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ATRESIA PULMONAR CON TABIOUE INTE ?‘.’YN?RICUI,AH INTACTO

- La . atresia pulmonisr con tabliaue .}lnt:ervent:ricu}.ar -
ihtac:to fue descrita vor primera ves en 1871 (1). I8TE -
Lucas (2} rwpmrté obro cazo asoeciade a pers i tencis _del AT T

ducta art_erioso y. foramen oval permeable, postoriormente cae

i

Jses dislados han side publicados {3,4). En 1536 Abbott {(5)~
describld dies casos vy finalmente Keith 'y cols (8), hicieron

un andlisis cliniceo de la malformacidn basade en el estudige

de 24 paclentes,

Aungue siempre se comentd sobre las caracteristie-

cas anatdmicas del ventricule derecho, diminuto e inclusive~ =+

ausente,; fue hasta 1950 cuande Glaboff vy cols. (7) reportan=
un ¢aso que se caracterizd por tener dilatacibn de la cavie

dad ventricular derecha.

Bn 1956 Greoenpwold v cols (8) proponen por primer;a;
vez una clazificacibn para la atresia pulmonesr con tablque -
interventricular intacto, La dividieron &n tipo I, que- se -
carseckerizana por un ventriculo derecho hipoplésico, con pa~
redes grugsas y cavided pequeia; y tipo IX a los que tenian-
la gavidad wventricular deceche normal o dilatada, present&p-
do adenmds grados varlables de hipertrofia.' Hasta la fecha -

1as publicaciones sobre esta malformacibn son miltiples y -



,se han encontrads grados intermedios entre los dos grupos -
deseriteos, asbservindose variaciones anatdmicas respesto ale

tamafe del ventricule derecho (9137,

&

Una varlanz= a2 la clasiflcacidn clisica Fua prQe-e

m

puesta en 1977 por Dobell v Grignon {19). Ohservaron gue -
algunos casos del tipo I tenlan adembs aplasia {nfundibular
¥ lo denominaron I A, 2 los guse presentaban el infundibulo-

del vertricule derscho hipoplésiceo lo denominaron I B,

MATERIAL. ¥ METCDC,

petudiames 10 paclientes portadores de atresia pul-
mondr con tabloque interventricular intacto., Se analizaron -
las caracter{sticas ansntbmicas de cada <ass con comprobacibn
de necropsia.  Se tabularon los hallazgos clinices, se corre
lacionzron las alteraciones eleckrocardiogrificas con el tie

-

po de 1a malformacidn v con l1os datos tensiombéirices cbhteni-

3

2os por medic del estoudio hemodinamico. S3e calculd la media

8

v la desviacidn estandard, Pinalmente se describen los hare
rlazgos anglocardiogrf leoes, 8l material fue dividido en ww

des grupos de acuerds a2 las caracteristicas anatbmicas de ~

s
el

lesién B} tipo I, con cavidad ventricular derecha pese
aquefia y paredes gruesas) tipe II gue presentd cavidad venuri
oular derecha normal o greande y paredes con grades vactahles

de hipernrefia,
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Da Ios 10 casos estudiados, sels. eran del BONT -

femenino y curste ael mascuilno. La edad oscilb dn tres e

Cinco pertenecian sl tipo T (Flg, 1) los dembs al
tipo IX (Pig. 2A, B). Todos tuvioeron persistencia del con-
usto arterisco v comunicacidn interauricular,; que en un -

asg era del tipe del foramen ovoal paermeables Todos Jos ca

s

wos del tipe I tovieren hipoplasia del anille tricuspideoc,-
diagnosticada por anglografias y cemprobada por nécrépsia, -
Tqualmente e observd hipoplisis del anille tricuspidec en
dos casos del tipo 1T une de los cuzles igualmente comprow-w
bade por necrepsia.  En Jos casos existia melformacibn de -
la wvélvula triclspide tinog Ebstelin (Fig. 3), los dos del -
tipe II. En todos los cascs de hipoplasia del anilleo tri.-
cuspldec comorobados por necronsia se observd hipoplisia —e

del aparato valvulsr asociada (Pabla I}.-

Tedos los paclientes eran sintombticos.  Existia -
cianosis en los diez, de los cuales ocho presentaron crisis
hipbdxzicas. En nueve se obsecvd soplo sig tdlico en 3er. s
cepacio intercostsl dzqulierdo y en cinco existia soplo o

continuo localizado en 1a regidn infraciavicular izguierda,
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TABLA 1

