~doaea geaficoo de su su.ngre no pueden d~t~_!: 

minarse inmédibtamente. 

J..a prueb<J ~o exc.icta, aes11u4e de lu ió.entif1cuci6n dt: 

una fJ.lbcentü wonocori6nicu, es lu d.el inJet•to cu.t~neo. 

Loe inJertos normt1.1wente son taceptadoo entre pbrej~s bJC, 

pero rechazados entre ptt.rejae JX:. 

ALGUNOS ~J~..u>LOS DH INT~llliS EN EL ESTUDIO D~ .LOS GEui.ELOS 

EN ~nGSN~TIC~ llSDICA. 

Un corto niL.1:ro de eJmploe indictU"'-n la illb...llt:tru corno 

bu.n ádo o pueden uer e~ploaaos ~os gsmeJ.oe en la inv6sti-

6üC l.6n gen~t1cu. 

Mülforwacionee con5~nitue.-

~a praporciont:u de concorctt:l.Jlciu. pura las inulf'orWl.1.CJ.o 

nea conglnitus en los geu.ieloa Ne y 00 pérmi ten couiphruz• 11:: 

.lu intensidc.d ae J.u predisposici6n gentfticu.. Las siguien

tes cit'rü.s son ulgunos Vb.lOres típicos. 

Jiu.l.t'ortnltCión 0 • 

c11JJJ10P~i·1As :ooNüi¿i~l;¡.~s 
·-., .... ,~··/.• .- '·'· 

Cas.rter- · l9ó4.-: 

.r.:8te--é'~rÍ~·.-,;._d.m,ero
0 

de ejelllpl.oe revelll. que, en b.lguru.1e -

mta..L1'oru1uciones cong,1Utus, lu proporci6n de conco1·dwtc1u 

es ml:l,Yor·en lue _pt:lreJue J.C que en l.ue LC. ~1 rie~go de -

pad.ticer ca.rdiOp4tÍht:1 cuug4nl.tl:lB es pet.¡;..teílo, u.proximudume.u 

to el. .aiewo en tuubou tipos óe ~eJlli.loa, por lo o¡ul! lou 1'4~ 

tOl"ec ettnl1tiC013 jJt1TeCCB oer pOCO importuntes tH f..>:itb ("lb

H8 de w1.1l.1·ori:iu.c16n. 



Lu l::etenosio Vb.l.Vulur Pul1nonur, de i'ormu aieludu. 1 ocu

pti. un l.uubr inter~odio en freouencit:t. en el Instituto Nu -
cionb.l dt.t Pediü'l.r!a, ocu.v~do un ó.ó61o1 con l~especto u l.w 

l.O priwerbs WA.lfor~ucionee congánitbB curdiovaeculu.roe. 

( 2b) • 

Definici6n.- se consiOerD un.u.· reducc16n del. calibre del. -

orificio de ·-la v'l.vulu.. Su .. t1i.epecto en muchos cueoe sugie

ro que ha habido ~ 1·uai.6~ 'de la.e co:n.isurtt.s de l.u. vi:.1vu

lu, l.o cual produce un.upa.rato vul.vular c6nico. J..u. válvu-

1A es ·gruesa· y en ocueiones aue bordee son redundt1.r1tee. 

Sn el eer_-humu.no, ·la. J::etenoeie cons;~nitu de .J.a v'lvulu 

f!ulmonur ocurre principa.lmen't~ de dos í'or111Ue. &n l.a 1·or111U. 

tivicu la..e hOJUt1 vulvul1::1.ree se fusionan ein pre1u:ntt1.r un 

mu.rct:t.do cngrosu111iento entre eí, ¡::roduciendo una v'-lvi.llu 

en formu de c~pula con un orificio central; la segundu 

for11w., 1nonoe comi1n, de estenosis vulvulur pulmo~, refe

riau e omo dieplusiu VGlvulur pulmonur, ce curucterizu ptlr 

un uw.rcti.do en~rotibill.Li::nt-> dtl luu nojus Vb.lvultireH sin fu -

s16n, lto. obt:11.rucc16n del fluJo aeJ. vcutrículo uerecho re

su.lte. a~ .lü. aobrepouici6n de !u.e val.VbBr estre'ch....ndo el. 

uri1'ic1o de su.lida., exucerbWldose por el mismo engroa&. 

micnt.o de lb.e Hojua inflexibles. 1t.1n no se eocuunt1·b cla

ro si t:etu.a entid ... ut:a pueden coneicteru1·ae como pi..tologíae 

por Nepb.r~do, o bien forltlWl parte riel cur~o evolutivo de 

lu ¡Lt.Ol.OdÍu propib.wen1.t" U ichu. (l.'")• 

"" pl: su.r de 1Ue el dib.gn6atic:o óit'e1·enci&.l entre fusión 

simple dti c .. wiHUrus y di.apltisit:t. óe lu. válvu!u p1.1lmonu.r es 

óc ci...rt;.<.:ter puru.aent~ hJ.i:>topu.'toJ..6gico, el encont1•J en el 

r;icctl'l)t.:.,.1·aiug1·u.uu w1 eJe e.lt;ct.I•ico i.. lu :i.7.quierdu au.gie

r·e wucho t.!U 1u·e~enciu, nt..! como cuundo atl encuent.1·u aeo -



ciuóa. bl S!ndro.ne de Noollhll; e5 wuy i1nvort.u.nte euth. d.1fe

renc1uc16n yb que los result..,,dos de lu. ungioplél.atiu pulmo 

nta.r, ei bi.en son exce.Lentes en .Lu Hst.enoe.is Valvulur llul

monur con aimpl.e 1·usi6n de comisurtts, su resulta.do ec 1111l

lo en t>que.1loa qu.e son _porti:aUoret> do displusiu de 1u vtll

vu.lu. pulmo:u..1·, vor lo que es, en 'st1:1 6.liilllU 1 el. tru.tu 

miento de elccci6n lu comieurotomíu. tsbiertu. 

Ha cowl1n, cuai invuriublemente 4Ue por delWtte de lu -

Eetenosia Vulvulur hb}'u dilutuci6n de lu t>.rteriu Pulmonar 

.t;n Ct1.11bio, debt1.JO de lu v'lvula suele huber un intundíbu

lo de p"redes grueet1.e 1 hipertr6fiCba1 que u ou vez cauaan 

un estrechanuento de gra.do vu.riuble do 11;1. c'"1a.ru de Óali-· 

d1;1. del ventriculo derecho. 

El t.ru.eto1·no o defecto, se debe u WU:t t1..lterbci6n en el 

det>ar1·oll.o de lb v~l.vu.La. 

Se bl.en eubioo que l.u t:etcnosis de .lu. vJ.1.vu.Lu ee Wl 

obat,culo u.L vucl.ttJ.1icnto de.l ventr!cul.o derecho, de ello, 

que 1 el 15.1·1.ado ae sobrecurgu ventricultt.r es proporcionul a 

li.. m"guitud de J.~ eetenoeis y en esto htiy Unta gti.lllh. de Vtt

rieaudee. Gr .. ooe pel¡Uei\Ot: Oc eet.unosie no dun aobrecl.lrgli 

ventricu..Lur y gr1:1.aos t1.ceq'tu;.:..Uc.s el~VL&ll 11:1. .,.·resi6n vent.rl.,S:l 

l.ur tt c11"rtts muy tlltba, incluso niveles eis"t.6inicoa o mu.-

yores. Si el comproicdoo puru l.u f'unci6n vent.riculur dore

Chh no ea muy serio como IJur .... lJ.t:vu.r tsl veni;r!culo u lu -

inauf1cienciu. ( cueos ext1·emoe y muy ruros), el ga.eto pu! 

