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1.- CONOCER LA INCIDEllCIA DE UNA CARDIOPATIA CON­
GENlTA CIANOGENA COMO ES LA ATRESIA TRICUSPI­
DEA Efl LA PODLAC!ON PED!ATRICA D!:L SERVICIO -
DE CARDIOPEDIATRIA DEL HOSPITAL GENf:RAL DEL -
CENTRO MEDICO "LA RAZA" EN LGS ULTIMOS 7 -­
AÑOS. 

- cortrttnn.n E:iTA ¡¡;c1m:r:cr:~ ce:: Les cnuros Er:co!! 
TRADOS EN LOS OlHRENTES HOSPITALES PEDIATRI­
COS. 

- AGRUPAR LOS PACIEtffES DENTRO DE LA NUEVA CLA­
SH'!CACION UE ATRESIA TRICUSPIDEA REALIZADA -
EN 1963. 

2.- CONOCER LAS COMPLICACIONES EN PACIENTES SOME-

llOSPITAL GENERAL DEL CEfITRO MEDICO "LA RAZA" 
EN LOS ULTIMOS 7 AílOS. 
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IJ. ANTECEDENTES CIENTIFICOS 

La. atresia tricuspiden es una entidad carecterizRda por ausencia 

de conexión atrioventricular derecha directa, por inexintencia del 

orif'icio tricusp!deo y do su tejido valvular. Como lesión aislada 

es incompatible con la vida, por lo que siempre se asocia o otraa 

anomalías cardiacas (1,2,3,4). 

Fué descrita inicialmente por KUnhe en 1906 (5) y es la tercera 

:forma más común de cardiopatía congf:nita cian6gena (6). Se presenta 

con una frecuencia de 0.6 a 1.0 por 10 O"JO nacidos vivos, const:ituycndo 

as! el 2.7 % de ~os casos de cardiopatios congénitas según la literatura 

mundial (6-9). En los pacientes no cperadoa, la tasa d-, supervivencia 

es del 25 % en los preescolares, y menor del 10 % en los escolares 

(lO), aun-:¡ue algunos individuos logran una noLuUltj longevidad por 

la asociación de una estenosis pulmonar (10,11). 

En la atresia tricusp!dea (AT), no existe el orificio entre 

la aurícula derecha (AD) y el ventriculo derecho (VD), encontrando 

en su lugar una barrera muscular, tejido fibroso, o una válvula 

atr6sica y rudimentario (11). Una comunicaci6n interauricular (CIA) 

'!'!:!' ?'!'!':'~~-Y'>~· !"""'"' ... h1 Rnhrftvivencia. La AD se encuentra dilatada y 

engrooada, existiendo en dos tercios de los pacientes un f"orumcn 

oval permeable, que se estrecha marcadamente con la edad; en los 

restantes hay un def"ecto eeptal auricular. El VD es habitualmente 

pequeño o atréaico, pero su taiilaf\O puedo ccr r.my V:l:"'iable { l, ll, 12), 

Ello se explica porque el tracto de entrada del VD tiene un desarrollo 

hipopl6.aico o atréaico, Sin embargo, el infUndibulo del VD* ea embriol6-

gicamcnte independiente y eu tamaf\o dependerá de las condiciones 

de la v6.lvula pulmonar (normal. atrésica o estcnooado..) y de la exieten­

cia de un defecto eeptal intervcntricular ( 12, 13). El infundibulo 

crece y se hipertrofia si hay asociac16n con una v6.lvula pulmonar 

• Tmt>ién dcn::minad:> trocto de salicB del ventriculo cleroc:h:>. 
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normal y una comunicaci6n intcrvcntricular {CIV) importante, especial­

mente en los pacientes con trnnspooici6n de las grandes arterias. 

Respecto a lo anterior, las grandes arteriafl se encuentran normal­

mt:1nlt:1 relacionu<las en un 7ú X. cie los pacientes con Al', y en los demás 

existe trnnsposici6n (12,14 1 15,16}, 

Cnbe mencionar que algunos autores han señalado .._. la /..T c;ir.io 

Ello se deriva de dos situaciones opuestas. En la primera, se cuestiona 

si un VD atrbsico 6 hipoplásico repreGerita. una verdo.dcrn cámara teniendo 

una relaci6n normal de las grandes arterias. En la segunda, con vasos 

transpuestos, la configuración ventricular señalar[a el nacimiento 

de la aorta del in.fundibulo del VD, representando así la existencia 

de una cámara coinún. No obstante, los estudios del niotcma de condu­

cci6n apoyan el concepto de que ln AT no es una rormn de ventriculo 

único (1,6,8,11,17). 

