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La atr'l';sia pu l mon r.r- con tabique, ,í nterventricnlar

intacto fu0. descrita por pr íme ra vez en '187"1 (1), Er,1875

Lucas (2) r epor t ó otro cazo a50ciacio a oer s I s t encí a del con.,

dueto arterioso y foramen oval permeable, po s tcrl o rment.e ca

sos aislados han sido publicados (3,4), En 1936 ¡\boott· (5)

deGcribló di~z 0::<1:,0$ y f Lne l men t e Keith y c o í s (6), hi<:ierón

un análisis <:15.n1co de la malformación basado f;n el es cud í.o-.

de 24 pac í en tes.

Aunque siempre se comentb sobre las caracterlst~-

cas anet ómí ca s del verd;r.í.<:ulo derecho, d.imim,Jtoe inclusive

ausente, fue hasta -[950 c uando Gli'lhoff y c o Ls ; (V reportan

un caso que s e ca r ac í.e r í. zó por t.eno r dili1taci6n de la cavi-

dad ventricul~r derecha.

En ".1956 Gr~e(¡',<Jold y co15 (8) proponen por primera

vez una clasificaci6n para ln atresia pulmonRr con tabique 

Lnt e rvent r ícu Lar intacto. Le dividieron en tipo I, que se 

caract er-í z.aba po r un vent.r Lcut o derecho hipoplásico, con pa

r-edes qrue s a s y cev ídad pequeí'iCl¡ y tipo 11 a los que t cn í an

la cavidad venlr.l':ul'u' del.'ech6 normal o dilatada, pre:~ent.§n

do i1der~5!¡ q r ado s va r l abl es de h I per t.rof La, Hasta la fecha 

Les puhlí ce c í.one s sob r-e esta malformaci6n son múltiples y



se han I2'ncOl'lt;.rddo grados in terme(j'Í.os en t r e los dos grupos

descritos, ob s e r-vá n d o s o var a ac í.on e e i':18tómic:\s r e s pecco a1

t<lmaño del ven tr-Lcu lo derecho (9·--:1.9).

una y<.\rlant1:~ a. la cla~;.u:ic"'ci&!'l c1.~jslca fue pro-

puesta en '1977 por" Düb.:.ü 1 y Grign(.m (19). Observaron (jl..1('$ 

algunQs casos d e l. tipo r t e n f an ad"1m~~s apl e s í e lnfundibular

y 10 denominaron 1. A. 3 los que presentaban el infund1bulo

del 'rent r Lcu l c derecho h í pop Lá s Lco 10 denominaron 1 8.

8stur.Hamos 1.0 pacientes por c ad or-e s (le atresia pul-

Se ana 11 ze con -

la:,; caract:¡,dDtici'ls anc;tóNic.ao- de cada caso con comocobe c í ón

de nec ro ps i a , SE.' tn\::H.:laro;) los hallazgo::; c l Ln í cos , se corr!:.

lacionar-on 1et5 7~lter.a(-.:i.ones cl r2ctrocardioqr'¡lflcas c on el ti

po de la malfo;:,ni.\ción y con los d .."tos l:ensiornétricos obteni

(JOS por- med ío del e s t. '.Jd ío ¡1emodinfumicoo Se calcu16 la media

Y 11'J de s v.í ací.ón 2stanciard.. Finalm{~nt:"'.:: s e describen los ha~....

llazqo:; angiocar:dioqcf.d l,,;,:os& 81 material fue dividld<:> en

eJos qrur.os de acuer(jc;. ':J .1as cilracterísticas an a t ómfc a s ele

la Ies í.óri , G1 tipo 1 ~ CQf1 cavi(ladv(~ntricular de:recha pe-.... 

quería y rJ;'jr'ed!?~> q r ue s e e : t í po 11 q ue prescnt~ó c:av.idad ven 1:.r!...

c u l ar dt:'rf3~ch~i r, rnva L (:;. q ren o e y pc:~red(:~s con qr-arlns vt~;.cia·blcs

de IJipr:rtrcfia.



3

De l,JI:) 1() cu so r. eé;t.1Jdi.ados, s e.í s eran del

femenino y c ua r r c 0",,1 m,;::;ct:llno. I,a ,,~dadoscD6dn tres

Cinco pertenecí'lr¡ ",1 tipo ¡ (Flg.1) los demás al

tipo Ir (P19. 2A. R). Todoa tuvieron persistencia del con

ducto a r t e r .1.D':',C) y cornunj cac íón i.nterauricul.ar ~ que en un

caso I?t'i'l de I tí po ~jel fO!~.3men ova I per-meable. Todos 101; c~

xo s del ti¡x¡ I t nvi e r on hipopl€lzi.a del anillo t rt cuspf deoj «

diagno5ticad~ por angiogr~fla y comprobada pornecr6psla •. ~

Tgual¡H"I·¡te ~;f: ob s er vó hipoplá;;;i;¡ de I anillo t r í.cus pf oeo en

(jos c a s o s del tipo II uno de los c ua l e s igualmente compro-

bada por necropsia. En ~os casos existla malformaci6n de

la válvula tricúspide tipo Lbstein (Fig. 3), los dos del -

tipo 11. En todos lo~ CASOS de hipoplasia del anillo trl-

cuspIdeo comprobados por necropsia se observ6 hipoplási& -

del aparato vhlvulcr asociarl~ (Tabla I).