1111JnL>.r ae lllW'ltiene de l.t1. Wl.l."lll.l:l 1nu.gni tud 4Ue el guoto u6rt,! 

co, iJUE=a no htay cortocircuitos entre lu.t; uoa t:l.l'Cl1.luc1ones 

!:l. gi..ato pulmonar se uu...ntiene en cit'rt>.a normoa..les drucius 

1:1.L t1.Umento dt: pre ... i6n del ventrículo deri;cho y c1.l 6U.!l.ento 

du veJocid1.111 de lu. sungre l'ºr uJ. 01·.1.i"icio 1~.::;trccho. Cuun

uo li.o. B<:-'ne.1·e ; .. t.ruVitH.'1:1. J.u. t=i:;tenosia, ae rJ i~¡10;0l"i•u en for1ili.L 

~Actn1,1·ir.u y eut.O <.·uun<t lh dl.J. .... t.uc.i6n U•-• J~~ ¡•rl:Uf!l'i• fJ•Lrte 



de lu urteriu pul10 ... nnr 1 donde J.u pr1;:si6n t!tl wá~ Uuju de- lJ 

normal 1 y .uucho 111enor 4.uc J..t1. del vent.r!culo derecho. 

En lu uw.yorío ót: J.O!:! ¡.i1;1,.Citlntes 1 e.l desurrollo f.Íliico 

es norw~l y ruru v~z hu.y ainto.:a....to.lo~!a. Loa c~sos con e_!! 

teuouis extrema pUt!den cuer en insut'icienciti. u edu.d t.e111 -

prto.tlll e incluao tener cianosis por cortocircuito venou.rt_! 

riul tl nivel del t'or~men OVul; esto lo p1•oauce un.u. uur!c.!:!, 

la derechu hipertens1::1. 1 f'en6meno deticrito por Bard y Curt,! 
Hct (26), 

En num~r .. sos cu.sos est~ deecrito 1 1u. coincidenciu de 

este problem~ L~ra!~co con un Síndrome .llamado de Noontan 

que eo e.l et¡uivti.lente U1.:.1.BC1J!ino del :::;!ndrome de '.l!urnor. 

en eete l;l!noro1oae óvnáft loe ruc::i.entes t;ionen un 1enotipo 

:11 .... ~culino, huy sien.os co;aunee con al e!nó.ro:ce de turner;

como cuello blt1.óo 1 est"turu b~ju., caru redondu. EN el s!n 
arome dt:i l~oon0JJ1 1 .lu oablf'ormaci6n congénitü ,uJ.u co1al.Úl ca 

preciau.aaunte l;.s eutenoais vu.lvulbr 11ul1nvnbr. ( 3) 

l:;l u .... t.o cent:· ... ! Ut,J. c.xÚ .. fU!n fÍcico curuiovascuJ.ti.r es 

lu ¡.ire1:H~uci1.1 uc un 2(•;.•lo ai1:1t6lico eyectivo int.enso do 

101·1u..l ro•:ilioiall.l en 1.:J. ¡oco ;.:ulwuru.i.1· (c2-;:.) o un poco m.~s 

bbujo, ~~~uióo de un se~undo ruioo utenuudo y u vocee 

inauUible y 11rt::cediuo de un cbusquicso protosiet6l.ico • .En 

cusas de ~stenouis Intensu 1 el segundo ruido ee escucha -

d&sdobl1:1.oo un l'ormu. coni.;t.bnte y i'iju. 

J::l returdo ael COW.JJOncntu !JU.L.11upu.r se deue a que ul -

vent.r!cu.lo derecho emi•lt::t:i. •au.yor tiempo en e.xpul.sur au co,e 

t.eniao co1ap1.1.ruuo con oJ. vcnt1·!cu.lo i2.·.1..tiordos su pe::queH.'z 

y " que .lu. ¡ireui~n pul.nonu.r suele ser l.llUY buju, inferior 

... lt.o n ... r:.:ic.i.1. Cuanoo el .01,J.o ei:; oauy i.ntenso, puedu tr ... a:ai

tii·z:.c ..i..l r.ueco uui-1rueot~1·n1:.1.l y ... lb init.<.i.u iv..qu.ierdii. du .lii. 

c.: .... ru. _¡.1o~·t.erl.01· ucJ. t.6r;~.;-... Hucu&°rU.cse •iUE: 1..., u1.·tcriu pulu12 

nur 1.:1.11uicrtiu ~H' Ul.rl.¿i: 1;1n buen .. purt.e Ju .. ci..,, bt.r~s. J::.l 



Chi....aquido protoeist611co, que eo t:ACelent.l' =>l.ano ta.c'-1.etico 

proba.blem~n1.e ee debe u un Ch1:i.e4uido ae tlJ.c;rt:uru. Vh.J.Vulur 

( 27), por brusco t1.bombttuaiento de lu v'1vulu. aur1111te li. 

e!etole del. ventr!culo derecho hipurtenso. Lti v'J.vulu no 

se ubre~ sino lJUO se diotiende. Se piuntnt que ot.ru expli

cuc16n es lli d.etonei6n iguul.~ente bruecu de l~ purte ini

cial de J.u pured del tronco de lu u.rteriu pulmonur. En e~ 

aoe oe J::eienoeis ... centuudu en J.os l!ue lu preei6n del ven

tr!cuJ.o derecho es muy elevudu, se produce tt..t.Db14n elevu

c16n de lu presi6n de lu. uuríca~a derecha y esto cuueu ·un 

iutióo venoso yugula.r visible • 

.Sl soplo se ucompo.f'l.u. 'de f'r&1aito eiat6lico en ul t'oco 

pu.lworutr .. y a veces en e1 hueco eupru.eaternul. Seto se de

ber!u u 1u ~rusmiei6n de lus vibrucionoe de J.u pu.red do 

lu urttr1u pulmonur u lu uortu, adoeudu a lu ár1:tiriu pul-

1.aonur. 

Bl Coruz6n suele ser de índice curdiotorGcico normul,

t:n torno u 5°"· Lo UU:s !'recuente es que l_ urt.c-ria pulmo

nur seii. prominente y .tiUls,til en poeici~n 1·ront.u1 • .Loa 

co..o.a;ioa pu.1.mozu.ree uon nor¿;;u,lC1$1 u vcce;o ¡,ureccn lit;l:i·umc.u 

tt: oligoh,lllicoa. Lb aur!cult.. dorec™"- y e.L vent.r!culo dur.!!, 

cho eet~ll J.iocra111ente crecidos • 

.Los cu.soe de ligeru. e.steuos.Ls de lu v~lvo...lc.i. pulmonf:i1• 

muuatr ... n com,1.1J.ojoe e.lect.rocc.i.rdi06r..':fic .... mcnt.e normales. 

e onf'or.mo '®.e o.Ct:ntuudo. l.to. t:stanosis y en cona~cuancil:i, 

m's elevu.du l.u presi6n ael vcnt.r!culo dcire:cho, vun aiunco 

;¡~u .... purt::nte111eu .Los a1d:nos de sobrec ... rgu aittb.lic&. deJ. -

ventrículo 1.1ercClho1 c;ompleJOtl R en VI con onuu T posii..ivu 

óesJuefl cit..· los 4 aiua dci vid1:1. extrti.u"terinu (2t>), E:G uecir 

óu1.uu ue :ob,cc&,rgu. u1st6l.Cuo 

nurhu1'e el cutt:tt:rio.:ao curdíuco, el 1.1·uy~cto del Cb.td-



lbs vocoe, p1:ro en cu.sos de ucentuadu 1:ot.enoais con t'ora-

1aen ovuJ. pt:rmebble, J.IUede hti.ber un cortocircuit.o u ese ni, 

vel., y be J.lrouucen Bl'bdos Vbrl.u.b.les de insuturbcidn de .lii 

l:lb..ll¿re cu-teriul. SuJ.vo en estos cu.uos, el gusto t-UlmonJX 

bU iguu.l u.l B~a~o bdrtico. 

