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ÍNTRóouffr~it· 

El primero 

fue 

cuencia 

1983). 

Es un defecio ¿ardiaco ¿ongénito raro que puede aparecer 

como Jesi6n aislad~ (~mith et al,1959; Ita et al,1961; Carrera 

y col,1971), o lo mls a menudo asociada comunmente a comunica

ci6n interventricular (Macartney et al,1970; Lakier et al,1974 

Azcuna y col,1977; Malo Concepci6n y col,1980; Buendia y col, 

19 8 3) , con a ni 11 o va 1vu1 ar· pu 1 mona r. estrecho • Se ha des e rito 

la asociaci6n a otras malformaciones tales como tetralogia de 

Fallot (Carrera y col,1971; Emmanouilides et al,1976; Fontana 

et al,1978; Calder et al,1980; Rea y col,1983), de la cual se 

han descrito varias series de casos; con aplasia de timo (D' 

Cruz et al,1964); con el síndrome de Marf6n (Childers et al, 

1964); con hipoplasia de ventriculo derecho (Franco y col,1969) 

con atresia tricuspidea (Marin García et al,1973); con transp2 

sici6n de grandes arterias (Ovseyevitz et al, 1982); y con otras 

malformaciones cardiacas complejas (Marin Garcia et al,1973; 

Calder et al,1980). 
1 

La alteraci6n fundamental consiste en la ausencia de la vál 

vula pulmonar, la cual es sustituida por un fino rodete de teji 

do conectivo embrionario implantado en el anillo pulmonar con 

grado variable de hipoplasia (Malo Concepci6n y col,1980). La 

regla es que el tronco pulmonar y sus ramas principales se en

cuentren enormemente dilatadas (Azcuna y col,1977). Con frecue~ 

cia se acompaña de estenosis pulmonar (Macartney et al,1970; -

Ariza Almeida y col,1979), y/o infundibular (Campeau et al,1961~ 

:•'~ . 
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MATERIAL Y;~IETbDb~ 
-::':,~<',. ' 

Se analizaron todos los pacientes ca t-e terizados durante el -

_periodo comprendido entre enero de 1971 a mayo de 1986, y se ha

.,_;l·laron 13 con el 
1
diagnóstico de agenesia de válvulas pulmonares, 

~Diez eran del sexo femenino y tres del sexo masculino,· cuyas ed~ 

~es fluctuaron de 2 meses a 12 aftos: 

Todos los pacientes fueron referidos a nuestro Instituto por 

presentar compromiso cardiovascular o respiratorio. Ep algunos -

-)e escuchó soplo cardiaco desde el nacimiento pero solicitaron -

-consulta meses o aftos más tarde. 

El diagnóstico se sospechó clínicamente en la mayor parte de 

_)os casos y en todos se efectuó estudio hemodinárr.ico. Se analiz~ 

ron datos clínicos, de exploración física, telerradiografias, ele~ 

trocardiogramas, cateterismo cardiaco y datos angiocardiográficos. 

~n tres pacientes se efectuó fonomecanocardiograma. 
-· 

' ' ,....¡ 

RESULTADOS 

Manifestaciones Clínicas (Tabla 1). Se observó cianosis en tres 

;asos, la cual se presentó al nacer en dos pacientes y al segundo 

~es en el otro. Dicha cianosis ha persistido ligera en dos (ca-

' 1 

"" 

.... ·· 



VALVULAS 3. 
;-: '.·- ·-· 

""! sos 4 .y .12J, ·Y 
;_···~' ~>:·~;-·. 

~ ~~~:::: :¡!:{::f =~t:::~ ~~·:~'.::::::¡~~,:~1~1~r:¡i~;:::; ::::: -
-i como desnutrido de III grado (caso n)~ s~' ~~'t1tt~ 'frémito en t.9_ 

dos los cas~s, siendo en tres sistólic'.o'. Y:': d;{~stólico. El precor

d io estaba deformado e hiperdinámico ~n seis:pacierttes. Se en- -

centró soplo cardiaco en todos lo~º¿a~~sf de tipo sistolo-diató

lico; el segundo ruido en C 2-2 fué 6nico o no se escuchaba, por 

i ausencia del componente pulmonar. (Figs.l y 3) 
. ! • 

' Radiografía de Tórax (Tabla I). Se observó cardiomegalia lig~ 

ra en siete casos y moderada en los restantes, dilatación del -

":tronco y ramas principales de la arteria pulmonar en diez. (fig.2) • 

'El flujo pulmonar periférico estuvo aumentado en seis, normal en 

. .,cinco, disminuido en 

;1ado derecho normal, 

1
de flujo y el corazón 

'.casos el arco aórtico . 