Un punto de importancia radicnl está rt:presentado por la i:lasiiica­

ci6n empleada para definir a la AT. Dúsicar..ente, la AT ha sido clasif'i­

cada por la posici6n de las grandes arterias, la presencia y tamaño 

de la CIV, la importnncia de la estenosis pulmonar y el tipo annt6mico 

de AT. Van Praagh emple6 una clasif'icaci6n morfologiste (4,8), que 

junto con Wunberg reclasific6 posteriormente con criterios nuevamente 

anatSmicou (4). Sin cr.1burgo, dlch.:i::; cla.::;!.!'.!.cucicnc::; ::::6lo cot1:..>idc1·0.ban 

aspectos patológicos, que muchas veces no se correlacionaban con 

los hallazgos clínicos, y mucho meno~t con los estudios hemodin6.micos, 

por lo quo no existía una utilidad quirúrgica práctica, La ndici6n 

de los aspectos radiológicos realizada por Dlck y Astley (1,4,B) 

logr6 el reconocimiento de los patror:ies do !"lujo pulmonar. ·Ulterior­

mente, Rosenthal y Dick retomaron los datos existentes y propusieron 

una clasificación simple que se basa en loa hallazgos anat6micos, 

pero que permite su correlación con loa aspectos clínicos y los resulta­

dos radiol6gicos y angiogrñf"icos. Su aceptaci6n ha sido generalizada 

y en la actualidad es la que emplea con mayor frecuencia 
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(18,19) (Tabla I). 

Hcmodinfunicamento, la sangre siat6mica y pulmonar se mezcla en 

la Al de los pacientes con AT. De tal forma, todos loa oujetos con 

ésta ~is.tolcg!n tiPnen cierto grado de hipoxemia arterial eist~mi­

ca. El nivel de hipoxcmia dependerá de ln magnitud del flujo pulm-::iner 1 

por lo que los pacientes con estenosis u atresia pulmonnr, o con 

u11"' .:r'.' :-::!:1::!"1,..t.lva (tipos I-A, 1-B, II-A, 11-B), preaentar6.n una 

hipoxcmia significativa (6,19,20). 

Por lo contrario, los pacientes pl.lrtadores de AT con CIV grande 

. y anatom!n pulmonar normal, tienen flujo pulmonar incrementado 1 cianosis 

minim~, hipertensi6n pulmon11r significativa e insuficiencia cardiaca 

congetjtivo. (2.1}: Otra determinante may,,r de la funci6n hemodinámlca 

en los pacientes con AT es lo adecuado de la CIA. En la mnyor1a de 

los casos, la CIA es lo suficientemente grande para permitir la dcs­

compresi6n auricular derecha y til llcr.~do ventricular izquier­

do. Si ln CIA es excesivamente pequeño, se desarrolla crecimiento 

auricular derecho y congesti6n venosa siet6mica (19, 21). 

Cl1nicamente 1 los pulsos arteriales perif~ricos non normales 1 

a menos que la creaci6n de un :flujo colateral sistl?mico-pulmonar 

excesivo provoque un ien6meno de secuestro, Hay cianosis de grado 

variable y con ":L :...!.~:;;;:::- ~""" rlARarrolla hipocrntismo digital. Hasta 

en el 70 % de loo pacientes existe retardo en el cracimiento, Fu~Uu 

hallarse un soplo continuo que corresponde nl flujo pulmonnr colateral, 

o auscultarse los soplos de ln CIV y de la estenosis pulmonar. Las 

crisis de hipox.ia se presenLan con unn :frecuencia del 16 ol 45 % 

en los niiios menores do 6 meses de edad. Entidades asociadas a ln 

AT son la eritrocitosie s~\;.\.i.íld.:..:-!a, Pnrlocarditis bactcriann y abscesos 

cerebro.lea. En el electrocnrdiogramo. hny datos de crecimiento auricular 

derecho y de hipertrofia ventricular izquierda. En la radiografía 

de t6rax habitualmente se encuentra cardiomegalia, con un patr6n 

de flujo pulmonar que ee corresponde con el tipo nno.~6mico de 

AT. El estudio ecocardiogr6.fico, que debe preferentemente rcnliznrsa 
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con Oopplcr, rcveln la ano.tom!a básica, pero el estudio hemodinámico 

indispensable. En el cateterlomo cardiaco, hay cortocircuito 

auricular de Uct'ci.:hd u Li.qui~rda, y la:; OY.ir::ct?"i".l.!! en 1~ Aorta y 

la pulmonnr non equivalentes. Las im6genes angiográficas blplanarea 

establecen el d1agn6atico mr-fol6gico y funcional de la AT (6,8,19, 

El Tratamiento de la AT es médico y quirúrgico, pero dfJbido a 

las co.ractez•ísticas de la cardiopatía, el enfoque farmacol6gico ne 

limita al manejo de la insuficiencia. cardiaca congestiva y del eder:u.l 

pulmonar, nsi como a la profil&.xis de las infecciones cardiaco.o y 

extracardiacas. 