Prt:sionee.- ~n e.J. Vent1·!cuJ.o aerecho se encuentr..,. hiper -

tt:nai6n de ~l'bdos Vbrittbles, desdo .ligera. hu.et.u oiot&micu. 

o au,1.iru.sist&micu, ae 1:1.cuerdo con eJ. gi·bdO de estenoeio de 

lu V~.lvu.lu • En ulgunos CbsOs existe Wlb zon& de preeidn 

intJ.'ti.VuntricuJ.~r .U::s bbJb en el inf'w1d!bul.o, donde oo f'o.!: 

mu. unu especie de ¡.,equei\u. c'1flb.ru.. So CUl:iJ.quier cu.so, la -

preo16n de J.u. urt1;1i·iu.. pul.aonur c.1o.mbib brusctamente y es n.2. 

tuUJ.(:wente menur .¡uc .l.ta del ventrículo y por lo eeneru.l, 

.inf"t:rior ti. la noroul.. ~n otroo CWJs, t:l 1.r<:1.zo de retiro -

O('.l. cu"C,ter ai,eoe J.b. puJ.1aon"'r ht:.stu el ven"tr!cul.o mueetru 

clart.1incn'te t.i·es óist.1111.iVOR n1vclcs ne p:·esi6n de tres 

suamcntos: Vc:ntr!culo derecho, inf'Wld!bul.o y urt..cri~ JJUl-

1aonui·. L11 uld:..tnoa cunas lu cutcnosic pulmon;.,.r inf'undi bu -

l..ar es J.'1:'8Ul.1.b.UO ut: b1.1nau~ 1auaculu.1·r.is, p1:ro ¡..rob1:.1.blcmente 

en .Lu ti.ltr.yor p;.,.rtc (11• ..l.OL Ctlsoo, ea Ec:cunuu1·iu ü .lu e1:ttJll,2 

sis oe J.b. v'-.Lvul.h 1.:on retr.cc.i6n óe hip~rt.1·01·1u dtJ lt..s ,t:.Ur,!! 

dea aol 1ofuna!bulo. 

El eetuaio c..ngioc-..ruio5r&fico es 1.1uy ilustr..ativo, en 

cusas ae uccutu .... cu. eeteuoais v ..... J.vc1l .. r yu.l:11011 .... r, EJe venr 

un v1:nt.r!cu.lo dert:cho mu.y 1..r:u.Lc:cu~do, un infunu!bu.lo 4Ul: 

tie cvnt.: uc y t;& ef.-t.enosu C01<ttidt=rub.le1.~1QI11.(' en 11:.1. s!atole 

u n1'\.'t!.l de la v~lvu.la., eucontrumoe un ori.ficio ~e Cülibre 

1·1;aucicto <¡U" ct(; pi..eo <:1 un r:iiorro delet<dO ce llldteriul opu.

co; et.it.e cJ 1crro u vt-ces efl cont1·1..;.l y u vece~ exc6nt.1·ico;

lu vtl.Lv11lu ,.ul.: .... u •• J.. e~ vt! t:-11¿roi:;t.;tiu. Fl.1.i.<.,i,.L.uent& .lu J'U.rte 

.llllC:.lu..l l'~ l.:. •. rtt::riu. ¡1ul:s1unur s.:. v.1 dJ..lL:t.i.:r.uu e hl.pi.:rJ-•Ud: 

:,.~t.11. 



Los ClleOc con poca est.enosis 1 cuyu presi6n ven'triculur 

derecha eo poco el~va.db, 501- do lo normta.l o wenoa¡ cuya -

PrEioi6n de l.tt. urt.1::Jiu pu.luJ.onu.r eet.' muy lie:;erwncnte diaut,!. 

nu:ínu, no re4uieren ~s 4.ue vi,;il.l:Ulciu pc..ri6dica • .ti.lgu.nos 

de eotoa casos cateteriztt.doo nuevuwente, w1os ~s tardo 

pueden uootrar unu v'J.vula. pulmonur wt;.s e~roo1:Lób. y hu.u 

de:::iu1·rol.luóo un wuyo1• t::,:1·udienLa entre el ventr!culo Uc1·e

cho y 11.t urteriu. pulmonur. 

J.oe ctt.soe de presi6n supt:rior cuu.11Uo menoe 1s.l. doble ae 

lo norl!k.l.l y 1D1.t.YOr 1 con eJ.ectroc1:1.rdiog1·1:J11b dti sobrecu.rc::.u -

ventriculLo.r oerechu ucentuu.du 1 deben operu.rse p ... r1.1. cvitbr 

que Ct>.igu.n en iru:iuficienciu cu.rd:Íucu • 

.El t.rb.ta.1Diento cou:eit'.l.e en l.a secci6n Cle.1 cono vulvulu

p.,¡.ru convertirl.o en un upur1:1.to vulvulur de dos vu.1Vt.:..H 1 

con t:sto doocicnáe lb. presión óel vent.r!culo derecho y se 

eli;vtt. l.::. de .lu. tl.l'teriu. ¡.-ulmonu.r • .t;l ao.plo '-1.Uli CuJ•1:1.cterizu 

tt.l. ptt.decl.l!ll.ento diumi.nuye de int.ensicit.t.d, pi:ro no deauptar!, 

ce y lt.. re:glu es qu~ ~purc~cu w1 AOplo di..-.et61ico t!Uuve 

de in:.uficienci._ O.e 1.:1. v~J.v..iJ.u upi:ri:.au • .C:st. ... coi¡¡¡..1ict• 

c16n por 10 t;ent:ru.l. n.J t.ie::"" c.c-.-naccoenciL4C1 Yu que lu. 

pl'eei6n l~UllDO~r !::e norm~li7.u. y u t=tiou niV•?lei: no huy r-r,2 

blemta. pt..l'b. e.l. vcnt.r.ículo ª''"'J't:Ct10. 