T

4

PO 1

Hipoplasia del anilio tricusplideoc.
Conducto arteriosoe
- Comunicacidn interausicular

Foramen oval

TIPO IX

Conducto arterioso
Comunicacibn interauricul ar
Malfornacién de la vilvula trichspide

Hipoplésia del anille tricuspideo,

Totaw

ATRESIA PULMONAR CON TABIQUE
INTERVENTRICILAR INTACTD
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TABLA I3
 CATRESIA PULMONAR [CON TABIQUE

INTERVENTRICULAR INTACTC

 caso MAD | ONDA B.

1 {13 1248 4

2 (1) 17.2 3

3 (1 7.3 2.5

R (1) 6.7 3

5 {1) ' = -

§ (1) 90 2

T (11 8.3 1

& (11) 7.0 3

$ {11) 9.2 3
4.5

10 (11 - 3.8




Siete pacientes terisn hipocralismo dightal v otros acho -

insuficiencia cardiaca,

Encontranos en §iete caéos'datosheiégirééardiov?
gr&ficos de hipertrofia de 1a‘auricula d&récha, cu&tro aran
del tivo I v tres del tipo 11 (Fggs.'4h Yy B), _Seié.tenianQ
la presibn media de la surfcula derechs elevada, En otros-
dos la amplitud de la onda P fue ncrmél a pesar de regis——.
trarse presiones medias de aurfcula derechs elevadas; en e

arbos el defecto septal aurigunlar era amplio, Bn un C2s80 -

~

i

exintlia ninertrafia de la auricula derecﬁa con presiones ww=
medias en esta cavidad dentro de valores normales, eﬁ él ei
defecto septal auricoular era del tipo de la fosa oval con -
vélvula fenestrada (Tabla II). No existib correlacibdn entre
lz presibn medis de iz auricula derecha y 18 amplitud de P~

{4 = D014},

El eje elbctrico de AGRS oscild de +80 a +170 =
grados (Tabls III). En seis de log siete casos en gque sg -~
cateterisd el ventriculo derecho se ohbservh clerta relacién
entre &l ¢je medio de AQRS v la preslén sicstdlica de la ca-
vidad, clevada en todos, enos uno que tenila el eje a +100 -
grados, la presibn sistblics del wentriculo derscho fue nor

mal, este case tenla una insuflclencia tricuspidea muy mar-
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TABLA IXT

| ATRESIA PULNONAR CON TABICUE
INTERVENTRIC AR TNTACTO

AQRS PSYDE o vi
170 0 134 . iqrs
100 30 rs

120 e rsr
120 - S rs

% : o oes

a0 113 rs

50 150 Rs

so 137 Rs
120 107 RS

120 ' 85 . gRs

Ve

rs

R

‘aRs
qRs

RS

qRs

,qu:

- Rs

‘QRS«
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Un sclo paci&nté del grupo 1 mosted la preseacia -
de fuerzas venitriculares darechaabimportaﬁtés o Yl fCaso‘Ei,
en los demls ze reglistré morfelegla o pegueia ﬁ mrofunda, e
Tados los caﬁna_dﬁl grups 11 presentaron datos de.hiper&r»—~
fia biventricular (Tabla III}. No se encontrd correlacidn -
antre la presibn sistdlica de ventricule derecho y el AQRS -

{r = 0.039).

En resumen, se encontraron datos de hipertrofia -
de ventriculeo izqulerdo &n el qrupo de paclientes portadores-—
de atreslia pulmenar tipo ¥ y de hipertrofia biventricular en

los portadores de atresia pulmonar tipo IT (Fig.. 4A y B).

El estudio radiolbgico mostrd en todos los casos -
clerto grado de cardiomegalla. El indice cardicotorfcica ==
oscild de 51 a F0%. Ho encontramos clerta diferencia en los
dos tipos. £n =1 tipo I osclld de 41 a 83% vy en el IT de --
&1 a 70%. Urn solo case con persistencia del cenducto artefig
so'érande mostrd arco medioe aboembado y clrculacibn pulmeonar—
noce disminnida. En los dembz existla oligohemia mulmonar y-

arce medlo recto o excavado (Flgs. 5A y Bl.