Hasta la relativamente reciente aplicaci6n de la t~cnica quirúrgica 

descrita por Fontan y Baudt!t (24) para el tratamiento de la AT, las 

operaciones se limitaban a las diversas técnicas empleadas para modt­

:ficar el flujo sangu1ueo .Pulmonar. En los pacientes con flujo dis111inui­

do e hipoxemia severa existe indicaci6n para instalar una f!etula 

sistémico-pulmonar (FSP). Todos los tipos de FSP se han efectuado 

e~ los individuos con AT, y en la actualidad se prefiere a les de 

tipo Blalock-Taussing, modif'icada do Blalock-Taussing y de Glcnn 

(25,26). La fistul'il de Wateratone es poco uti.lizaoa ya quti µ¡·vvv1..<.1o 

dintor~i6n de la o.rtcria pulmonnr. La Anastomosis de Pott no se 

emplea porque genera hipertensi6n arterial pulmonar, además de que 

resulta di:f{cil au eliminaci6n durante la correcci6n definitiva 

(25,26,27). Ahora bien, on los pacientes con AT sin estenosis pulmo­

nar, puede resultar necesario indicar un circlaje• de la arteria 

pulmonar para disminuir el !'lujo y evi ter los cuadros de insuficien­

cia cardiaca y ol desarrollo de cnférmcdad vascular pulmonar (26). 

En 1971, Fontan describi6 una tl!cnica para aislar el retorno 

venoso del siat~mico, y disminuir el volumen sanguíneo bombeado por 

el ventriculo izquierdo (28), logrando as! una 11correcci6n11 hemodin6.-

* Circlaje se cnplea cerro eq1.úva.lmte al ténniro mglo-rojái ''ban::li.r\l.", ndmo q.ie ro 

tiene traóJccim al ldiarn _,ooi. 
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mica. Aunque su procedimiento hn sido r.iodificndo considernblemente, 

prevalece el concepto de derivar el 1·etorno vcnOl~O a la arteria pul­

monar, bien seo a través de la AD o del VD hipoplá.s1ct.1. La opt:H ucl~n 

de Fontan hn sido criticada, ya que en el postt)pera.torio se complica 

con muerte súbita, tarr,ponade y congesti6n v•mosa oist~micn, pc:-o 

ee reconoce la r,,e jorín funciona 1 obtenida en upro.io:..i.11uiü .. , .. Q,,!:.: 

95 % de los pacientes sobrevivientes n la misma (29-34). 

Además, la historia natural de ln AT sin cirug!o es clara: eolamento 

hay sobrevida n largo plazo en casos excepcionales (35). 

Finalmente, la deciai6n terapéutica se norma por ln experiencia 

particular de los grupos multidisciplinarios, y depende básicamente 

de la comprcnsi6n y aplicación de lo expuesto. 
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111. PLANTEAMIENTO DKL PROBLEMA 

EL SERVICIO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA DEL HOS­
PITAL GENERAL CENTRO MEDICO "LA RAZA" ATIENDE UN -
NUMERO IMPORTANTE DE LA POBLACION INFANTIL DE NUES 
TRO PAIS, SIENDO REPRESENTATIVO COMO UNIDAD DE COÑ 
CENTRACION. LA ATRESIA TRICUSPIDEA, UNA CARDIOPA: 
TIA CON6ENITA CIANOGENA, ES UNA PATOLOGIA QUE GENE 
RA MORDI - :.mnTJ\LIDAD EN DICHA POBLACION' SIENDO = 
HASTA LA FECHA ACTUAL, SU TRATAMIENTO DE TIPO PA -
LIATIVO. EN BASE A ESTO NOS HEMOS MOTIVADO A ES -
TUDIAR TAL PATOLOGIA EN NUESTRO 110SPITAL 0 ANAL! -
ZANDO SU INCIDENCIA, CLASIFICACION, TRATAMIENTO -­
EMPLEADO Y COMPLICACIONES, COMPARANDO LOS RESULTA­
DOS CON LOS OBTENIDOS EN OTROS HOSPITALES PEDIA -­
TRICOS. 

7 



IV. H I P O T E S I S 

EL DISEÑO DEL ESTUDIO ES DE­
TIPO RETROSPECTIVO NO ALEATORIO­
POR LO QUE NO REQUIERE DE UNA -­
l-ltPOTESIS. 

8 



V. PROGRAMA DE TRABAJO 

1- LIMITE DE ESPACIO 

- SERVICIO DE CAkDIOLOGIA PEDIATRICA DEL 
HOSPITAL GENERAL DEL CENTRO MEDICO LA­
RAZA. 