T'odo s 101; pi1c5.ent(~s er-en s i n t omát Lcos , Existia

cianosis en los diez, de los cuales ocho presentaron crisis

hip6xicas. En nueve se observ6 soplo sist61ico en3er.

('Sp¡~cj,ointr~rco:c!;iJl l~:'luierdo y en c í nco ex í s t í e soplo

continuo localizarla en la regi6n infraclavicular izquierda.
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ATRESIA PULMONlIR CON 'f,\8! QUB

INT~RVf.NTI{I">L'\'< !NTACTO

TIPO 1

Hipoplasi.:¡ del anillo tricuspicleo

Cúnducto ~rter1090

Cornunicac16" interaut'l, cul ar

Forarnrm oval

'rIPO rr

Conducto arteriof>o

Camunlcaci6n interauricular

Malformacibn de la v~lvula tricQspide

HlpoplSsla del anillo tricuspfdeo.

Tota.

6

G

5

'1

4

4

4

2

2

10



\ ¡ ~ r



!~> ':

\.>

r. ,

. It

"-



TA.8LA rr

ATReSIA PULMONAR CON TABIQUE

C.'\.50 l''lAD

1- (1) 12¡8 4.

:2 ( 1) 17.2 :3

3 (1) 7.3 2..5
4 (1) 6.1 :3
5 (1)

6 (1 ) 9.0 2

"7 (11) c~S.3

8 en) 7.0 3

SI en) 9.2 3

10 en) 3.8 4.5
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Siete pacientes 1:,'2T1Ían hi.pocr¿,U smo di gi L.ü y Qtros. ocho 

insuFiciencia cardiaca.

ErlcontnH<10S en siete casos dntos. electrocaróío-

gr§.f Leos de hip<n"troHa de 1<\ <J'.ldcula derecha, cuatro

del tipo r y tres del tipo 11 CF,gs. 4A y BJ. Seisténlan

la pres16n media de la aur1cula derecha elevada. En atras

dos la amp li t uo de la onda P fue normal ~ pesar ele regis-

tracse prr,·.:;iones medias de aurí cuta d e r e cb a elevadas; en -

a~bo5 el defecto septal auricular era amplio. En un caso-

medias en esta cavidod dentro de valores normales, en ~l el

defecto septal auricular era del tipo de la fosaovel con 

v~lvula fcncst~ada (Tabla 11). No existi6 correl~ci6nentre

la presl&n media d~ la Buricula derecha yla amplitud de p

(4. l: 0.(14).

El eje el&ctrico de ACRE oaci16 de +80 a +170

grados (Tabla lII). Sn seis de lo~ siete casos en que se

cateteriz6 el ventriculo derecho se observ6 cierta relaci6n

entre el eje medio de AQPS y la pres16n sist61ica de la ca

vidad, e10vad~ en todos, enos uno que tenia el eje a +100 

qr e ríos , la pCf~:;i6n ;;]st61ica del ventriculo derecho fue noE,

mal, este caso t~nla una insuficiencia tricusp1dea muy mar-

cada.



TABLA n:r

CASO I\QHS

-1 (1) 170

2 (1) '100

3 <I) 120 rsR
4 (I) 120 rS qRs

5 <n 90 rS

6 (X) 80 113 rS RS

7 ( XI) 90 150 Rs qRs

8 (H) 80 137 RS qRs

9 rr r) 120 107 RS Rs

10 rz r.: 120 85 qRs qRs ..
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Un ~clo paciente del qrup() 1 most~6 la preserlcia -

de fuerzas vefltricula.res NI vt (Caso

Todos I o s C2~;r¡,"~ ~.lel grupo I1 pn'sentaron datos de .hipertro--

fia biventricular (Tabla III). No se encontrb cúrrelaci6n

'3ntre la ore s í ón sistólica de ventrtculodct"echoy el AQRS

En resumen, se o ncoo tre r cn datos de hipertrofia --

de ventr í.cul.o izquierdo en el qrupo de pac í en t e.s portadores-

de atresia pulmonar tipo r y de hipertrofia biventricular en

los portadores de atresia pu Irnoner tipo n: (Figft 4A y8).