~l; rec.ien1.t:1.:icnt.c .11::.. cura1oloc.!a inv1::..a1V(t bti. ll\Oct1·uóo 

Li.\'ant.:es i1111.ortu::l-fli.e& en rE-l1.;.ci6u u lu~ (;i.1l"C.l.O!J .... t.Ít1e e onc:'

nitas, en eepeci~l ~n oquellua en donde lu. c~t.enosic o l.u 

1·educ(;i6n oeJ. Cb..LiUre de: ta.J.t;unu. Gl!truc.:turu Vú6CJlbr es l.u 

¿.,lt.t:ri:.ci6n principul. y u !•;..rt.ir de ¡9..,4 €le a.J.L;..tldo .l.lotter y 

Juareine uescrib€ln por l•l"l.m..,ra uc.~ai6n lut• t.~cuicus ói.- b.ll

t>l.Uft.l. •. t:t.:Íu tJ"&...t;.1.Ullll.t\uJ. en t-·.1.u.Cus t>.1.t1·oe~·C'J.ero~11!'·· .Loe 

p1·l..!Jtl'Oc re:_portt:!J 1.a: Ullh ul.J.<-1.u.ciGn t:•:in t:tl"Lf.t1~r Ull i..i..1611 

fuo:ru11 ;: ub;.1cl\duti ¡.ioJ· }Q•ot111u.n en .l.'j'/3 pt:.l'LI orLL·TÍ\.6t: t:cJ·i-

1~1·1c..,.ti. L... ttL· .. i<:~, 1·1Jc .;:oui.1'1c:i.dt.1- ¡1or ::.runt"-ie, •1ai"'11 u~ 



Cbrrol.l.6 W1 Uul6n cil!nurico p~ra uso en ungiOpl~etÍb al'

teriul peri:f,ricb y poatcricrrJuntc el inismo 111.i.niuturiz.6 

el. b1;;1.l6n po.:.r1;2. luu urteriue cororu.;.riio.s en 1977 • 

No es sino con lút.n y coolubv1·1;;1.dores, quienes tiespLli!s -

UEi vurioa tiat.uaios c.L!nicos reportan un originu.l ChG0 1 en 

el. cuu.l. conf'irmuron ~ue l._ vt1.lvulopust!u con hbl6n eu1p.le!!. 

au en lu EstenoeiE Vhlvull.l.Z' Pulmonur, en un m~todo seauro 

y rcl.b.tivt:.ment.e e1·ectivo. ( 30, 31 y 32). 

se han utilizudo doa tipos de .tllfl.teriulos en el bu16n -

de dil1;2.tb.cl.6n, principb~mcnte de polietileno y pol.ivinil

c~o.ruro. La expcrienciu hu de~ostrudo que loe cut6teres 

de polieti.leno son muy euper1ores h loe de polivinilcloZ".!:! 

ro, básic~ment~ por~ue este t4pO de muterihl lOt&Jltiene su 

fOrlllu ci.l!nuricu Ouru.nte lt1. inflbcidn, incluso t:. pret1io 

ne~ e.Lev1;2.01;2.e 1 y ~or lo tunto son sobredictendibies1 do 

tul l!lbnoru que, u. J.·ri:=t!ion~s eleVbóu.s e1 buldn puede ru:n 

paree p~ro sin exp~derae iw:u ull' de eu di'-metro rijo • 

.t:.l c1::.t6t~r contitb dlt dos VÍ4fJ, un&. purt1. 11::1. toma de pi~ 

sionufl o p~a. ei pu.t::o de cuerd~c guía y otrlio puru lu in

eu1"lt:.cl.Gn uel bbl6n. El oul.6n e!> inf'l.udo con u1iu solución 

compuestt& por medio ne contruste (20-50;') y soluci6n eu -

linea. 

&;n general SEi requieren t1.lt4e pre_Giones de di.lt-..tuci6n 

( 00-ll!(J libras-pulf:.bda cuu.drttu&.), con tiempos vuriublee 

de oclusi6n seg~n lu ~<:sidn u Qllu.tur y la ulteruc16n ht:

uioaiMwicu. 

Lu mu.yor p4rte de luo veces no se re~uieron ~s de dos 

J.nt.entos, ni OC.Lusion1.:s prol.on84dus, yj:I. que astus :fuL \.ora;i 

el.' tt11cuc.ni.1·¡,¡n 1:n r .... .L ... cl.'5n •• 11·ect.t1. u lt1. incidenciu de com-

pliL·.,.ciOn<:s, como son .ii.l. rupturu vuaculur, intistubilid1.1d 

i111aiodin~.llicu cur ... ntf:! lu. d1l1.1.tuc.i6n ( brudicui-dib., extru 

, 



vdlvulue cu.rdíucua udyucontea ( mitru1 o Lric&npido), de~ 

gb.rroa b.rteritilea en sitio de punci6n, rupt.uru de Lul6u, 

deet:t.rro1lo de Wleur1smas o ateroeaclorosio ~celer1:tdu, 

creb.r WlU. comunicb.c16n interuur1culb.r y deaurrollo do UR

tenosio infuntiibular sever~. (29). 



~'l'J:.:lilrtJ. '{ w:.1'0005 

.!::n el 1Jres1:nte tra.buJO, i'uerlln eetudit..dua dos Bemelus 

env!tt.db.s de 11:&. Uniáud de biedicinu PlfJill.liur fl- bl ds lu ci1! 

óud de Verb.cruz, Vert..cruz, ul servicio de Cu.rdiOlllb!u Pe

di;tric1::1.1 sometidas a protocolo de Ct:1.rdiop1:1.t!us coug~ni -

ttis, ditagn6stic'-ndose en unu de el.las Ji:stenosis Vul.vular 

PuJ.wonur, y en otru, de fOrlnü t'ortuitu, en sesiones su.b 

secuentt:s de su hBrJllUllür s~ detect6 lb. wiema Pl:itologiu, = 
por J.o cut..l. et: estuaiuron intetl:'caJ.wente, soopecl1'-ndoae 

Estenosis V1::1.lvulur Pul.manar Pwniliar, solicitando el upo

yo del servicio ae Gen,tic~ con el f!n de descurtu.r s!n -

drowe gen&tico ugregado. 

Cu.so l • 

A.B.b. Femenino ót: dos u11os :¡ 15 diuo, ul momento de 

ser env!udu ót: su unla~d de udacripci6n, uctuul.mente dos 

urtos y 10 meeee, producto ael ~egundo emLurhzO, normoevo

lutivo, control 1.rf:nuiul e1'ect.ivo, sin cureur lu tru...dre 

enferweduaee int.l=rcur1·cnt.i::~ ou.:u11te lt1. Ge~t.tici6n, JJl'OCertE' 

de estru.to socioecon61aico ,lJ!fHl.O. Oot.enidu por cee.';reu 1.i

~o K.err, e;nb.,,,.n.12.0 gt:u1clc.1..t•, t;;t:bLLnUt. gttweJ.u, l!J.n problowa.e: 

ueun....t.o::.lce, p1:eo u.l no.c.<:er cie <!.375 Kee, culi1'ic:u.au. con un 

a.pgl.lr de 8-9, Silvcr1nu.n .,.ndersen de C-0, i:1.li1tu:in't.cciGn ae.§ 

de el nc.cimJ.ento a.óecuuo.-, 1:tb.1uc't. ... ci6n i.o. J.OS 3 inet.ea, óe

Ga.rrol.lo j.JSl.COJlotrí::. no.:·;nul. 1"ue vu.ior .. du por f•riweru OC_!! 