Se logrb registrar la presidn sistdlica de ventrie
culs derecht &n 7 de los 10 casos y solamente en 1 se ObbtlUes

vo 20 mmHg.,; en los dembs estaba a nlvel o por encima de las









cifras sistémicas. La prasibn medla de la aurlouls derecha
estuvo elevada en todos 105 casos en que pudo registrarse, -
menns en wie, 1o mismo ocurrié con la presidn telediastdlica

da ventricule derscho (Case 103 (Tabls TV).

Se praéticé angiocardicgrafia biplaﬁa en el Vefmwe
tricule deraéhm en ocho Cas0s ¥y en‘véntriculo f=zquierdo ien
cinco casos. El diagnésticc se basb en la existencia de una.
cavidad ventricular derecha hipoplésica o dilatada, de tama»’
flo variable, de un infundibulo gue terminabs en fonde de sa~

cp ¥ tabique interventricular intacto., Se logrd por medio -

del ventriculograma izgquierds vizualizsr la pergistencia del

conducto arteriose, En sieke casos se diagnostich la hipoa—
plasia del anlllo tricuspideo al obtener opacificacidn de la
aurfcula derecha a partir de la regurgitaclén del material «

de contraste desde el ventriculo derecho.

Se operaron nueve pacientes, en cihcb se ptactiﬁé_
fistula sistémicc»pulmonar'tipo wgteréton, an trgé infundim
hulectomia y valvﬁiétomié siendo que en uno se amplioc el —
infundibulo con un techo de duramadre; en otro se le prate—
ticd septostomia auricular ablierta. Los resultados y el e

tipo de cirugia se observan en la tabla V.



©TABLA IV

ATRESIA PULMONAR CON TABIQUE
INTERVENTRICULAR THTACTO

CASO PSVD* - pd2*  MaDe
1 (1} 134 12.6 . 12.8
2t 30 S 15.4 7.2

3 (1) - ' - 7.3
4 (1) - - 6.7

5 (1} - - 5 -

§ (1) 113 1w

7 (11) 150 4.8 8.3

3 (117 137 { 9.0 7.0
9 (11) 107 13.6 92

10 (I} 85 ‘ 3.7 3.8



- Resultad

L Grupo I.

Tipo
Tipo
Tipe

LR

=
-4

Tipo T

Grupo IX
Tipo I
Tipo I

Tipo IX

ATR

[ el g

Grsd

TABLA Y

]

A PULMONAR CUN TABIQUE

INTERVENTRICULAR INTACTC

Waterston
Waterson

Valvulotomia

Infundibulectomia

vWaterston
wWaterston

Valwulotomia
Ampliacién del
infundibuls con
de "duramadre®

Valyvulatomia

Septostomlia aye
ricular

Watersbton

techo

Buena - 5 anos

Buena = 4 anos

Dafuneibn - semanas, .
Buenia -~ 2 afosS. )
Buend - 1 afos.

Buena - 6 meses.

pefuncién pastope-
ratoriae

Defuncidn postope-
retoriaa

Defuncidn postope-—

ratcoria,,



La atreszia pulmonar con tabique interventriculapre.. .

Intacto 7S uné éérdlgpatia en ia cuzl se ob&%rva'uﬁa alﬁal-
mer&ai;déd en los primerces. meses de vids. (=l 50% de loé -
péﬁientes mueren an los tres primeros meses éefvida_(6;18;~‘
14,13,20). Un pequefic nlmero de casos viven mbs alié de wm
los 12 meses v se encuentran reportes de paCiﬁntes’que hane
sobrevivido hasta la edad adulta (21,22). En tal‘circuns——r
tancia es una malformacidn que amerita su diagnéstico_durag
te el peribdo neonatal y de la lactancia con la finalidad -
de procederse con un disgndstico adeucado y tratamiééto* ";,'

quirlirgico correctivo o paliativo que permitan undamavor we

sobrevida (1820} 23-27).