uno, y el caso restante (caso 3) mostraba el 

mientras que en el izquierdo había ausencia 

estaba desplazado a la izquierda. En cuatro 

se observó a la derecha y en uno el ápex -

estaba levantado (caso 6). (Fig. 3) 

.. , 
En un caso de esta serie se practicó gammagrafía pulmonar que 

!mostró ausencia total de perfusión del pulmón izquierdo, pués ha-

·''4 bía agenesia de ~a arteria pulmonar correspondiente. 

rl Electrocardiograma (Tabla 1). El tQRS fluctuó de+ 53 a+ 180 

1
grados. Todos mostraban crecimiento ventricular derecho; asocia

~do a bloqueo de rama derecha en nueve, y a crecimiento ventricular 

..... 



TABLA I.' 
·-~ .J ---- - • .l. ---··"· -· ... 1 -·--·· l - __ .! 

____ ,. 
CARACTERISTICAS CLINICAS, RX Y ECG 

De 13 Pacientes con Agenesia Valvular Pulmonar 

CASO SEXO EDAD FREM. CIAN. S.R. r.c. SOPLO RX DE TORAX E. C. G. 
GARD. AP FP .. ...,, .. _ 

1 F 6m + - + + + M N N +120 + 
-

2 F l 2a-6m + - + - + L p A +180 + 

3 F lla + - + - + L N A* 

4 M 3a-9m + + - - + 

5 M 9a + + 
~--- - - -+ 

6 F 2a-10m + - + + 

7 F 2a-4m + - + 

8 F 2m + 

9 F 6a-3m + - + 

10 M lla-8m + - + 

11 F 5m + - + 

12 F 3a-10m + + + 

13 F 10a-5m + - + - ·+ 

Abreviatu~as: a=aftos, m=meses, FREM=Fr6mito, CIAN=Cjanosis, S.R.=sÍntomas Respiratorios, I.~.= 

Insuficiencia cardiaca, RX=radiografia, CARD= Cardiomegalia, AP=arteria pulmonar 

FP=Flujo pulmonar, E.C.G.=Electrocardiograma, ~QRS~Eje el6ctrico, CVD=Crecimiento 

ventricular derecho, BRD=Bloqueo de rama derecha, L=Ligera, M=Moderada, N=Normal 

P=prominente, A=Aumentado, D•Disminuido, += Si existe, -= no existe. 
A*= Flujo pulmonar derecho aumentado e izquierdo ausente. 



l. Arriba, RJyos X y fonocardiogr;ima 

de un caso de agenesia de válvulas pulmona· 

res. Obsérvense la gran dilatación de la a~ 

teria pulmonar y el arco aórtico a \J den~· 

cha. C('ntru, angiC'cardio1Jrai:ias frontal y l~ 

nuestran el arco aórtico a la de-

gran dilatación del tronco pulmo

nar y el paso de sustancia.opac,a ._del ,v·en.li-I ... 

izquierdo (VI) .11 ventrlculo.'dérecho 

(Flecha). Ab>.jo, placa p~Xá~il ~ost~ 
. . ~ . ' . ' . ' 

operJtoria. Ob~érvcse_ la p_~Q.~~,~L~·--J~.1·.~~-:l~~-· 



G. L.I.ZARDO 6. 
- - - ... ~ -. . ""~ ', 

izquierdo .en cuatro. Se ~!1c?ntró crecimiento b.iauricular en dos, 

cree imien to d·~ ~í.Jr~c::uia :cÍer~ch~' é'~ ti-\~~}y de tiiufÍcul a izquierda 

en otros treli; ·•·····. f .ti ,;t.,•:;¿,/~!r~:i: ','.f ;j} f ... :'.c; 

~~;;l;:~¡~irr ::;~~t~~iilf lr1t~f 1:1:~r~~~·~;;~~: ~; :~~~~~:~::-
el gradiente siempr'~ f'u"~\~~·u¡fé'i:'ior 45 mm Hg. En la arteria pul-

monar la presión 'fue,.n•~ém~'], o ligeramente elevada en todos. La 

saturación sistémica· osci"i6 ~nt·r·e 72 y 91í,. Se encontró un corto-

circuito bidireccionar en seis; de. izquierda a derecha en cinco 

y en los dos restantes no existi~ cór~oci~cuito (casos 9 y 10 ). 