1::1i6n por el serv1cio U<: 1.;~rcu.olo,gíu PedJ.lftrici:i. dol Ceutro 

14t'a.i.co l'j¡;ac1onui, V12:ru1...t·ui. 1 en 1;ov1e1ubr~ ric 1988, ~ncontr~1 

uoa~ 1Juc11 uesurrol.lo 1'íoico, JJU!sOt: pt:1·,:ft.r·1c·or; nor;u¿¡.lee 

e.in C•~fur;nia ... nt:~ p1·1:co1·d1,.lot:1, sin ¡u·u .. •:~1ci.,, tit: t.l'il.1 1 5~ 

!>.LO ey1.:<:'t.ivo u nJ.Vel u.., ~;<:i.;,.i.nao esµi.CJ.D in't.E.'J'Cot::tul iz 

.,1..ii•:t'do i:;1· ... uo 11 ue Vl, sin i1·1·ua1u.c1011i::s, 1a:c,..111l:1) :·uiao 

uo1·mtll. ;:)e .lt: l"t:u...i.iz6 ~l\G de .l..: a1:rJ.Vuc101lt:1· c..,n dtr.1.ou Uc 



sobrecttrgu Sist6licu de ventrículo derecho. itudiogr1.-.fíu. 

ae t6rbx con los Sl.6ULent~e au~os; 
Indice l.a...rd1otor~cico dt= u.52, con Vl.!:iu.~11, .... ci6n 

riel cono ae J.a Pulmon ... r uisc.ri:t ... &ent.i: v1·1M11n..:ute. 

Ecocurd1ogri..10&. ..;odo ~ y bid1uie:iaioru..J. cun rii.-·ertro.fia 

ae Ventr!cuJ.o dt:recho, J:;coe densos de V~lvulu l'uJ.monur. 

E;n el Hospitu.l de (;aróiolog.:!u 11 .LuiB J1Jénoez"r ael. c.,en 

'tro lli¿dico UAcionul, ue rebliz6 lJopplor i-'u.leudo ;¡ cont.:! 

nuo col.ar, con r::.l siguiente resultt.l.dOI rJr ... aieut.e trunsvu_! 

vulur de .33 IIllU de Hg, ru!ru.tna. hipertro1'iu de Vent1·!culo d.! 

rocho, leve 1nsu1"icienciu tricu.ep!del:t. y rtOl"tu bivulv1;t. 

J::l Servicio de Gen¿ticu reporta; Grupo stangu!neo y Hh 

O positivo, fenotipo cC .1)..8. Dermuto6lifooz 4 e~viruJ.eo,-

2 bucles, 4 b.rcos, G.nguJ.o atd ( &ngulo ae 1.ri:·rüdioe dist.!:: 

les) uo 11:1. pu.liuu ae 48 grudoa. 

Cl:l.AO 2 • 

Jt,.B.B. Femenino óe óos tt.tiOe y l~ cii..,,s, u.1 mo.tk•nto de 

li.ue se v .... .Lor6 c-;U i'll·r;uuno.... ,:..;vr t!.l si::rvicio dt: t..L1r1ll.OJ.og!u 

l'édi.~tr1ct1., «C. tu ... .l.:.io.ll\.o:. doro unos y lU :ne ses, pr·oauc.·to óe: 

eecuuuo ~mbu.r ... zo.' n-...r111ouvv.1Utivo, conLrol ¡1renut<:>.l ufcct,i 

vo, nin curt.-1nr l;.;. ,;,1,:dre enf'eruieaudes intt;rC'u:·rent.er. uurt-i.a 

te .1&. geatu.ci6n, proceae cte etltruto aoc1oocon6111ico 1nedio. 

Obt.enidu por ces~re .... tipo Kerr, embur~zo c;umul .• r, prl:tH:r .... 

geUielu, sl.n problo~G neonctt.1:1.les, peso u.l u ... cor ue G .325.K 

c..,.J.i:i'i.r.udu con un upe;t..r tlr:: d--:1, Silv~r;Ju.n ....zul1~:·1:t:ll üti 

0-0, 1J.J.itnuntucl.6n oeoae el nuc11oie:1to 11ú~C"uo..tlt. 1 1.;:.blt.:.L't.u. 

ci6n u loa 3 111esus 1 ar:r;a.rrollo p~iCfl!llOlríy, normul. l:.'Vu.lU!!_ 

óta por el sel"VJ.Cl.O ae CuruJ.olotiiÍt.. P.::d.!~t.ricu cie 1'or.11u 

fort.uit.h, en CO!IBUJ.t ... c L-Ub!'l!C.'Ut:nt•~!~ ¡:~ ¡;u /¡1,J'll<.l.Oia t'tiCOtl 

tr~n¡:;,on<~ cvn buen lll ut.rruJ.lo 1'!~1co, :-ul~_,or. .~· .. ·rif~r1..:oo 

no.r-.n..;..Lu.,., i;J.n uufor::iiui..•leA 1•ri:c..i1·d1i..lc1; 1 Kln •l<H uuc.t~ de 

1.1·i1.L, Hl'e.lo 1•yec:tivo LI Ul'.'t>l de t'"6°unuo oi;puc:io l.111.tt.t"CO~ 



tul izquierdo grudo III-IV de VI, sin irradiuc1onee, se -

6Undo ruido noruw.l. se ..Le real1z6 EICG de 12 der1vac1once, 

con ~obrecbrgtt eistdlicu de Ventrículo derecno, Hud1ogru

~!u ue T6rux con loa 01gu1enteu dutoe: 
Indice caruiotor~cico d~ 0.51, con visubli:..uc16n 

a6l co110 dEi J.u ¡.uJ.w.Jnur prominente. 

~cocurdiogrb~!u ~odo ~y Bidimennional con H1pertrofib 

de V~ntrÍCUlO dareChO. 

En el Hoapito.l de CbrdioloBÍa 11 Ltlia .111&no.ez11 , del Cent.10 

~~dico Uucioru...l, o~ reu.Liz6 estudio doppler pu..Leado y con 

t!nuo colo, con el oiguiente resu..lt&do: Jiluyor reporcueidn 

hemodin,micu, grudiente trtu\Svalvul..ar' pul.molltlr de !;iOaua de 

Hg, Hlportroriu del ventrículo derecho, sin obstruccidn 

inf"unóibu.lur, 11.uuf'icienciti tricue1,!deu leve y .H.Ortu biv~ 

vu. 
El depurt&.1oent.o de gendt.icu reportu: Grupo eun¿u.luen y 

Hh O poei~ivo, Penotipo cC D-Ü. Deruiuto~i1roe1 4 ecpir4 

.Les, 2 b'.JCl.es, 4 t.1rcos., '1te:ulo utd( i!ngulo de trirrad~on 

diat~J.us) de J.o. Jllilmu de 48 grados. 



GENETICA 
. .· 

. 

DA T o. FACIF.tlT& l P~ClF:nrF' 2 
. 

GPO. SAtll3• o PO'ltTn•o o ro.~rrJVo 
Y Rh - -. . . 

FEtlarIPO Ce o-e Ce o-< 
.. . 

. .· .-

4 r,~.f'l!\.'ILt;<; • 1:~·p1~1.r .t::-~ DE:RM.llTOGLif"OS . 2 11u:·1.r.~ , R!ICLf."' 

• t.!l.("f":S • A,ftC~ 
. . 

ANGULO atd '111 01tr.ms '19 GP.J..Nl5 • 

C.UAOl'l:O I • 



DATOS PAr:IDITE l PACIENTF: > 

Cl.A.!:E n•1:crc'.t:A.L I I 

lm'ENSlDAD Dr.t. !>OPLO JI de v:r lll-l'V de VI 

.. 

AriPS • 60 AOR~ • r.o 
ELD:TROC!.!lllJOO:•ftMA lltJ'IE:qTRCPT ·\ 'I. o.r. HlPEt/1'1»0f'll\ v. Der. 