Esta m=lformacibn se caracterisa anatbmicamente

x
por presentar faltas de continuidad entre el ventriculo dere:
cho 'y el tronco de la arteria pulmonar. EBsts discdntinuidad
se debe exclusivarente a la presencla de una rembrana ‘o bienT
puede existir aplasia infundibular (19). Es5 mis frecuente -
el tipo I (12,132,9,11,8), s5in embargo se ha encontrado um --
zzpectro continuo de tipes de la malformacibn en los que se-
refiers el tamafio de la cavidad ventricular derecha (15,13,4
-

29-303. Existen en todos los casos un conducto artericso,~-—

una comunicaecidn interauric lar verdadera o bien foramen ..



oval permeable. Con menos frecucncia se gsocian. a Tibroelas

tesis endochrdics vy a2 milformacibén del anillo tricuspideo --

En e material motivo de asta pnblicacién_@étés i
sltmraclones fuarcn'peculi%ras'an todas los paéiéntes del -
tipo I, éienéo que SolamenteruOs ragsos del tipo IY presentas
ron hipoplasia del anille atrioventricular derecho, sin embar
gc todeos tuvieron persisvencia del ccnduchb arterioso vy £0e-

o8 tuvieron comunlcacidn interauricular. 3e encontrd malee

Al censiderar los dos tipos obsarvamos gue nNo e
existid predominio marcade de uno sobre el otro. Aunqueé se
ha wvisto en la literaturs un marcado predominio del tipo I~

sobre el tipo I¥ (18,12,6).

La atresia pulmonar cen. tabique interventriculare
intacto tiens caractefiéticasVfisioﬁatolégicas pecullares -
a amhos tipos. Del didmetro de la comunicacién interatrial,
del tamafo del ventricule derechoy, de la competencia de la-
v&lvula triclispide y del calibre del ceonducto arterioso e
dependerin las altzraciones fisiopatoléqicés de la malforeme

maz=idn (31).



Existird siermpre cortooircuite vénmarterial a ni-

1]

vel auricular qua serd mbs importante cuanto mayor sea el -
defocte septal v la dificultad de vaciado gue tenga la aue-
ricuia dereche asi como de la importanciaz de la inzuficien-
cla tricuspidea. Este cortocircuito pfoduciré dilataclibdn -
de las navidades izquierﬁas, fundamentalmente del ventricue
1o fzgulerdo. £1 cortocircuito arteriovenoso a nivel de e
las grandes arterias serd el otro factor que déterminard -
el nivel de i& saturacién perifirica. ©n presencia de un =
cortocircuito arterioso amplio existird hiperflujo pulmonar
comp ocurrid en une de los casos operados. Es importante -
enfatizor que a pesar de hiperfluje pulmonar siempre habri-
insaturacidn periférica y =1 grado de clanosis dependérd. -

del gasto pulmonar.

La cia2nosis fue un hallazgo clinico observado enw
todos log casos. ES importante mencionar gue an esta mal--.
fafmaciéﬁ la ciannsis y la oligohemla pulmonar dominan él -
cuadro ciinice y flsziopatolfaico. Es importante la presen~
cia de un defecto septal auricular amplio pars qué un CoOnNwe
ducte de grueso calibre gue permite un ceortocirculto adecug

do entre las grandes arterias.

La presencia de un defecto sental auricular pe~-

quefio ¢ blen de un foramen oval pernsable produce en las -



primeras boras ¢e vida insuficioncla cardiaca zevera por lo
gque 5€ vielve importante la sertostomia avriculaer como medi

da de emergencle {(18,20,25,12,24)

0

u

f<]

permnibtird mejor core
tosircuito venoarterial, mayor apopte sangiilneo al corazdne

izguierds y & los pulmones, mejorando ron- eileo la saturacibn

g1 ventriculo derscho no tiene wia de ssiida.  En
tal circunstancia la sangre aueda atrapada adentro de la «-=
cavidad en mayor o menor cantidad de acuverdeo a la importans.

ciz de la insuficlencla tricuspldea y/o del desarrollo de =

Ped

los sinusoldes inktramiochrdicos (33,12,30,34).

s habitual que exista hipertenslédn wentricular -
derecha. Las cifras de presibn sistblica dependerén funda-
mentalmente de la magnitud de la insuficiencla tricuspidean
(31} indenendlentemente del tipo de atresia pulmonar. En -
tal circunstarneia encontraremnes hipertensidn ventricular e
derecha por encima de la zistémica en aquellos casos con ==

insuficiencis tricunpidea poco importante y presibn normale-

Q.
D
<
1]
=
o
]
b
2
o
i
o)
ey

erecho en aquellos en 1os que esta disfuncibn
valvular es savera tal como ocurrid en uno de los paclentes

del tipo 1 {Caso 27,

Cuando la valvula tricGspide es competente la san
are gueda atrapada adentro de la cavidad ventricular v 1z -