El estudio radio16gico mostr6 en todos los casos -

cierto grado de cardiomegalla. El 1ndice cardiotorlcico

osci16 de 51 8 70%. No encontramos cierta diferencia en los

dos t ípos , Sn 01 U j>:J 1 c<;cUó de 4'1 a 63% y en el I1 de --

61 a 70%. Un 5010 C2sa con persistencia del conducto arterio

so q r an de mos t ró ¡11:'eO meoí o abombedo 'l c.í r cu Le c.í ón pulmonar-

poco d í anrínu í da ; En l o s demás existía c l.Lqohemí a pu l monar y

arco medio recto o excavado (Pigs. 5A y Bl.

Se logr6 regi6trar la presi6n sist61ica ~e ventri-

culo derecho ~n 7 de los 10 casos y solamente en1 se obtu--

VO 30 ¡¡¡mHg., en Los demás estaba a n í ve I o por en c í ma de las:





r j-! .:..•._ ...
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cifras sist6miCdS. La presi6n media de la aurlcula derecha

estuvo elevada en todos los casos en que pudo registrarse, 

menos en uno, lomlsmoocurri6con la presi6n telediastblica

di:! ventd.cul0 cterechó(Caso jO}· (l'ab}¡c IV).

Se practic6 ilflgio;:drrliogr¡:¡fiabiplanB. en. 1:,1 ven

triculo der-echc en ocho "a50:; y en ventriculo izqulerdo en

cinco casos. El diagnóstico se bas6 en la existencia de una

cavidad vent r-Lcul.e r derechahipoplásica o dilatada, de tama··

ño variable, de un infunóibulo que termin~ba en fonde de sa

co '1 tabique interventcicular Lntact;o , Se logr6 por medio 

del ven t r í cuj oqr-ama izquierdr;:. v í sua H zar la persistencia del

conducto arte¡:-ioso. En s i e t e casos se dí aqnos t í có la hipo

p1asia deL anillo tricuspldeo al obtener opacificac16n de la

aurLcuta derecha a partir de la regurgitac16n del matedal

de contraste desde el ventriculo derecho.

Seoperal."on nueve paciúntest en cinco se practicó

fístula sistémico-pulmonar tipo waterston, entres infundl

bulectomia y ve Lvu l otomí a s Le ndo que en uno se amplio el 

inflJndlbulo con un techo de duramadre; en otro se le prac-

ticó septostomía aur-Lcu l a r abierta. Los re s ul tados y el -

tipo de cirugía se obs er-van en la tabla V.



· TABLA IV

Al'RESIl\ PUU-1ON;,R CON TABIQUE:

INTSRVENTRICl'Lf·.R r NTA.CTO

CASO PSVD· Pd2· HADo

t (1) 134 12.6 12.8

2 en 30 1S ¡,¡t1 17.2

3 (I) 7 ..3

4 (1 ) 6 ..7

5 en
6 (I) 113 10

7 t.rr : 150 4,,8 8.3

8 (Ir) 137 9.0 7..0

9 (In 107 13.6 9..2
1.0 (Ir ) 85 3.7 3.8



TABLA V

ATRlS:SIA PULNONAR CON TABICUE

IN1'f::HVf:NTRICULAfI XNT.c.,CTO

ResultacJcs del tr'at~1m11~nto qui.rúrgicoe

Buena - 6 ml"!ses.

Défunc~6ñ ~ semanas.

GrLlpo I ..

Tipo 1

Tipo X

Tipo !

Tipo rz
TipCi I1

'rico rr

\'ia!:ersl:on

Waterson

ValvulQ!:omia
Infundibulectomla

i'iaterston

Waterston

Valvulotomia
Amo lí.acf ón del
iniundlbulo con techo
de "duramadr.e"

Buena

Buena

Buena
Buena

5 años
4 a ños

1 años ..

Grupo Ir

Tipo 1 Valv'.llatomia

Tipo r Septastomia au-
ricular:

Tipo rr \'iaterston

Defunción postope
ratoria ..
Defunción po s t ope-.
ratoria.

Defunción pos tope
rateria e ,
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DISCUSION:

1,.aatresla pu Irncncr con tabique. inter-vencricul '::ll"-

intacto es unaco.rdi-opatia en la cual

mortalidád en los primeros meses de vid.'!. E;l 50% áe los --

pacientes mueren en los tres !'rimeros meses de vida. (6,18,-

14,13,20) • Un pe queño número de casos viven m&s allfi de --

los 12 neses y se encuentran reportes de paci0ntes que han~

sobrevividD hasta lo edad adulta (21,22). En tal circuns--

tanda es una me l r ormac í ón que amerita su diagn6stico durall

te el peri6do neonatal y de la lactancia con la finalidad

de procederse con un diagn6stico adeucadoytrat~miento

ql.'irúrgico cor r ec t Lvo o paliativo que permitan una mavoc

sobrevida (18-20. 23-27).