- SERVICIO DE HEMODINAMIA DEL HOSPITAL -
GENERAL DEL CENTRO MEDICO LA RAZA. 

2- LIMITE D& TIEMPO 

- TRES MESES: 

2A- PRIMER MES PARA LA REVISION BIBLIO 
GRAFICA y ELABORACION DEL PROToco= 
LO DE ESTUDIO. 

28- SEGUNDO MES PARA EL ESTUDIO DE LOS 
CASOS • 

..,,.. "'""",.."'" .. .,. ... n•nA "'""''" .. ,.. ... ,..., ••1•1 T .. _ ..... _ ................................................. ... 
SIS Y ELADORACION DE LA TESIS. 

3- UNIVERSO DE TRABAJO 

- ESTARA CONSTITUIDO POR TODOS LOS -
PACIENTES PORTADORES DE ATRESIA -­
TRICUSPIDEA DEL SERVICIO DE CARDIO 
LülHA PEUIAiiUCA ÜEL HOSPITAL GE-= 
NERAL DEL CENTRO MEDICO LA RAZA 1 -

ENTRE OCTUBRE DE l 983 Y OCTUBRE DE 
1990. 
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4- CRITERIOS DE lffCLUSION 

- EXPEDIENTES DE PACIENTES CON DIAGNOS­
TICO DE ATRESIA TRICUSPIDEA. CONFIRMA 
DO POR ESTUDIO HEMODINAMICO EN EL HOS 
PtTAL GENERAL CENTRO MEDICO LA RAZA : 
ENTRE OCTUBRE DE 1983 Y OCTUBRE DE --
1990. 

5- CRITERIOS DE NO IHCLUSIOH 

- EXPEDIENTES DE PACIENTES CON SOSPECHA. 
CLINICA DE ATRESIA TRICUSPIDEA, PERO­
SIN CORROBORACION HEMODINAMICA. 

6- CRITERIOS DE EXCLUSION 

- IMPOSIBILIDAD PARA OB'l't::Nt:.H t:.i.. EiG'=~ -­
DIENTE CLINICO REQUERIDO PARA EL ESTU 
DIO. -
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VI. M E T O P O t O G I A 

UNA VEZ DETERMINADO EL ':uVPO DE PACIEN­
TES, SE REVISARA LA INCIDENCIA DE LA ATRE-­
SIA TRICUSPIDEA EN EL HOSPITAL GENERAL DEL·­
CENTRO MEDICO LA RAZA, RECLASIFICANDO LOS -
CA'sOS EN BASE A LOS CRITERIOS ACTUALES DE -
MORFOLOGIA, RADIOLOGIA Y HEMODINAMIA, OB--­
SERVANDO EL RESULTADO DE LA TERAPEUTICA EM­
PLEADA EN ESTA UNIDAD. 

vn. ASPECTOS ETICOS 

LOS DATOS OBTEllIDOS SERAN UTILIZADOS EN 
FORMA CONFIDENCIAL. AS! COMO NO SE INICIARA· 
EL ESTUDIO HASTA NO CONTAR CON LA APROBA -­
CION DEL COMITE DE INVESTIGACION, 
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VIII. METODO ESTADISTICO 

SE CALCULARA LA PROPORCION Y PORCEtl -
TAJE DE CADA EVENTO, MOSTRANDO LOS RESUL­
TADOS EN CUADROS Y GRAFICAS. 
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IX. R E S U L T A D O S 

Durante 7 años (octubre de 1983 a octubre de 1990), f'ueron cateteri­

zados en el Hospitol General del Centro Médico La Raza, un total 

de 2 270 pacientes en eded pediátrica, portadores de cardiopatías 

congénitas. En 75 de ellos, el diagnóstico de AT se ccnfirm6, correspon­

diendo así al 3.3 % de todas los cardiopatías congénitas diagnosticadas 

mediante angiocardiogrnf!a. 

El rango de edad vnri6 de 6 días a 18 añoa, con un promedio de 

edad de 2. 5 añoo { 30. 3 meses). Ln Tobla II ilustra los porcentajes 

de edades en el momento del dia.gn6stico. Cabe señalar que lou niíl.os 

do a <l 18 ;;;.ñon · (n-G, O % del tot.:il). s.::; diagnor;ticurvn y muncJ.:iron 

lniciulmente en otras unidndes hospitalarias, siendo captados 

nuestro hospital en las edades especificadas para continuar su trata­

miento. 

No hubo diferencia significativa en el sexo ::le la población estudia­

da, siendo 38 de sexo femenino (50.6 %) y 37 del sexo masculino (49,4%). 