Angiocardibgrama (Tabla III). En todos los pacientes, se hizó 

inyección en el ventriculo derecho, en la arteria pulmonar o en 

sus ramas; en el izquierdo también en ocho casos. Se demostró -

dilatación importante del tronco y ramaE pulmonares principales 

en 12 casos; en el caso restante había agenesia de la arteria -

pulmonar izquierda, mientras la derecha estaba aneurismática. En 

11 pacientes se encontró comunicación inte:ventricular, en 9 est~ 

nosis pulmonar, en 4 arco aórtico a la derecha, en dos foramen -

oval permeable y en uno tetralogia de Fallot. (Figs. 2 y 3) 

Tratamiento (Tabla IV). Se operaron cuatro casos (casos 2,6,8 

y 13). En el primero se cerró el defecto intervcntricular con -

parche de teflón, se aplicó una prótesis valvular tipo Hancock y 

se hizo ampliación del anillo valvular. El paciente falleció en 

el postoperatorio inmediato. El caso 6 corresponde a la única 

tetralogía de Fallot de este estudio y se le practicó correción 

total y colocación de parche valvulado. También este falleció -

durante el postoperatorio inmediato. Al caso 8 se le practicb -

cierre del defecto ventricular, implante de una válvula de tijí"Q 

Bjork y corrección de la estenosis infundibular con parche de -

dacrón. Se ha mantenido anticoagulada y evoluciona satisfactori~ 
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DATOS DEL CATETERISMO CARDIACO 

De 13 Paientes con Agenesia Valvular Pulmonar 

VI VD AP VD-AP SATURACION CASO SEXO EDAD* (mmHg) (mmHg) (mmHg) Al' SISTENICA(%) FP/FS • 

1 F 6m 95/5 100/5 42/16 58 - l. 2: l Bld; 
., 

2- F 12a-7iii 125/10 120/10 32/12 88 - 1.4:1 lli:d ¡ 

3 F lla 130/9 120/15 37/15 83 81 Ll:T,'.c 

4 M 6a 119/7 119/7 26/11 93 

5 M 9a-3m 122/10 100/5 

6 F 3a 150/10 140/15 39/19 

7 F 2a-4m - 105/6 30/14 

8 F 8m 90/5 75/10 20/3 

9 F 6a-3m - 30/3 25/7 e¡· -
10 H lla-lOm - 75/4 28/12 '+ I º"' 
11 F "5m 100/6 105/5 - - 8; 
12 F 3a-10m - 94/7 35/14 59 

13 F 10a=5m 110/9 110/4 28/10 82 91 

Abreviaturas: a=años, m=meses, VI=Ventrículo- izquierdo, VD=Ventrículo drecho, 

nar áP=Diferencia de presi6n sist6lica, F~=Flujo Pulmona~, FS~Flujo Sisi~mico, -

C.C.=Cortocircuito. 

* Al momento del cateterismo, 
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1 TABLA III 

DATOS ANGIOCARDIOGRAFICOS 
-1 ·De 13 Pacientes con Agenesia Valvúlar Pulmonar 

-, 

JASO DILATACION DE ARTERIA PULMONAR 

_, TRONCO IZQUIERDA DERECHA 

~~i 

1 + + + + NO 
-¡ 
"J2 + + + + 
-:3 + A + NO NO 

i 
""4 + + + + + 

5 + + + + NO 

_6 + + + NO NO 

_) + + + NO NO 

"8 + + + NO NO 

.. ~9 
+ + + + NO 

10 + + + + NO 

11 + + + + + 

__ 12 + + + + NO 

13 + + + + NO 

-Abreviaturas: +=Si existe, A=Agenesia, E.A.P=Estenosis Anular Pulm~ 
~ nar,E.l= Estenosis Infundibular. 

_J 



AGENESIA DE VAl..\'llLAS SIGMOIDEAS Pl.11.M.ONARES 

Fig. 2. A la izquierda, 

simple de otro caso de agenesia de sigmoideas 

pulmonares. Obsérvc,e nueva111ente la prominen

cia de la ú~_eria pUlmonar y un arco a6rtico 

que desciende po~ el lado derecho. A la dere

cha, angiocardi,ograll!as Frontal y lateral que 

mueStran·iñuY./é,ia.J.·amente los mismo~ datos seña 

. lados:· ~réo;·~~rdco a:la derecha y gran dila

·taci6n ·del .tronco de.la pulmonar. Finalmente, 

se ¿e que a~nivel de donde deberían estar las 

sigm.oidc'ás.· -p~~mo-~are~, hay una estrechez que 

__ ex_plicar.I~_e.[~P.•ile )~.dilatación postcstenó-... :;_; ., --

tica (fJech~á): · • . 