Esta m~lformaci6n se caracteri~a anot6micamente -

por presentar falta de continuidBdentre elventrlculodere-

cho y el tronco de la arteria pulmonar. Esta discOntinuidad

se debe e xc l us í varoen t e a la pre s en c.l e de una membl'anao b í en

puede exisl:ir aplasia infund.ibular (-19). Es mlis fr.ecuente -

el tipo I (12,13,9,11,8), sin embargo se ha encontrado un --

espectro continuo de tipos de la malformaci6n en los que se-

refiere el tamaRo de la cavidad ventricular derecha (15 t13,-

29-30). ExI s t cn en t octos los casos un conducto arterloso,--

una comun.'Í..cación Ln c e r a ur i c ' lar v e r-d ad e ra (J bien f or-amcn
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oval perme.ab I'e , Con menos frecur:nd.ü se e sccí an a fibroela~

tor.d_sendo~:¿~ri.~tc6 ya rn:::1 re)rrnact6n del r:nill0 tr.icúspfdeo

(9,1'3).

En el material motivo de esta pbblicaci6n estas

,;'1 t erac í on e s fueron-peculi-3J·t.~s ¡;;ntodo's lcs_paci.e,nt0s t.1~~1

tipo I~5iendo que solamente dos casos del tipo ~I presenta

ron hipoplasia del anillo atrioventdcular derecho, sin embaE.

90 todos tuvieron per-s í s t enc'í.e del conducto arter-iosoy to-

dos t uv í e r on comun í.cací.ón interauricul aro Se encontró ¡nal-

formacibn de la vhlvula tricüspide tipo Ebsteinen otros dos

casos del t Lpc 11.

Al ccnsiderar los dos tipos observamos que no

existi6 predominio marcado de uno sobre el otro. Aunque se

ha visto en la literatura un marcado predominio del cipo I

sohre el tipol! (18,12,6).

La atre.sia pu lrnonar con tabique interventricular

int3cto tiene caracterlsticas fisiopato16gicas peculiares 

a ambos ti.pos. Del dibmetro d&la comunicaci6n interatrial t

del tama~o del ventriculo derecho, de la competencia de 18

v~lvula tricDspide y del calibre del conducto arterioso

depender~n las nlteraciones fisiopato16gicasde la malfor-

mación (31).
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Exi.-;t; i dl 1, i ernnre co rt.oc í r cu í, t o v<,n':',H'\:erial ti ni

vel Buric~lar que será m's importante cuanto mayor sea el 

defectO septal y 18 dlficlJltad de vaciado que tenga la au-

d.cula derecha así como de la importancia de la insuficien

cia trlcuspidea. Este cortocircuito producir' dilataci6n 

de las cavidades izquierdas, fundamentalmente del ventricu

lo izquierdo. El cortocircuito arteriovenoso a nivel de

las grandes arterias ser6 el otro factor que determinar&

el nivel de la saturaci6n perlf~ricD. ~n presencia de un 

cortocircuito arterioso amplio existiri hiperflujopulmonar

como ocurrl6 en uno ~e les casos operados. Es importante 

enfatizar que a pesar de hiperflujo pulmonar siempre habr¡

Lns ac ur-e c i ón perH[~rica 'l el grado de cd anos Ls ·depencler~.-

del gasto pulmonar.

La cianosis fue un hallazgo clinico observado en

tados los casos. Es imoortante mencionar que en esta mal-

fOrfi\3Ci6n la cianosis y la oligohemia pulmonar dominan el 

cuadro clínico y flsiopato16g1co. f.s importante la presen

cia de un d ..::.fect.o s e pt a I auricular amplio p,1¡;'a que un con-

dueto de 9~-lle;"o calibre que permite un cortocf r cu í co adec:u~

do entre las grandes arterias.

Lól presencia de un defecto s e o t a l eur ícut ac pe-

quena o bien de un foramen oval permeable nro~uce en las -
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prÍmr.'ras horas de vJdi.'l í n s us Lc i cn c l a cardIaca severa por lo

que 5(= ·v1~elv{! -importante la S(~!>·tl)$tGm.ia dLr'lcul como ..medi

da de ('m,::;r<)HI1c1e C18 120 t?5,12.24) que ponnitirá mejor cor-

t:ocircu) i~o ~'enoHrtri'rial, mdyor aporJte sangUineo al ccrazón-.

izquierdo y i,J 10:3 pulmones, mejor,:lndo con enolasatudicl6n

perif{=rica.•

El van t r íeut o derecho no tiene "la de salida. En

tal cf r-cuns t.anci ti 1.a ae nor-e Queda atrapada ad en t .tOO de 1 el

ce v í dad en maylDr o n',,,mor Ci}nti dad de acuerdo a la impor-tan

c í.e de: la í.n s ufLc í eucLe tcLcusp1dea y/o del desarrollo de 

los slnu50ides intramiocSrdicos (33,12,30,34).