hipertenszibn sistdlica produse el desarrolle de los sinuso}l



derecho. Bstos sinusoldes intramjocfrdicod wuy. bies

Lrados por Lawer v cols {33) desde-el punto de wista b
aficos comunican la cavidad ventricular

derecha €on 1y circulacion arterial coronaria.  Grand en e

R
O

¥

26 (3%} demostzd que durante la formecidn de Yas arterias

coronarias ellas vienen a commicarss <on 105 25pacics ine

Lrabrabecularas de los ventriculos. Al condensarse 8l wige-

cardio estos espacics intratebeculares ze reducen de Caliew

hre v sg vuelven capilares de muy pequefic ¢lametro o bien -
se reducen a diminutss artericlas vy venulas oue estan pre—

santes en ls vida adulta tal como o demostrd Willlams en -

Py

351 (36).

{

n tal circunstancia la hipertensidn ventricue
lar derecha de la atresia pulmonar produce la persistencia-

v latencia de los espacios intratrabecularss y su comunicae

4

cibn con =) sistema coronario,

*

Los cases aue tlenen defectos interatriales amplios‘
muestran igualdad de presidn en ambas auriculas, sin embargo
se pueden enzontrar ondas “a'" prominente en aguellos porta-
dores da defectos septales auriculares pequefios y cavidad -

ventricular derecha dilatada Inclusive on agquellos con iR

suficisncia btricuspidea (6,10,37,18).

Tamblén se ba obsecvado la transmiczsidn de la onda

presistbdlica a 18 curva de presidn ventricular, L2 morfologla



i

=]
RN

.

H

de la curva ventricular derscha s triangular, con onda "a¥
oresistélica, tal come se observa an las obstrucciones £@e- .
varas de la caémara de sallida del venirficulo derecho. 5é& ha

encontrade algunes vecen pradominlo de 18 onda YV s0Dra e

Estos datos hemodinimices sugleren el diagnbstico

de atresia pulmonar con tabigue intervenbricular intacto —-~

o

ue se confirma por medio del anglocardiograma,. . Este (lti-
'morestudio se vuelve necesario al benerse en cuentra que e
exishen casos con presifbn sistbdlica de wventriculs derecho -
normales (165) en ios gue la morfologla de la curva de proew

sibn wentricular o3 encontrada en las hipoplasis de ventri-~

culo dereche aislady (18).

La presencia de atresia pulmonar con tabique h§ s TR
terventricul ar intacto es una malformacibﬁ caﬁgénita qUE =
debe ser sospechada en presencia de clanosis, Insuficlencls
cardfaca, cardiomegalia con oligohemié pulmonar, sople con-
‘tinue y datos slectrocardiogréficos de scbrecarga ventr;cu-

lar fzquierds o bivantricular.

£l seplo continuo se debe a la persistencia del -
conducte arterioso, mientras que el soplo sistbélica se es—-

cucha en agquellos casos con fnsuficiencia tricuspidea.



-

La mérdiomeéalia e5 un hallazgd habitual aunque .
s& nan repmrt5601casés con corazones de tamado normal f??,»
18,29, Los gua presentan gorazdn peﬁueﬁn Son aquéllbs CuE
partenesen al tipe I, sin embargo eﬁ azte grupo taﬁbiéh’énm
canbramos corazones crecidos, Es impertante anfatizar sin=
ambarge gug las gardiomegalias signiflecativas se observan -~
=n los paclentes que pertenecan al agrupo IT en los que el -
conducto arteorioso es nuy importante v el defecte. septal we
auricular amplio, £1 arco nedio es por regla eXca§ado.‘ Eﬁ
los casos con conducto artorioso ampllo puede estar abomhé~

do. Hablituslmente existe ocligohemia pulmonar,

Contribuyen en forma importante a la cardiomegalie
el grado de disfuncidn valvular tricuspidea, la presencia =
de una comunicacibn integauricular muy pequ&ﬁa o bien un ww-

foramen oval permeabls (12,15,17,39)