< r•:o1r:e: tir. ("'ASREl'l'- 1) < ttzurr:r. nr rAqi»~~i».1-1> 
1.11:-rn t .G2 1m1 

••• TOR>-.X 
T~r.11-::: -..,~orrrr. T!'lrJlCI r'.AP'IJCYr. 

o.s:i o.si 
COt!O '1!': I' f'l'll' .• PRn~·~·-w::-rr. ,..r .. rn º~~ ... "''T.~'.n:i:., P'tr>MT'!F:~!""r 

e U A O R o Il 



DATOS 

SI TU s 

CAVIDADES 

VENTRICULO IZOt!If.Rt.O 

vnr.qrcutt:> llE"OCHO 

AURICUL>. IZQUIERDA 

,t.."R"'r:"ll" • !}- .'C"'' 

VAl."1- - ··-Tq·-

A!t'l'ERIA PUtxlNhR 

AORT,t.. 

-- ~rn1 · · · "' 

----n-·s--·-ro 

DlA~E"l'RO TELE~l~TOLia:> 

F. E. VENTRICULO 17.QIJlEROO 

~EM'UM IV •N f·ISTOl.E 

SEPTUM IV rn n1t.~'TClLF. 

.. IH .... ... - --- ...... ---

pa,-- ---- ··-,--- .,_ 

.. -,,..,...., ..... -
ALTER~C1c:u:~ AS~lADAS 

'l Al.cl'?f.S NORl".l Lf.<;: 
VI: 2B.2 (-;2.6) 
VDi 11.2 (-2.2} 
AI1 18.2 (!J ) + 
SEP'I\ln VF.NTRI 4.71MI(- lmml 

ECóCAROlCY;qAFIA MODO M f\-2 

DOPPLF.'R PUJ,•:AOO Y CotlTTiltlO C01.0lt. 

PACIErrrE 1 . 

.<;ClLlTUS 

'"""' 
"""" 
"""' --

- - -

, .... 
, ..... 
--
'" , ..... 
71< 

9mm 
. ..... 

6. 

1-

' ' ·'º· Bivalva 

C'.'AílRO III • 

-

PACIENTE 2 . 

SOLITU:>. 

""" ,..,,,, 
,..,,,, 
'""" - . 

----,.,.. - .', 

... 
~: ' : 1 ... , '•. . - .. 

., - .. •' ----- ·_ .. 
-

3Som -

'"""' 
_., _. : 

••• .. 

.. 13"" •,' '-_' . ... - ·. 

12 ... ~1 

7""' 
' . . ' -. 

'º· si valva . 
a.p: 14 .1 ( '3.1!) 
. .t.o: 11.e (!t.Sl 

' -

'-Is 18.2 (!11m1) 
f'l':Vll 111>tyor d~l 60~ o 

.. _· - -

•, 

-

. 



·--4-• -----··-· 

• 

,.._ 
~-. f 

, .. 

iJ ·::r..t'.. ... 



•... 
_.

:..
..-

-
... 

f .. 

¡e
 

. 

~
 ;

.·a
n•

t 
: 
~
1
M
V
 

e
=

-
c/

'>
i 

,.. 
'""

" ~
 

$
•1

1
1

:.
•J

 
h

::
:.

(/
j.

.J
 

" 
{ 

o
lJ

;1
tl

' 
"#

.:
.s

Jr
.1

v 
}>

 
:.

 
..

,~
3 

.....
. 



.. 

" 
-

•'P
 ,. f 

t:
~P

· 
..:

 
J 

~
V
(
 L

f'
:
 I

 

A
tl

tf
J

=
 

1 "
o

 
1'

\;'
t· 

ie
ii

~ 
.;

"f
 

•' 
~ 
.. 

!!
 .(

r,
' 

~
t
 

~
 
' 

. 
i 

. 
.... 

:
~
~
 

. .,.
... 

"'' 
-· 



ESTA TENIS N1 .OEBE 
SALIR DE LA ifüki&Tf&• 



UONC~ust ON.t:S • 

Lb.a ct:1.rdioputíua con.gánitus repreeen~c.ll el grupo do u~ 

tt::ra.cioneu cone.~nitue 1ii..1e Xrocuentea del hombre. S u fre-
' cu1;1nt:i..a. ea u¡iroxi.1nudu,nente de b cueos p01' cudt:1. 1000 re 

ci¿n nuciaos vivos ain 1m~ortur el pu!s. Unu cat1wuc16n 

part:1. lt1. ciuda.d de M~AiCo reu.11~a.uu en 1985 1 con una tuza 

de incidencia. <JIUul de ~.3,0 tl.l'rOjÓ IJl'lu ci.fru de H.L Ct:1.eoo 

nu&voa con c4l"dioputÍb cong6nitu de tipo meneuul, de loe 

cuules untt. tercert:1. ptt.rte murieron tt.1 no sE:r diuguot1tica

dos y tr~tt:1.doe oportunl:IAlente en los primeros 6 meses de 

V id.ti.• 

Exist.en mdltipleo ructores que pueden dE:ter~in.ta' la 

pre&encio. de iw.lt'ormuciones curd!acua en'tro .las que ae ig 

cluyen princip1:1.lmente 1:"u.ct.orea de lu. ltlli.dre co1110 son& 4 

edud 1 p~ridud 1 exposición b t~r~t6genoa químicos, ugentes 

in1·eccioeoa 00100 lu Ru.beolt:1. (1), etc, • .i::n el Pr..:>d.ucto, en 

el cu1a.l no ae hun nfJter.;11rut.do con clu.ridad l<:.. purticipi...c.ii1 

'4.Ut: tiene .lu. d.Vit>l.Ón .:;ooJulur, CtJll f'.._ctores co.uo de¡,riVM. 

ci6n de Oxígeno, u.nti.aiu 1 hi¡io6luce11liu o int.tsrucci6n con 

l.os !'ti.et.ores .Uliternqe y1•1::;vi ... 10ente o.eecr:itoe, y mucho me 

nos el. }Ita.pal qut: JUu6 ·tr. .Lu. prasent.a.c16n ue lus curdiopu 

tÍü& congá11i1.1:as en ernb1.1razos getuolaree con u.ni.. ¡.a.rB!lentt.. 

ci6n Qe unouw..L!u.e curci!<l.cue extruma.dl:l.lllente bu.Ju. 1 p1·inci 

pul.mente en 1:14~el.Los que no comvu1ten ci~OeJ.dt:1.d en compa-

1· ... c16n t.·on .Loa productos .oonocig6t:icos en óonue 1::1.l comp1:a_r 

tir un llil.amo J.echo p.11::1.cent ... rio y wembr~us ovu.lbres ( Co

ri6n y uUUll.Oe), JUe~il'icu que un ugente de~&rmi11bdO inte!: 

uctd.u si1nult'-net=-11lente con .la emoriog~neeis ce1.ru:!ac1:1.. Otro 

¡¡&Cho Obli1.>r>.'ut:ionul l"'-'l-'ort ... oo JlOr J.u litur ... "ture1., es 'lue 

uu t.ouor,, loa ~t:.l11:loe ;11onocig6t1co& cuiopo...rt1::n <:.1 miemo "ti

¡io dt: uJhJ.1L1:.1lÍi.1.~ ( 2) 1 y eso se hu. t.1·,~tudo ue oxplic ... r tin 



buee b que a pesta" de que compa.rtun l~e mismus Cbructer!~ 

ticus de iní'oruibcidn genética, pudicr1.:.n u1oetru.r dift!rt:n -

cia:. d~ los wtbd!os de divisidn ce.lulur. 