La forma de presentación de la cardiopatía í'ué cianosis en el 

75 % de lon pacicntco. En el 25 % ne identificó lnnuficicncia cardiaca 

congestiva. El análisis de ln presentación clin1cn de la A'f con el 

tipo anatómico de la cardiopatía halló una estrecha correlnci6n entre 

la cifmoRlR y lo~ tipetA TA, IH, y TIA; ("n tRnto, lA imiufir:iPnCiA 

cardiaca era hallazgo común en el tipo IC. 

A la exploración física, el dato clínico má.s constante lo ful! 

un soplo sistólico paraesternal izquierdo (88 %) , auscultado en el 

tercer y cuarto espacios intercostales. En el restante 12 % se descri­

bió un soplo continuo en el foco Pulmonar y procordio izquierdo. 

Radiológicamente hubo cardiomegnlia en todos los casos, con flujo 

pulmonar variable y dependiente del tipo annt6mico do AT. En el electro­

cardiograma, el hallazgo más !'recuento f'u6 la desviación del eje 

elhctrico instant(meo del corazón hacia la izquierda, con trazos 

sugestivos de crecimiento ventriculur izquierdo, El l"itmo de base 

en todos los cnsoa fuú sinusol. 



Los pacientes fueron agrupados de acuerdo a la clasificación 

de Rosenthnl ( 19} • bn$ándose en las cat"ac ter{stico.s ana t6micns delimita­

das por el estudio hcmodinár.iico, tal como se muc:stra en la Tabln 

III. Se Ob!wrva uno mayor incidencia de los tipos .:matómicos con 

una relación normal de las grandes arterias (97.5%), específicamente 

32 (42.6%) cln}Jificndos conn Ill; 2G (3'1.G%) como IA, 15 l20':{,) 

tipo IC. Existiendo va~os •:n transposición, la incidencia fué marcada­

mente menor (2.5%), sin encontrarse cnsos con tipo anatómico IIB. 

Co11 respecto ;_-¡ ~~u r:mncJo, se optó por el tratamiento exclusivamente 

médico en 20 de los pacientes (27%), La tcr&pin rnédica se constituy6 

primordialmente por digoxina y furosemide, ante la imposibilidad 

de realizar procedir.üentos quirúrgicos, ya fuera por anatomía desfavoro.­

blc o existencia de hipertensión 1::1.rl1::rl..1.l pulr..oí>ü.r con ::cvc:-id:ld 

que contraindicara la cirugía. 

Los restantes 55 pacientes (73%) se sometieron a 64 intet"vencione-,, 

mismas que se de5glosnn en la Tabla IV. Nueve de ellos (16%), inicial­

mente recibieron :fistuliznci6n sistémico-pulmonar, para ulteriormente 

someterse a la operaci6n de Fon tan. La mayoría de las cirugías e:fectua­

~!" .. rn,,qlqt'{Prnn Pn f!ntulas sistl!mico-pulmonares, en total 49 (76.5%), 

que en una buena proporci6n fueron del tipo de Ula.lock-Tauncing (85.7% 

de las r!stulas realizadas). Cronol6gicamente, las fistulas de Por,t 

y Waterstone se emplearon en los primeros pacientes, pre:firiéndose 

en los úlLimo~ años a la de Sl~lccl~-T::iussing. Le. opP.rRci6n de Fontan 

e6lo se llevó a cabo en un paciente que no había sido fistulizado 

portadores de AT tip:> IC. El procedimiento de Rashkind y la valvuloplas­

tia pulmonar se indicaron en pacientes con tipo IB. 

Fallecieron 42 de los 75 pacientes estudiados, obteniendo aai 

una mortslidnd global del 56 % (33 sobrevivitmtes; 44 %) • Sin embargo, 

existieron diferencias uignificativas en la mortalidad observada 

de acuerdo al tratamiento empleado. Si consideramos únicamente al 

grupo tratado farmac6logicamente (20 pacientes), encontramos 14 decesos, 
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lo que señA.la uno. mc:n"bllidAd del 70 %. El subgrupo de pacientes interve­

nidos quirúr¡;~lcnmentc obtuvo una mortalidad menor (51 %) • Ahora bien, 

entre \os pacientes opcradou de Fontan 0610 se observó unn rntal.ldad, 

11mit{mdo5e lo mortalidad a un 10 % (10 pncientes). 