El slecktrocardiograma muestra algunas caractéris—
ticas peculinres, gue sugieren el diagndstico (40-42), Haw -
bitualments eccontramos ondas P plcudas Sugestivas de hipeg
tr6fia suricular derecha, la ausencia de &ste hallazgo no -~
es conziderado como un dato en contre del diagnbstico de la
malformacidén (403. P r considerar gue el nGmero de pacien~

tes con comprobacibn dg necropsia era muy pequefio No 5&  w-
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corralaciond el arosor de la pared suricular derecha con la

amplitud de P. Otras publicacioses sin embxrge han Tepolie
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ramos correlacionar la amplitud de 1z anda P cin‘larpresiéﬁ,
media de la aurfcula derechas y el déi{ Eue-igu31menté ﬁegé»“
tivo aunque a3 el mayor nlmero de casos se observd ih¢reﬁé§_
té de 1a prasidn medié da la adricula dereéﬁa asi écmo éu-»
cmento de amplitud de ia onda P Ei de. 1a comunfcacidn in.-
térauricular, Ia dilatéciﬁn de Ja aurfculs deracha y el qra
do de insuficiencie tricuspﬁdéa son - factores que condicloo~

- nan la prasencis de log hallizgos mencionados.

La morfolegla de la onda P no presenta las mugg—= .~
cas observadas comlnmenta =n la atresia tricuspidea (42} =
Son picudasz y sugleren eéxclusivamente el diagnbstico de e

hipertroffa auricular derecha.

£n todos los paclentes observamoarrotacién horaria
del asa de QRS en &l plane frontal. El eje eléctrico de -—
AQRS desplazado hacla la derscha en todos 10s casos es otro:
elemento de ayuda on el disgnbstico diferencial de esta --
malformacidn con la atresia tricuspldea (18,42}, Cuando el
eje estd desrlazado hacia la derecha y exlsten datos de  -m

sobrecarga ventricalar izquierda, se vuelve dificil el diag

=
fa}s
&
o
P
O
o
h’.
b
)
A

arercial con hiponlzsia aislada del ventriculo -




derzehc que prosenta atka pisro patedn slec rrocardiagratico
{3},
Exigten sin embargo algungs casos de atre$1a Lrdae

crsnides ocon Lransposicidn de las grandeﬁ'attw~*ds que  pre-

No se encontrd correlacibn entre el eis del” AORS-

y la presibn cistdlica de ventriculo derecho.

Probablamente la desviacidn del eje sléctrico =e

haecia la derecha ocurre por el hecho dé que las paredes ven

tricular@s gruesas aumentan su hipertrofia con el tiempo a

diferencia de la atresia tricusvidea en Lo cusl la ausencia
de chmara de entrada de ventriculo derecho permiticia una -

mayor desviacibén del AQRS a la2 izguierda (i8). Por tal w—-

irounstascls en la atresia tricuspides adembs de existi

]
H
H

‘{)

a
D

<.

esviacldn del ACQRS hacia leo izqulerda més alld de +3092 ge
observa tanhifn manifestatlones 7&s importantes de fuerzas~

entriculares lzguierdas.

BEn realidad el diagndstico electrocardiografico -
se vuelve diffcil) ontre 165 casos de hipoplésia sislada  w-
de ventricule derecho v aquellos con atresia pulmonar tipoe-

T, EBn amhos ancontrasos en los precordiales derechds more-—

Fpulmonar -

v’\f



fologiass r5 'y en cregbrdi&l;ﬁ fzgulerdas Foaltag, Son pae-

“trengs muy sem:_anta en-las dos malformaciones (38).

La réjadién éntre laiﬁreﬁién JA,?¢BLc$ J§7v§nt$@-'
cﬁio ’Lno con lu morfologia cb prvada en nrec&fﬁigf&s o
derp has Fue pohre. En_los tpes‘casos en,aue sé,pudc,ﬁaté{:
‘terizér 1a‘cévidad ventricular derechs obwwrvamoq en’ vaa ~;'V
con hipertensidn ventricular deracha morfolcqias rs y.dRs
en el ntro con pres 16n normal en ventriculo derﬂcho-"cglsm»
tramos compleios rS.

En el grupo II la rexa w‘fue més'evtrbcha YE e

aue en 165 cuakro Casos con hlpeztena:on ventrlrular deremm

cha sxistisn datos seqursos de hipertrofic de esta-cavidad.

En precordlales izguierdas ios hallazgos fueron «
mhs constantes, ya que en ellos menoes en une ODSErvVaAMOSE  ~w—

datos evidentes de hipertrofia ventricular izgulerda.