J..u etiOJ.oe;iu. cie l1,.:..a .14ul!ormuciones c.;ont;;~nit.ue del Co -

l'a.2.dn ae i'oruw. preciet1. es t1.Wl desconociu1:>., se hl.I. reconoc! 

do, que el. 1·uctor gentSt.ico eo responeL1.ble de t1.prox1mud1:1. -

mento el 10~ de todus luo mulrormaciones, uberrbcionos -

cromos6mict1.e en un 5,_, i'ucto1·es ael modio ~abient.u en un 

10jllo1 y en un 75"' reetunte 1 no ea posible d&ter.l\l.nur l.u 

ca.us~ deaencudenu.nte. (8). 

Lb ect.enosie vu.J.vulur ~1.1.J.muru...r, ocupb el o.&6~ de to -

da..e .Lu.s Ull;;.l:f'ol'\Ubci.on&e COll6~nitus cie.1 coru.z6n, cit'1·b re=' 

¡.ro.i•ta.du por e.L Insti tuo N&cionul. de Pediat1·!a. y t¡,Ue no 

difiere mucho de lo report.tido j)Or lu. l.it.era:.tourt.r. 01undie;...l, 

(~6,8), hubitu~lmente su comporttimiento cuundo e( prooen

tb co10.o .lesión hisltidu es beuigno, pE!ro puecie most.ri:lr gr.!! 

dos v~riub.les de eatenoaia que pueden llegur ti i .. ~everi

dud, i'recuente.nent:e bcompw1bdu de otros aet'ectoa pr1nci -

vu!Ulente de.L tipo dt:i lu tubic&..cJ.6n u&l aeptu:u int&rventr,! 

cult>.r y .WO.lforu1ucionr=s de .1.hS 6rundet! hr't~rJ.1.:.s(~). 

Ex.isten unb. serio óe 1'u1.:t.orus bien ULt.er,;i.lnu<ioe •1ue -

pueden desencudentir estenosis óe lu. V~J.\lul..i., t.ronco y ru

lllUS pu1111onures 1 como lo es lta. in1ecci6n 111u.t.arnu JJOr e.l. v,! 

rus de lu ruoe'o.1.u (l.), o usociudo o. s!nuromuF. 15.en~t.icos, 

como lo son e.L s!nd.t"owe de t-loonun, Trieom!u lo, S!nurome 

de JW.rcht:sa.ni's, S:l11óro1oe c.uraJ.Oiu.ciu.J.. (8) • .i.o. incioen 

ciu de J)et.enoeie Vb.lVul.b.r ¡.iul.tuorl.l;l.r sin t.lter •. cionos es 

t.ructurules del ventrícuJ.o uerecho en la pobluci6n ¿:1:1n4t_! 

cwnente sb.llh, ha. si o o motivo de u.Leanoo cst..iuios ( d) y o

cur.rc en t1.lreuedor dt:.l b.9'fo de J.1:1B 1r.a.1foruk.l.cionec c1.ord!1:1.

cus ul U<.1.C:imit:in'to • .W.. inciaanc11.1. 1'u.1ulll.l.r ª'-' l.,¡,tJ l,;;.lraiop!:. 

t.Íha COfltl~flil.1>.e t.u.aliiGu hu. P. .ioo t:i;:t.uaiuciu, prin(:lJ•hlzaent.e 



en rol1:1.ci6n u deroct.oe do lu t.Abicuci6n inturuuricular, 

eettHtubis supr1::1.Vb.lV11la.r a.6rticu, de!'ectos del septum in 

terventricuJ.ur y ~atenooio V1::1..1.vulur Pulmonur ( 2), en d.O!! 

de J.ti f'recuenciu. reto.! no h1:1. sido deJ. tocio l.Jicn documentu

dti, coneicier~uoae que mueetru.n un cowport.umicnto dominS;g 

te y receeivo con expresi6n variuble, y lo Ultis hub1tuul 

ee que ade~a de lu 1::1.lteruci6n c1::1.rd!ucu, presenten retru

so ment~l como es el cuso del Sínurome de Noonun. (3). 

~1 riesdo que exist~ de nucer con uw.J.foruw.cidn congé

ni tb si uno tle los ~udrea tiene c1::1.raiop1:1.t!1:1. congánitu va 

del. 2-4¡t1o, J.u. est.enoeie Vtt.LVuJ.1:1.r pulmunur ocupu un cuu.rto 

.Lut:,ci.r ae t'recuenciu con Llll 3.6" en estos cusas • 

.Lu ~sienosis vulvulur PuJ.morw.r, eapec!ficwnente en 

geweloa, independientem~nte de su cl~os1óud, no hu Aido 

óel:!cri tb ( l), rt:r portihldoso solum~nte POJL en el grupo do 

B&me.Loe monocig6ticoa y t:rn el e;rupo ae gema.Los DC, l .. s u]; 

tt:r1;;1.cioncs de J.t.i. v'lvuJ.1.4 11ul11101lt.i.r httn siuo doacrittr.a, po

ro lln1ct:t..at:ut.e con cur~cter d.i.acordbllte ( en WlO de los a! 

me.Lo-). Por otro l~¿o, bUnque lu nortu bivulva os l.u mal--

1·oru.u.;.c i6n coug~uí t1:1. curó.i.ovuacuJ.1:.r ~e 1'recuonte ( 33), -

no ha... sido referidu o.eHti·o ue .lo[; gr1.tpo5 de t;eiuelos des -

cri tos con 1&1a.L1'or;.it.:.ci 6n e un,;&:rtl. tu curá!ucu. 1uucho wenoe u

s ociucu a. a.lterti.ciones de ll4 vü.l.vulu .. ~u1111ono...r, por .Lo 4.U& 

el motivo de nuestra. proeentu.cidn rtiviste i1u1,ortuncitr. 'bu

s'11.donoe en lo aescrito ~revi~mentu y ~ qu~, en 14 bibli_g 

t{rci.f!tt revieudu, no exieten geu1eloe con mul.f'ormaci6n con

g~nittt. c.-..rdiovci.ecu1ur concQrdu.n:t.e u nivel de l.b. v'!vula 

pU.lfDO~r. 

El d1.1>.gn61;;tico dt: los dos ct:i.sos uatudiu..dos uo fue ei-

wÚ..ltlneo, inl.Cio.1.l.11tn11.e lt.. p .. ciunto NI). 1 1'uu ro:f'eridu b. 

nue1::1t.ru Ht:rvicio por lg, li.lSJH:clt...i Uu ¡.·.l't:bt:Ht ... 1· C¡_,,1·oio1J1.o.t..í .... 