'·""~ complicaciones cncQntrndns se derivaron principalmente de 

los muertes en el trnnsoperatorio, siendo 4 en total t::> • ..1 ibi, i..ieo 

do las cuales acaecieron durante la fistulizaci6n sist6mi ca-pulmonar 

(4 %) y uno (L3 %) en ln operaci6n de Fontan. Al reul1.zarse el catete­

rismo cardi.aco, otroa dos pncientea murieron (2.6 %) • El resto de 

las muertes obedecieron a la historia natural de la enfermedad. 
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X. D I S C U S l O N 

El abordaje inicial del análisis del tema se centra en la inciden­

cia de la AT en el Hospitul Genernl del Centro tl.PdJco Ln Razn. Siendo 

del J,3 % no difiere notablemente de la reportada parn otros honpitnlcs 

de concentración con servicio de Cardiología Pediátrico¡ ello considera­

do sobre el total de cardiopatias congénitas corroboradan por estudio 

hemodinámico en tiichas unidades. De hecho, autort:s corno Ro.sado (8) 

y De Rubens (7), en estudios realizados ¿n nuestro país, estimaron 

unn incidencia cercuna nl 3 %. S6lo quedar!a por ev<:1.lunr ur¡uellos 

casos no diagnosticados, que siguen la historia nf\turnl de la enfermedad 

y fallecen antes de ser identificados y tratados. Asimismo, la inciden­

cli:l hdlle.tJd cb lt!. obst:rvuda mundialmente pura la entidad (b, 9). 

El diagn6stiC'o de la enferf':'ledad se realizó habitualmente entre 

el nacimiento y el año c!e edad {58.6 %) • Lo &nterlor es consecuencia 

de que la AT es rápidamente identificada por la. existencia de cianosis 

(es cardiopatía cian6gcna) o insuficiencia cardiaca que obligan la 

valoración por el facultativo. El .hecho de que la mayoría de los 

niños tenQ.an como dato de presentación a la cianosis C7& %) • se derivA 

de la mayor frecuencia encontrada en loe tipos anatómicos IA y 18 

de AT (77.2 %) , que se caracterizan por tener un flujo pulmonar dis­

minuido y consecuente desaturaci6n sistémica (3). Por lo contrario, 

la. incuf'icicnci::i c::i:-dincn e:; común en lo:; pacientes con AT y comunica-

clones interventriculares grandes sin estenosis pulmonar. Esto sucede 

una incidencia del 21.3 %. A la vez, se hall6 a la insuficiencia 

cardiaca como síntoma de presentación en el 25 %, lo que evidencia 

una adecuada correlación. La hipertensión arterial pulmonar secundaria 

es el origen del s!ndrome.(10, 15) 

La cxploraci6n físico regularmente auscult6 un soplo sist611co 

paraesternal izquierdo (88 %) , que por su loc11lizaci6n debe corresponder 

al defecto septal interventriculnr, cuya amplitud determina el comporta­

miento hemodinámico de la cardiopatía. La nprecinci6n de un soplo 
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continuo (12 %) no es rora en los pacientes con AT, principnlmente 

en los que tienen obstrucciones al tracto de snl ida del ventriculo 

derecho, o com•.micaciones interventriculare!l rcotrictivas. Entonces 1 

el soplo es ln expreai6n de una circu1ncl6n hrnnquinl ~11mPnt-~rfo 0 

de un conducto arterioso persistente, que pcrmi ten el cortocircui ta 

que logro un incremento en la i:mturaci6n periférica (6, 11). 

La clasificaci6n C!mpleada t!n lo actunlidad (19) para definir 

loa tipos anat6micos de AT, ubic6 'l la gran muyuria de loa pacientes 

del presente estudio, en aquellos que tienen uno relación normal 

de las grandes arteria::; (97.5 %}, Los casos con dextrotransposici6n 

de grandes nrterinn fueron relativamente raros (2.5 %) ; en tanto 

que no encontramos alguno con AT tipo III ( levotrnnsposici6n de grandes 

vasos}. Hasta la fecha, todos los estudios han hallado una mayor 

propor-ci6n de pacientes con AT y relnci6n nnrmal de grandes arterias 

(tipo I}, en rolaci6n a los portndorcfl de la misma entidad y dextro 

o levo transposici6n de grandes vasos ( 3, 18, 19}. la vez, los 

mismos estudios señalan un franco predominio en la f'recuencia del 

incidencia del tipo IC. As!, los ronul tados obtenidos en nuestra 

población, se ajustan a lo reportado por la 11 teratura mundial. 

No se conoce en la actualidad alguna determinante gen6tica que 

expllqu~ lo unttl'riormente expuesto. El desarrollo embriológico lógico 

y natural resulta une. explicaci6n por demás satisfactoria. (1, 2} 

alcanz6 una cif'ra global del 56 %. r.a~ grandco series de los hospitales 

de los Estados Unidos tienen una mortalidad que oscila entre al 35 

y 43 %. De tal manera, existe un número mayor de fnllecimientos en 

nuestro hospital, si se le compara con el promedio norteamericano. 