Probablemente =n &l caso en gue se manifostaron «
en forma importante las fuerzas ventrﬁculareé defechas el -
'volumen de sangre atrapado en esta cavidad hubiera sldo lo
suf Lclentemente 4mportan%9 para que 104 vectores radiales -
predominaran sobre los tangenciales dands lugar a voltajese
importantes en precordiales derechas {43). Gamboa (42) =sen

-

ciona gue en el tipo I el efecto de Brody es un factor Line-



poertante en la produccidn dae fuerzas ventricoolares darechas,.
mbs oue el grosar de le pared ventriculse derechas  Bsto se

refusrea al onconkrar cue en el tieso IT, que biene la cavie

dad ventriculsr derecha dilatada.y faneja mayoro csntidad de

sangre, observemos fuerzas ventriculaeres derechas importan-

El estudic anglocardiogrifice es importante en 21
diagnf:tico, aln ms s5i consideramos gque en determinadas -
circunstanciss la malformacidn se vuelve una emergencia  en

cardiologfs pedidtrica.

Durante uche tiempo sa utllizé él.éngigcardiogrgl
ma venoso ¢ aktrial por medic del cual se demostraba con e
nastante facilldad el cortoclrculto vanoarterial y al mishé
tiempo el tamafio de las cavidades izgulerdas (15). Sin v
enbarge este procedimiento no permlte conocer con seguridad

-

la magnltug gdel fluide de sangre hacla los pulmones,’
g $] p

El angiocardiograma_selectivo eh‘vantéiculo derew
cho demuestra el tamafio de la cavidad ventricular, 1as Ca--
racteristicas del infundibulo de ventriculo derecho .y la -~
existencia de los sinusoides intramlocdrdicos que comunican
#l ventriculo derecho con e) Arbol coronarie (15,9,33). La

circulacibn colateran) desarrolladd 5 Lravis de 1o5 sinusole-



B

s

des intramlon’rdices son much

yvegen bnnornante v o represon-
SRan una vélvuwla de escape de la sangre atrapada en la cavie-

Llens otra via de salids mhse

requrgl tacldn observada desde

ta aurlciuls derecha muestrs tambilén

‘el tama¥o del anillc tricuspldes (Fig. &6).  3Se vuslve necge-
z as caracteristicas del infundibulo del ventrl

culo derechoy la existeoncla de atresia infundlibular asociada

£

tipo IB impide una correlacidn quirfirgica adecuaga {4}. La-
importancia ﬁe cétetgrizar alrventricula derscho se justifi~
ca por =1 hache de que se descartan obtras malformaciones que
se presentan & confusidn como la stresia Eriéugpidaa y 18 =

enfermedad de Ebstein.

Tiens igual importancié.angiocardiografia Dipl gmm
na en el ventriculo izquierdo {Fig. 7). Por este conducto -
descartamos la presencla de defecto septal ventriconlar, vie-
sualizamos la aorta y posteriormente la arteria puimonar ~;
qué Se opﬁcificé a través del conducto arterioso. El tronco
de la arterdia pulmonar al opacificarse en forma retrégrada -
permite que se determine la longltud del-sitlo atrésico o

(Fig, 7).

En Forma indirecta podemos lgualmente determinar -

el tamafo del ventricule derecho al visuwalizar la coronariae









derechs situada en a2l surco atvioventricuiak comnarandoala

con &) ventrigulo fznuierde opacificade (12},

La prasencia ¢ sinusoides (Pigi B8) en la atresia
pulimonar ha sido comentada ampliamente vy se piensa que la '~

nipertensidn sistdlica gue desarrolia el v

yﬁriéula'dérméga
impediria el cierré de los sinusoldes emErLunarios; pérq o
obtros su persistencis se depsria a un defeatqide desér;olld
de la parasd ventricvlar. La presencia de sinusoides intra-
mioc&rdicos bien desarrollados parece'tenér importahcia: _—
pronbstica, ya que la cavidad ventricular derecha podrisa -

creerse gracias a la presencla de estas malformaciones vas-—

™

culares {(14).
La cinecangiocgraflia axial es de utilidad en este -~
tipo de padecimienteos va que permite conocer el tamalio de la

arteria pulmonar vy de gus remas ademds dge diferepclarias de

las colaterales provenientes de aorta (44).

El aortogrems en posicibn axial permite observar-

o
v

imagen en gaviota, formedo por el tronco y por las ramas

[}

1a artoria pulmonar. %Ue acuerdo. al tamafic del tronco  de

1

@

arteria pulmonzr y de sus ramass se decldiré la conductaw

tarapbutica.