Ss habitual que exista hipertensi6n ventricular

derecha. La~ cifras de pres16n sist61icadependerán funda

mentalmente de la magnitud de la insuficiencia tricuspldea

(31) independlentemente del tipo de atresia pulmonar. En

tal c í rc~m ,;t·) ~': cí a ('neon t r e r r-raos h í pert Gil 5i60 ven t r Lcu 1ar

dere~ha por ancima de la sist~mica en aquellos C25DS con

insuficiencia tricU3pldea poco importante y preoi6n normal

de ventríctJlo den?cha en aquello::: en los que esta disfunci6n

v~lvulDr es severa tal como ocurri6 anuno de los pacientes

del U.ro 1 (C¡¡SO 2).

Cuando la válvula t r í cú spí.de es competente la 58!!

at:e queda atr¿ipada adentro de In cavidad ventri.cl.l!.·o'r '( la 

h ípe r t on s Lón s í s t ó l I.ce produce el d esa r r o l Lo dl' l o s »lnusol
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des intramioc~rdicos, oteD vla de dQshagUodcl vent~lculo -

der(~ct1;)D F;.:.-::t(',S :sinu:lold(;!:-; intrami(Jc~·t"'d,icoL lf11.iY· ·.\)5.*::0 di~;;:':)S.""'"

c rados r~(':-' La"t[f.!'r' y c ols (33) dcsde,.el punto di2'.vist;':i histo-

16gi.cos aI1qioc~lrdiogr~'fico$comunitan

dere cho con L> c Lrcu i e c í.on a r t e r-La l cQ!:on,j¡:'i;;¡. Grand en --,

1926 ~35) demostr6 que durante la formaci6n de lasarte~ias

cOirindri~s ell8.s,vi.ener~ a cornun í ce r s.e con 1'05 e s pac í o s in-

tr'ó;brabt~·culaJ::'~:~s de losvent:t~iculo5.. Al cono ensé r se el ;¡;io.....

cardia estos espacioE intr6tebeculares Se reducen de cali--

br-e y se vue I ven ca pi 1 a r e s de muy pt:~quE:fl0 diS:net.!~o o bien -

se reducen a diminutos arteriolas y venula5 que e s t an pre-

sentes en la vida adulta tal como 10 demostr6 ~ill1ams en 

1951 (36). Sn tal c Lrcun s t a nc t e 10 hipert\'f\st6n ven t rtl cu-c

lar derecha de la atrosia pulmonar produce la persistencia

y latencia de lbs espacios lntratrabecularcs y su comunica

c16" con el sistema coronario.

Los ce ao s q'.:e tienen defectos i nteratriales amplios

muestran 19ualdad de p r e s Lón en ambas aurículas, sin ernba r qo

se pueden encontrar ondas "a" promi.nente en aque l I os porta

dOres dr.1 cI,~f e e tos .'>E'Pt.a 1(~S a uri c ul <Ices pe qu'eños y cavi dad ~,

ven t rí cul e r dr- r e c ha dilatada inclusive en aq ue Ll o s con in-

suficiencia trlcuspiden (6,10,37,18).

Tambi~n ~e ha ohservado la transmisi6n de la onda

pre s Ls t ó lLce ¿; 1,i curva o e presión ve n t ri c ul a r , Li:l morfología
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de la curva ven t ri c u la r (Jc:rech¿j es tr.1.LH19ular, con onda "a"

pr() s :t st61 i ca , t:¡~ l. corno ..se ... ObSf~!-va t~n.l a s obs t r-ucc í ones .se-

v(,!¡-as de 103 C¿,miJr'a de salida d",l v(>nl::lculo de re.cho , Se ha

encant~ado algunn8 veces pr~dominiodela ondü

Estos datos ~'ieF,¡odin~l;nicó-~ SU9i(,renf~1·dia~~n6stlc-o

de a t re s La pulmonar- con t e bíque t.n t.e r ve n t r i.c.uLar intacto -

que se confirmaper medio d~l angiacardiogrQma. Este~lti

mo estudio se vue I ve n«cesario al tenerse en cuen t.r-s que --

existen casos con presi6n s15t61ica efe ventrIculo -derec}lo-

normales (16) €:n 10$ que 12 morfologla de la curva de pre

816n ventricular es encontrada en las hipcplasia de ventrí

culo Qerechc aislada (1S).

La presencia de atresia pulmonar con tabique 1n-

terventricular intacto es una malformaci6n congénita que -

debe ser sospechada en presencia de cianor;is, insuficiencia

cardIaca, cnrdiomegalia con oligohemia pulmonar, soplo con

tinuo y dotas eleci.:rocacdiográficos de sobcecarga ventricu

lar izquierda o blventricular.