contl~nita, mi::mu. 4 u~ ou coorrobor6 int.t:g1•i.'inuost:1 e.l uii..g -



,!!6i..tico de Bstenoeio VuJ.VUlbr PuJ.mouar oe .Leve re}Jercu 

ei6n neuiouin~micu usocib.cit:s. con ,~01•tb ·oivulvu y durun:t.e 

lt..a Va.J.orto.ClOuta bUbt0ec..i.entea, t:1t: docu111t:nt ... n lus 1a.il-\U1U.S 

to.J.ttruciones en iu p~cient~ No. 2, u J.u cuul, se ll: cnCOQ 

t.r6 1114,Yor ri:.percusi6n eu buee b. lu inteneil.ittd ci.el soplo, 

eobrecurg1:1 siet6licu v&ut.ricul .... r derecnu y unortnt...lia.udos 

de J.ta v~lvull.L v..,.lorudd.e .neaito.nte r;coc1:1.raio~rai'!ti. 111000 ili 

i:-D l ver cu ... dro Ill). Unu vez iaentific.:uch .. ui'ecci6n Ctir

dÍucu fuuli.J.iu.r se }Jió.16 purt1ci11u.ci6n u.J. servicio de c;enl 

tic1:1 con e.L fín de deterininur c1goeidud .i1eoiu.nte expl.oru

ci6n f!sicu y vu.J.oru.ci6n peico111~tricu e.en,ricu, no e& do

cument6 retrueo peicowotr!z ni fe1.otipo cu.r1:1.cter!et.ico --

1.¡,ue orient<:i.ra lu .• L:iu a.J.tlun"'- ¡,,.ltaruci6n e;en61.iCu eapec11'icu 

::U.n dt:::iconocair t1.L d.ludn6a'\.l.CO secuenci1=.l a.e .LUS (;b.r<1l._2 

l-' ... t.Ía.li cont::~nl.tMt.l tJU ll\lOüt; <til Cuteteris.n.o c:..ruíu.co es de 

eu.ir.u. utiliu ... a p;...r..., ol:tl:r.:.:.l.rl<J.r e.u C::5'\.0U c...,Eou, eEpec!!'icu

wontt: c,r .... ól.t:nt.u '\.runsvu..Lvulur, y o:n vil'tud dt1 .µ. u.11bou 

¡.i .... c1cnt.1:e a<: encon1.J'ci.bun f.:ln c·luue funcionuJ. I ( riYll.A). Se 

c.,Jttil.01.:"r6 ltia.LCl.l.CJ.6n i'l't<CJ.i:.u u'-' .l ... .t.'1.:oc..,,·uio¿rul'íu JJo 

ppltl' JJUluuuo y c.outíuu('> cuu t.1. l"ín ot: dt:tc:l"1t1J.~1t.or Gl't\Ul.en 

te t.ruUSVbJ.VuJ.uz- coiuo 1u:touu l•ú inVt1.aivo y ,¡u._. hu. :aOS'\-l"••

uo 1..u1 a,1,:tu ¿1·uuo oc reL:o..L .. ci6n co;u,,. ruUle con J..J reportu

do por cutetcrismo curaíuco l 16), 1nie;no •1uc ruport6 y cu 

coorreJ.ucJ.6n con io t:ncontrudo rioz• J.1. t!Vuluuci6n C.1.Í11.1.cu 

1· ... ai.o.L6&icc.i., t:it,ct.rocuruioc;r!1"icu y f>Or .1:;1..;oc~rú1oc;r ... 1í..., 

.:11uci.o ..; y :::-n, 1nt..ror repurcuei6n ut1 lu !•~ci~nt.t: hu. ~ 

(cu ... ul'ú J), con u.u t:,.n .. ul.t:ULt: t.1· .... ur.;vt,lvui..,,r Ót:: ?Ci.u.uHc;, ~1~ 

c:u .• pur~ci6n con !.., puci~nLe Ho. 1, cvu uu t:,l't.ul.t:11t.1:: l.l"L<ll_§ 

Vu.lVuJ.~11· ce .J.lau!id• St: coorrobor~ J.t..i. ¿..rtit;tuC.!-..:. dt: n.ortu 

biv ... J.Vtt u1: unl;.1;:.t-; ¡~1l!l.t-1!11-t: 1 c.:-,! C•J:au .L •. i• .. "''•'CJ. ... U•.• i11i:;u

J.1.1..:::.cuc1 ... e" ..1.u v~J.v~1J. ... t.1·.ic.'l!.·¡.·i>Jt 1 º'' .tiu_yor· .11tli:ia:!lQuu 

t:fl .l.i.. Jii.>L'J.l.'fl\.e do. ::., ~t;;t..U liJ.tJ.jj¡~ ¡iroU ... Ult· ... t:l}\l: ~n CU\l --



,!l"ttluci6n con el. gruoo de ttlteru.ci6t1 1·uncionül vent.ricu -

J.'""r d<irechu. 

~~ ucucrdo u. J.o encon'truuo, lu p~cicnte No.2, con erb

ait:uto t.ru.nsvu.i.vuJ. ... r de 50WJnHg, t!f> cundid1:1.tu u. .~e:1jo 

~1uiriir6.lC0 1 es1.ccíi"icu,ut!nte com1E1uruto1.11Ít1. ci.biertb1 sin O! 

vidur i..¡,uE>, uent..ro de 1..., cu.1·ci1olog!u inV<.i.sivu., t:epec!i'icb-

1.0i:nt.e lu "1.ngioplu..f!t!u con buldn, ha. .nostrta.110 enormEs util.,! 

a ... ó en l.t:sionea v~.lvu.1. ... res y vuecu.lu.rt!S en úonde yrúdOuai

nu lb. Ast.enosis y eevecf.11c1:a.ncnte en ""ti. ~stenosis Vulvu -

.l~r J:IU!JlOnu.r, er1 cionuc;: lu ,pOliibi.liauó. de ~xito os g1•ttnó.e, 

( 29). 

To!llunao en cvneiaerucidn y de ta.Cuerdo u lo reportuUo 

por Uoould P Putter~on c1 a.l (12), ~ue el COmfOrtu.iuiento 

de lb .i::et...:noeis Vulvulur Pul:non .... r de tipo f'umil:i.ur, l.o -

,a.:"' !'rObublc t:i..; •• ue et: tr ..... te de c1upl1:&t:1it1. óe .lb. v'1vulu 

¡;ul111on ... r, situ..,,ción t.1ue J.i.al.'t..,, !to u.ngi0!•.1.;..et!u vulvulbr 

pu~mon ... r con b ... J.6n{l~). 

r:n b ... su t• J.o .....nturior 1 y tic uc.a.u~rdo u l.o roviec.do on -

! ... biblio¿r..,f! ... JO.unc.ia.1. jJOct<tmOt.'· conc~u!r '-:.uu; 

l.- Lu. l'reCUt•Ul..l..; UI: Mllto.J'Or.uu.ciont.B C4ra!u.Ct.8 11UI;; -

ut: obsel;"Vu en e.eincloe, inac..pcndi!:n'tt.ut:n'l.t: d~ su ci~oaidud 

ee. ruru. 

~.- ~ ~etenoois V1:&J.vu1~r Pulmont...r en gemelos con -

CifiOE.;iu ... d compurtidu no hu .!:litio aescritb por J. ... lit<irhtU

ru Jdunc.iul. 

J.- Lu Uf,OCia.c16n de Ei;teriosia v ... lvulur Pulmoni..r y 

,~orti:. U1vu.J.Vt1 l.t..:apoco hu siuo l't.'f'i;ridu• 

4 .- Poai=rl!OC consió.t:r~~r ..;,uc el eetuoio y reporte del 

J.1riu1er L'uSO IJ(l ,~oociuc16n dt: .l:::at•:llOllit; v .... 1vuJ.u.r Pulmoni..r 

• .' ,.<Jr•tu 11iV.~lvb uoc1n.:c.:nt .au .:n:Ult..Ott: :..c .. l:¡.r~1iOt!r·uf!;.,. oo--

111.1,,r ¡ .o..l.~·;..UO y 1.. ... 11tlnu~1 t:n tie;.1t:loi;, er, ¡iriml.Cl.u en nui:u

t1·0 1.1ud10 ;¡ en 111. lit.E"J'..itur .... 1.;unL11bl. 
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