En ozastbnes es 6ificil dife

monar de 1as ramds celaterales, aln m
co; en este case ol disparo a “mn%rdcsvriinte ar vendg  pulmno-
_nar'pe:mite ver el llenade de 1w artaria,pu}monzu yode gus.

f-ﬁf’?mﬁ -

En el grupo de pafienfeo'o iﬁdi%éos PO NGsoLros -~
3ej”rucvd‘6 cmn a’ tratam1ants quirﬁrﬁico en nuéwég En cin~
co se ﬂxactlr& Piruﬂia raliah-vc, en tres infundihulectomiaQ
‘y en uno aeptostomia auricular.  La mer;a;idad qlobal'fge de
44% muy se.ejunte & lo reportado en lailiterétura_(11;14;15,

23,27).

S8 vue.ve‘importénte considerar due. unb de ellos -
tenia‘hipdplézia muy marcada de veantriculo derscho y murid -
desnpués de lﬁ‘valvulctomia, 2l otro tambidn del tipo I murib
eh el pastoperatorio despubs de la SepéOShOmia auricnlare =
En los cingo casos en que se practicd fistula sistémico~pule
monar la mortalidad tardia fue de 20% ¥y la evoluci&nrpostopg

ratoria. se ha ohservado entre uno y cinco aios.

tne de los casos eh los oue se procedid: con valvu-
lotomia v amnliacidn del infundibulo con teche de duramadres-
tiene anora un afo de operado, el okro tratado con el mismo-

procedimiento murid a las dos semanas @ consecuencia de unae

o



broncoaspiracibn.

Indesandlentemonte de las caracteristicas anah bem

micas de la malformacidn, ls atraesla -pulmenar es una cardig

patia con soiucidn exclusivamente gulrlirgles, habitualmente:
en- el priper afio de vida.

La

T
i

henica utilizada dependerd del tamabo de la -
cavidad ventricular derecha, de le snatomia del tronco de ~
ia arteria pulmonar v segmento atrésico (27). La septostow

mia auricular como medida de urgencla es el paso previa ale

tratamiento quirlirgico (18,25},



RESUMEN

Se rstudian 14 cn«os de at*pq*a puimundr cen tamr
bique énrarVFqu'LIIaP intarto,f ei's del ti;o I 17 ruxtvo -
del tipo II. to 3&-observan'rasgca'disﬁintos\a 103 repor«
‘tadoz en la litpraturd en aquellos casns won comprobarkén»

de nccrapsia,

La ctanosis, la insuficiencia cardzaca, la care-
o .
diomegalis y la oligohomia pulmeonar fueron hallazgog obser

vades practicamente en todos 1os casos.

Ho se observd correlacibn entre 1la presién media
de la aurlicula derecha y la amplitud de P (r = 0,014); tam

poce enconhrames correlacidbn entre 2] AQRS y la presifn -~

ststblica da ventricule derecho {r = 0,039}, Todos 105 ~
casos del tips IT mosztraron hipertréfia de los dos ventri-
culns y un solo case del tipo I presentd hipetrofia de [

ventriculo derecho.

Todos los casos,mencs uno del tipo I tgnién hi-
pertensién ventrlcular de;echa. Se encontrd la ptéSiﬁn o
media de la auricula derecha y la telediastdlica de ventr]
cule derecho zn nucve casogy el obtro mostrd estas dos Clee

Frac dentro de valores normales (tipe II).
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El estudiec angiozardiogrifice os un érogedimienu
'ﬁo neﬁéxaria an ol diagnéético; Pop-easte arnducto debore-
minémés-e1 tamaﬁQ de la-cavidad venbricular, las caroctee-
",‘risﬁicaz del infundibulo del ventricule derccho vozlotamae

vo.del ceamento atrésico.

Es una ca;diépatia severa 'y el tratamiento 5e --
vpelvg,heéesériq.a temprana edad. El tipe de técnica de--
penﬁéré de las caractzristicas anatfmicas de la arteria ==
puimonar Yy sus ramas, asi como de la iongitud'del ségmentg,

~atrésico.

El riesgo es elevado, sin embargs e©5 el trata~ws
miento quirlrgice la Onlca solucibn en .este grupo de males

formaclones, ST ‘ ‘ o
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