El soplo continuo se debe a la persistenciactel 

conducto arterioso, mientras que el soplo sist6lica se es-

cucha en aquellos casos con insuficiencia tricuspldea.
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L8~ardiomegalia ~~ unhallazgohabilual a~nque

se han repo!l:'t"do~.Cusos con core aon e s de. tarnaño normal (37,

'18,29}. TI.os q"", pr'c:,~ntan cora zón pequeño .son aque r Los 'íJe

pertt:~ne~;en al ti¡m I t sin emba r qo e!if;;;te qrupo t,únbJ.én en-.

contramOs corazones crecIdos. Es importante enfatizar 81n

embargo que las c ar-d í omeqe Lí as significativas $e "bserv¿:¡tl

en 10$ pacIentes que pertenecen al grupo II en lo!s que el

conducto arf:0rioso es muy Lmpo r t an c e y el d(á€ct:(J. :;eptal

auricular amplio. El arco medio es por regla excavado. En

los caSos con conducto arterioso amplio puede esta~ abomba

do. Habitualmente exi9te oligohemia pulmonar.

Con trib"uyen en forma 1mpor t errt e a l.~ card í.omeqa Ha

el grado de disfunci6n valvular tricuspldea, la presencia 

de uno comun í.cac í ón Ln t eraur-Lcu l e r- muy pe q ue ña o bien un -

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

El e.lectr.oca"l:'diograma muestra algunas caracteds

t í ca s P(~cu1iure$, que 5ugierenel dia9nósl::ico (40-42). Ha

b í t ua l menee encontremos ondas P picudas sugestivas de hiper.

tr6fia auricular derecha, la ausencia de 6ste hallazgo no

es conslder~do como un dato en contra del diagn6stico de la

malformación (40). f\"r considerar quo el número de pacien

tes con comprobaci6n d§ necropsia era muy pequefto no ze
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có r r-el ac Lonó 01 gresor de l·", p,:irc~d

ámplltt:d dt' P. 0t:n1:; P\l:;,l

la-.---ahda

m'~lii8 de la aud.cuL.'l· o¡;recl'l" y el d".to fue ig'O.slrncnt~~ r¡ega

ti vo otif1ql1e en el {j'!(,1yor. número- de Ci3$Os:seobs'erv6

to de la prt;;si6n ¡n~diu (jr~ la aur,lcula derecha as$. como ,tt).
mento de amplitud tie la ~nda P. El de~a conrunlcaci6n in-

t~ralJ!"icu1ar.~ la ctilDtad6n de la aud.¿:ula derecha yel gr:!

do de .insuficiencia tdcuspideason factox-L'B qUE' conéicio-

nan 1~ presencia de 108 hBllázgos mencionados.

La morfologia de la onda P no presenta las mues-

cas obser-vada s comúnmen t e en la ilt:.t'esia td.c\lspidea (42) •. 

Son picudas y sugieren exclusivamente el ~iagn6sticode

hipt:rtrofia aur í cuj e r derecha.

En to,:10S los pacientes observamos rotaci61-.hora!"iti

d~~l asa de QRS en el plano frontal. E:leje eléctricode-

AQRS desplazado hacia la derecha en lodos los casos es otro

elem~nto de ayuda en el diagn6stico diferencial de esta

malforrnar.i6n con la atresia t.rlcuspideat (18,42)' Cuando el

eje est~ desnlazado hacia la de~echa y ex19ten datos de

sobrecarga v.-,ntrlc':lélr Lzqu i c r da , 58 vue l ve dIficil el c!i<13,

n6st1co difarp~cl~l con hipoplasia aislada del ventriculo -
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dS que prc-

110 se enccmtr6 cOl:"rel.acién entre el ,",je delAQRS'"

y la presión sistóLica de ventriculo de r.echo ,

Probablemente la o e sví.acf.ón del eje ell~ctrico

hacia la derecha OCUrL(~ por el hécho de (-¡ueLis paredes ve!!.

tr-í cut ares qru es a s aumentan Sil hiper t r of La con el Uel';'¡po a

diferencia de la atr€:sia tricuspldea en 12 cuel la ausencia

de c~mara deenlrada de ventriculo derecho permitirla una 

mayor desvia~i6n del AQRS a la izquierda (lO). Portal

.:::irr;enst<'l'¡cia en la atresia l:ricu5Plde" además de existir -

desviac16n del AQRS h~ci~ la izquierda más allá de +30Q se

observa tambi~nmanife~ta~iones~§simportantes de fuerzas-x

v~ntriculares izquierdas.

En real1dad el dj agnóstico electroeart'1i og r á fl co 

se vuelve dificil entre los casos de hipoplAsia aislada

de ven t rLcul o d(~r.echo y aquellos COn a t r e s á a pulmonar tipo-

I. En arr.bos enc on t ra ro s (~n lOE; ~:rf'~cor(ijal("'S der(~chas rnor--
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culo

La n·cl¿¡cHmentre 1

con la morfología

derechas fue pobre. En los tres casos en que se pudo cate-

terJ.z,')t" la ctivi<iüd v·vltr.tcdar- ,!erecha obs.erva~'ós en

con hiperten5i6~ ventricular d~recha r~rfologlasrS y qRs,~

en el otro con presión n o rme I en ven tr.icuto derecho regis

trarnos complejos cS.