De cualquier forma, es evidente la mayor mortalidad de los pacientes 

que s6lo reciben manejo mhdico {70 %) 1 en relaci6n a quienes recibieron 

tratamiento quirúrgico (51 %) • No obstante, el subgrupo que se someti6 

a la operación de Fontan, redujo de manera muy clara, logrando una 

17 



sobrevivencia del 90 %, su tnna de mortnlidna ( 10 ~;. 

Se podría suponer que la fiatulización aiat6mico-pulmonar no 

ofrece entonces una opci6n terapéutica de valor. Sin embargo, el 

papel de tal intervcnci6n es meramente pui1at.ivu 1 c:1.:&. ¡.;u;,·;;;!.t!.;; _.. 

incremento limitado en el flujo sanguíneo del circuito vascular pulmo­

nar. Ademán, no es infrecuente la oclus.i6n de las fíotulan colocadas, 

produciéndc..se asi condiciones clínicas de cxtrer.m gro.vedad, que motivan 

rcintervencioneu de urgencia (3, 16). 

El abandono observado en la práctica de loa f!stulas de- Pott 

y Watcrstone, ae deriva de lao complicaciones observadas con su empleo. 

AmbH~ Lúcnlc.'.lG d~ f!:¡tuli::::i.ci6n irirlirnn ln conexi6n de la circulnci6n 

,"!.istémica a nivel de la aorta, con la arteria pulmonar, dando lugo.r 

'· un hiperflujo que condiciona el desnrrollo posterior de hipertenai6n 

arterial del circuí to menor, que finalmente provoca enfermedad vaocular 

pulmonar. La anastomosis de la arteria subclavia izquierda n la rama 

izquierda de la pulmonar evita lo descrito, siendo éata la t6cnica 

utilizada en la fistula de Blalock-Tauss.ing (16, 17, 27). 

Eviclontcmcnte, lo. opcroci6n de Fontan ofrece las mejores pcrs:¡. ~ti­

vas en eobrevivencia (90 %) • La razón quu limita 5U n:rlicnci6n en 

todos los pacientes radica en la selectividad de sus indicaciones. 

Po.ro. considerar R un paciente como candidato ideal a la operación 

de Fon tan, debe tener resistencia vascular pulmonar normal y presión 

medie o1P lA Rrteria oulmonar menor de 20 mmHg, así como edad mayor 

de 4 afies y anatomía favorable de ln arteria pulmonar y sus romas. (9) 

Exiotr:n otros factoreo que inciden en lo al ta mortalidad observada 

en la población. En México, por iaa condiciones socio-econ6micas 

y culturales prevalentes, se retraen substancialmente el momento 

del diagn6stico cie la enf'ermedad, o se rechaza la opci6n terap6utica 

of"recida; esto permite el establecimiento de ln enfermedad vascular 

pulmonar y la inoperabilidad subsecuente. Por otro lado, hay limitacio­

nes en los recursos técnicos y en la experiencia del equipo quirúrgicO. 
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IES!S 
SAUR DE 

Nó llttiE 
B?BUOTECA 

Observr,mos una evolución positiva en el diagn6atico y tratamiento 

de la AT, a la vez que contemplo.moa la reuliJe:.ú uÁi<;tcntc .4 .. !.~ {"ArrHn­

pntí.a en nuentro medio, Ln experiencia nd.quirida. en les últimos 7 

años seguramente logrará un mayor hxito terapéutico en el futuro. 

Finalmente, hay que resalt:nr 1u i.w.ju i1•.:.!..'.!~;.~!::. ::!~ "."-:'m!,11~.•r:ionc:; 

(7 .9 %) , que se derivan de los métodos de dingn6stico y trntnmiento 

actuales. I..n gran mayoría de loe pacientes sigue la historio natural 

de la enf'ermedad. 
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XI. e o N e L u s I o N K s 

- La incidencia de ln ntreslo tricusp!den en el Hospi tnl General 

del Centro Mfdico La Raza es del 3.3 %, conniderando todas las cordiopa­

t!as congénitas corrnboradas con eotud10 nemodir1d1ai.;..,. 

- Tal incidencin es slmilinr a ta reportada por otros ci:.tudios 

!'"'!._..1 ¡,, .. ,¡,_-,¡;,, ;;r. hc~pi!.'.!l"~ rlf> concuntt·aci6n con servicio de Cardiología 

Pediátrica, tanto o nivel n~1c.ional como en el extranjero. 

- El empleo d~ la clasificaci6n descrita por Rooenthal (19), 

fncilita lu élgrupaci6n de los pacientes de acuerdo a hallazgos nngiog:rá-

ficen bien definidos, que correlacionan adecuudamcntc can el perfil 

hemodin6mico, los hallazgos radiológicos del flujo pulmonar y los 

aspectos patológicos. A su vez, la clasiflcaci6n tiene una utilidad 

terap~11t-lr.R, al sui;t.erir el tratamiento conforme al subtipo. 