En el grupo II la nüación fue más estrecha ya 

que en los cuatro casos con hipertensi.ón ventrículardere--·

che existían datos segllt"os de hipertrofie; de esta cavidad.

En precordiales izquier.das los hallazgos fueron 

más constant05, ya que en ellos monos en uno observamos

datos evidentes de hlpertroflaventricular izquierda.

Probablemente en el caso en ql.'e s e o',anifL3l;aron

en for.ma Lrnpo r can t e 1<'15 fuerzas ventl.-:; cu l ar-es derechas el

vol urnen de ::iangre atrapado en esta cavidad hubiera sido lo

suficientemente importan~e pnra que los vectores radiales 

predominaran sobre los tangencialeo dando lugar a voltajes

import,1ntes ",n r.,rec:or·diiJ.le~; derr.;chaz (43). Gi'imboa (<12) -re.!:!.

clona que en ül Lí po 1 el efecto de B::-o(Jy es un factOr J.m--



portante en la rroducc16n de fUerZ3GVent

sangre. observemos fuerzas vent

tes.

El estudio angiocat"diogdifico es importante en €1

diagn6~ticof a6n m6a si consideramos Que en determinadas

circunstancias la malfo~maci6n se vuelve una emergencia en

cardiolog1a pediátrica.

Dur.ante mucho tiempo se utilizó el angiocardiogr,!

roa venoso o atrial por medio del cual se demOstraba con

bastante facilidad el cortocircuito venoBrterial y al mismo

tiempo el (-,amafio de las cavidades izquierdas (15). Sin

embargo este procedimiento no permite CDnoce~ con seguridad

la magnitud del flujo de sangre hacia los pulmones.'

El angloca~diogram8 selectivo en ventriculo dere-

cho demuestra el tamBno de la cavidad ventricular, laSCB-

racterlsticas del infundibulo de ventriculo derecho y la --

ex í steo c í a de los s Lnu s oddos Lnt r amíocá roí co s que comunican

al ventriculo derecho con el &rbol coronario (15,9 t33). La

círcu Lac í.ón col"t(~r,)l de s a r r-olLada a través cJ;; los sinusci·-
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véntri.c-'<lu.r der"ee-h·::-que nC) t:.iene otr-a ..ría de s¿llidd

l.a _v§lvula-t~"'lcúspirh.~~ L,~ r-equrgitac1órt J;)b'S~,rVdd,t d~;'\~;de

ven r r Lcu í.c .d e r e ch o

..::arlO ce-noce r las c a r act e.r istí ces d,;~l infundib:üo d e I ventri

c1!10 derecho; la exist:,:",-;cL:l de atr.e~,ia infundilH:iar asociada

tipo lB impide una corx"elact6n quirClrqica adecuada (4)" La

importancia de (:ateteri:wr al ventrículo derecho se justifi

ca por el hecho de que se descartarrotrasma1formacionesque

se pre s errc en Q confusi6r¡ como liiatresia tdcuspí.dea y la -

enfermedad de Ebstein.

Tiene igual importancia angiocardiografia bipla-

na en el ventriculo izquierdo (Fig. 7). Por este conducto 

de s car-t amos la pt"ese:-,ciél ele defecto septal ventricular, vi-

5ualizamos la 20rta y p03t~riormente la arteria pulmonar

que se opacific6 a trav~s del conducto arterioso. 81 tronco

de la arteria pulmonar al opacificarse en forma retr6grBda 

permite que se detE't'mine li:~ longitud del sitio <ltrél'ico

(Plg. 7).

8n forma indirecta podemos iqualmante determinar 

el tamilfio d e I vf;n':rlculo dcre ch o a l v1s1.l.jli:.:ar la ·:oronaria-
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pulmonar ha sidO comentada ampliamente

hlpert~nsi6n si$t611ca qtle de~arrolla

'10.L.....

dérecha si tunda en t~l surco n t 'riovQ;.'· ~:ompar.ándola

con elventrlculo izauierdo opaciflcado l15r.

otrOG su persist~nciase deberla aun defecto de desarrollo

dela pc1::c;.1 v"'ntricular. La pr esenc í e de s í n usod.cíes í nt r-a-

miocárdicos bicn desar-rollados paréce t~ner importcncia

pr.onóstica, yi't que la cavidad ventricular derecha podrla

creerse gracias a 1 a pr<~~1encia de estas malf<H'maciones vas-

c ul e r-e s (14).

La cinc~angjocr-ar La axial es de uU 1 id,'l.d en este -

tipo de padecimientos ya que permite conocer el tamaGo de la

las col a c e.ra l es Dr'oveoientes de aot·ta(44).

el aor t oq re ma en po s í c í ón axial per"!dte observar-

la imagen en gaviota, formado por el tronco y por las ramas

de la arteria pulmonar. De acuerdo al tama~o del tronco de

la arteria pulmon3r y de sus ramae se decidirá la conducta-

ter'ap&utiCii.
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En or.:a~•i.0;'1er;. f:.~:.i dlfic11 cJl.fer~~n(:iar l·~ ürt.(::rict r;.u] 

Monar de las r~ma~ cclater2les, a6n m~s en au~encia del tiq 

co; en e:1té c:~~~~·:-1 el d:isp2ro a \-:ontrucorrl"..:~·ntt.! en v1::ria pulmo

nar pec~ite v0r el llenado de la arteria pulmon~r y d0 eus ~ 

En el ~rupo de pacientes estudj.ados por nosotros -

.se :~.rocédió con eol f:r-atamiento quirÍJrgico <>.n nueve. f.;n cin

co se practic6 cirugla pallativa 1 en tres infundibulectom!a

Y en uno septostom1a auricular. La mortalidad globnl fue de 

44% muy semejante a lo renortado en la literatura (11,14,15 1 

25v27J. 

Se vuelve importante considerar que. uno de ellos 

b:mia hipoplt::;ia muy marcada de ventriculo derec!10 y muri6 

des~uis de la valvulotomia 1 el otro tambi~n del tipo I muri6 

en el postoperatorio des¡-.ul:!i de la ser-tostomia auricular'. -· 

En los cinco casos ~n que se practic6 fístula uizt~mico-pul

motliH" la morbilidad tardía fue de 20% y la evo1uc:i6n postop~ 

ratoria se ha observado entre uno y cinco aílos. 

Uno de los casos en los que se procedi6 con valvu

lotomía y ampliaci6n del infundibulo con techo de duramadre

!:.iene anore un ili'io de operado, el otro tratado con el mismo

procedimiento muri6 a las dos semanas a consecuen~ia de una-



broncoaspiruc16n.

míca s dt~ la m<lrl"onllD.c.i6n) 1" atrl~siapulmo'E'r es una cut"di2,

p¡;tta con $o1.0c160 exc.l us I v.smen t e quirl¡¡:::gica) habJ. t ua Lmon t e

en el primer a~o de vida.

LB UJCllic¿" u t tl.i;~a(!¿¡ depcndE~rá del tamaño de 1;;¡

cavidad ventricular derecha, de la ~natomiadel tronco de 

la arteria pulmDn~r y segmento atr~5ico (l?l. La septostoR

míe auricular como medida de urgencia es el paso ;:t~evia a1

tr;~tamieoto quirúrgico (18,25).
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Se 'estudian 10 C<:lSC)S de ntrHsia pulmonar con ta..,

b iqua intervr·mtrJ cuíar' intac.to, seis del tipo I y cua t r-o -

del' tipo II. No seobservi:ln rasgos distintos Q losX"f;:!por-

ta dors en la litl?ratura enaqllelloscasos con comprobac.t6n

de llcct'()psia$

La danosl s t la í.nsur iciencia cardiaca 1 la car

"""diomegalia y la ol1gohemia putmonar fuerO!J hallazgos obseE,

vados prBct1camenteen todos los casos.

No se obser-vó cor-re Lac í.ón entre la presión media

de la aurícula derecha y 111. amplitud de P (r ." 0.014); ta,!!!.

poco encontramos correlaci6n entre el AQRS y la presi6n

sist61ica de ventriculo derecho (r • 0.039). Todos los

casos del tipa 11 mostraron hipertr6fia de los dosventri-

culos y un s010 c as o (lel !:í.po I presen t ó hipetrofia de

ventriculo derecho.

Todos los c~SOStmenos uno del tipo 1 tenlan hi-

pertens16n ventricular derecha. Se enco~tr6 la presi6n --

media de la 8Ur!CU]¡¡ de r-ecb a y la telediastóli.ca de ventr'i

culo derecho en nueve casos; el otro mOBtr6 esta! dos ci--

fra~ dentro de valor~s normales (tipo II}.
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El e5t'~ldio'angio·car'r.Jioqráfi CO"Qs,un {)cor;édimi en

nece::·idclo en ~d dl(1gn6~:.tico. F;OJ~ e·st:.(~c<"nductodeter-

f:"ti.narnos:el 'r~a.mtlrTo d(~ la. cavidad ven.tr i cul a r ~ las car¡Jcte,... 

Lnfund1.bulo del vcnt cLcut o d~H·(;c.ho y -:':3 t'Hna··

S~:I::Jmenco .a 1: résIca.

Es una cárdiopatia s ever-a y tratarnientose --

vuelve necesario a temprana edad. El tipo de ticnicade-

penderá de las cari1cted.~'!;iC8:'; anat6mlci.\s delaarteda-

pulmonar y sus r'bmas, aslcomo de la longituddelsegmen~o

afrésico.

El desga e s elevado, sin t-"mbargo e s el trata--

mI (~nt:() quirúrgico La única soluci6n en este grupo de mal-'"

f ormac í.one s ;
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