- La forma más conún de atresia tricusptdea en el Hospital General 

del Centro Médico La Raza, es lo que tiene comunicoci6n interventricular 

restrictiva y estenosis pulmonar, con vasos normalmente relacionados. 

Dicha forma, es la más frecuentemente reportada en los estudios interna­

cionales. 

- 1:.1 -crou:1micu~.:., ::.::. ?.:::. '.'"'!N., ... t'A rle los casos:1 se limita a interven-

cianea paliativas cuyo objetivo es lograr un incremento en el flujo 

pulmonar efectivo (habitualmente fistulas sistémico-pulmonares). 

La operación de Fontan, aunque no totalmente correctiva, es la opci6n 

quirúrgica que obtiene las mejores ru&ultado::::. Sin embareo, sus indica­

cionea son precisos y no puede ocr aplicada a todos los pacientes. 

- La mortalidad global de la poblaci6n es'tuáiadt1 ri..h~ ctcl 5-5 ~. 

El trataMiento médico tiene elevadn mortalidad (70 %) • Loa pacientes 

manejados con cirugía, disminuyen su mortalidad al 51 %. La operaci6n 

de Fontan logra un 10 % de mortalidad. 

- Las complicaciones derivadas de len métodos de diagn6stico 

y tratamiento son raras, por lo que loa fallecimientos obedecen a 

la historia natural de la enfermedad. 
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T A B L A 

CLASIFICACION DE LA ATRESIA TRICUSPIDEA 

TIPO I GRANDES ARTERIAS NORMALMENTE RELACIONA 
OA3: -

TA. NO CTV; ATRESIA PUL!-!ON.'\P. 

IB. CIV RESTRICTIVA; EZTENOSIS PULMONAR 

re. CIV GRANDE: SIN ESTENOSIS PULMONAR 

TIPO II DEXTROTRAtlSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS 

IIA. CIV: ATRESIA PULMONAR 

UC. CIV: SIN ESTENOSIS PULMONAR 

TIPOllI LEVOTRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS 

Tomado de: Rosenthal A. Tricuspid Atresia. En: Moeo Heart Dioeasc in Int'antu, 

Children, and Adolescente. 3rd Ed, William and Wilkins, 1983 

277. 
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TABLA II 

EDADES EN EL DIAr.NOSTlCO 

EDADES 

RECIEN NACIDOS (6-30 DIAS DE VIDA) 

LACTANTES ( l MES-12 MESES DE VIDA} 

l AÑO 

2 M~os 

J Af!os 
4 AÑOS 

5 Mios 
6 AÑOS 

7 AÑOS 

8 AÑOS 

9 AÑOS 

10 AÑOS 

11-15 AÑOS 

16 AÑOS 

17 AÑOS 

15 

29 

4 

2 

3 

o 

o 

20.0 

38.6 

5.3 

5.3 

4.0 

1.3 

6.6 

6.6 

2.6 

l.3 

4.0 

l.3 

o.o 
l.3 

o.o 
18 AÑOS l.3 

T~75 99. 7 
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T A B L A Ill 

CLASIFICACION DE LOS PACIENTES 

TIPO ANATOMICO 

GHANDES ARTERIAS NORMALMENTE RELACIONADAS 

- IA. SU: CIV; f,TRESIA PULMONAR 26 34.6 

- IB. CIV RESTRICTIVA¡ ESTENOSIS PULMONAR 32 42.6 

- IC. CIV GRANDE; SIN ESTENOSIS PULMONAR 15 20.0 

II UEXTROTRANSPOSIC!ON DE GRANDES ARTERIAS 

- IIA. CIV¡ Al'RESIA PULMONAR 1.3 

- IIB. CIV¡ ESTENOSIS PULMONAR o o.o 
- ne. CIV; SIN ESTENOSIS PULMONAR 1. 3 

·-·.., nn o 
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'!' "' n f, A IV 

INTERVENCIONES QUIRURG!CAS 

!!~~-e~-~~~~~~!~~--------------------------------------~:-------~------
FisruLAs SISTEMICO-PULMONARES 

- BLALOCK-TAUSSING 42 65.6 

- W'ATER$TOm; 5 7.8 

- BLALOCK-TAUSSING MODIFICADA 1.5 

- POTT 1.5 

BANDING 2 3.1 

PROCEDIMIENTO DE RASHKIND 2 3.1 

VALVULOPLAST!A PULMONAR 1.5 

OPERACION DE rONTAN 10 15.6 

T=64 99.7 
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