:.~:~-:. ·'.}"::.·.: 

l1 

,· ·:,-:· 
mente· i~tr~:~: rneses de ohservacj Ón. f'or ú l t lmo en el e: aso l3 se -

cerrf,).;a~h.~'~Úc~ción inlervenLricular con parche de goretex )'se 

colóc6 p°r'bt~s:i'~ val_vular Upo Bjork Shilley # 21. También a esta 

pa'cieiit.~ se. a~ticpagUló y _su evolución es satisfactor.la a 15 mC'

sés de haber ~ido operada. 

Se desconoce la evol.ución de ocho pacientes, El caso 9 .actual-



, 
\ 

mente tiene 10 afios 

asintomática. 

G. LIZARDO 10. 

'válvulas sigmo

ideas pulmonares, recordemos que'esta.s''estructuras se originan en 

el sitio que separa el tronco, del cono e.n el embrión (Kramer, -

citado por Patten), en donde las crestas troncoconales emiten -

expansiones que dan origen a las sigmoideas, tanto de las pulmo

nares éomo la aorta. Sin embargo, se ignora qué trastorno em

briológico d lugar a la malformación, que en cortes histológicos· 

muestra deieneración mixoide de los rodetes fibrosos. 

Anatomía. El denominador común de los pacientes es la agenesia 

de las valvas de la pulmonar pero es excepEional que sea una mal

formación aislada. La inmensa mayoría de los pacientes tiene una 

comunicación interventricular. Es posible que haya alguna relación 

entre la ausencia de alguna porción del tabique interventricular 

y el desarrollo imperfecto de los primordios de las sigmoideas -

pulmonares. Si se analiza la literatura se verá que virtualmente 

siempre coexis¡ten la agenesia de las valvas sigmoideas pulmonares 

y la CIV, incluso si se trata de tetralogía rle Fallot que obliga

mente tiene CIV o, si como en dos casos de Malo Concepción y -

col (1980), hay ausencia de la válvula tricúspide. 

En nuestra serie y en muchos casos de la literatura, existe -

estenosis a nivel del rodete de tejido fibroso que está en el s~ 

tio donde deberían desarrollarse las sigmoideas pulmonares. Es -

'suficientemente a.centuada la estenosis en muchos casos para pro

ducir gradiente significativo (ver Tabla II) y gran dilatación -

postestenótica de la arteria pulmonar. Pero es de tal magnitud 

la dilatación de los vasas (Figs. 1 a 4) que probablemente hay -

alguna alteración inte~lnseca de la pared vascular. Algunos autg 

.····· 



A.GENESl.A DE VALVl!l.AS SIGMOIDEAS PULMONARES 11. 

'Jo'::-~·-···-···· 

-------'-'--'"'' 
11 ! F,J. 3. En A, placa siople de un caso de 

;¡ ~ 

_) \.-------·_.,-,,_, '.- -----·-·-·--- - agenesia de sigli'loideas pulmonares. En B, bronco-

graf{a que muestra ausencia de árbol bronquial 

¡;t;...,t},,.l\·,'(:; .. !···i: derecho. En C, gammagrafia que muestra la falta 

de perfusión del pulmón derecho, debirio a la ag! 

, 
1 1 

:..J~¡ ·~ . k~-·-~~sia. c~ncom_itante de arteria pulmonar derecha. 

; : ... :·.i~'.J:~( ·.,.;,. • · ..._.'.:, ...... :;,.: · .. ·,: :.··'·En O, angiocardiograf!a del mismo caso, donde se 

~~-·-;~1i-il~1l'~~.~,,""",,¡.."'i;f.;.· r··· .. !:~.-.,.. .. •;N:J.r • ..-~ ve -~·ué ~ay. una comunicac:i6n interventricular por : :< ;:r:;_:~ -~ ··1 

"· .. :·:·'·""!"> .. :-_,-."_E ... ; el ·ueO~do.-.d~- amb~s ve_ntriculoS. En E, fonocar-

~-~~i:! :J .. :.I: --"•·----~--~ diog~ama que muestra el doble so·pl_o· p_ulmonar·; 



12. 
• - -~\ < : __ 

res rechazan···es~a ~~?e_~/:·~~cMl:'i·T;~~,r~;o)f;,~d.:I:~~'.•ge~u.~nos casos de es-
tenosis pulmonar• vahular,, Ta·'~Ha~a·ción,'.p~stestenótica jamás lle 

:: ;, ':::i:::r~~:,,%f :jf Jj,í~\i&l~ci~l@I:(?t:E::.' ::·:;~;;,; ~ 
se ha. visto nec~psis•.civstic~·d~•·ra·::nie~ia,;\iper? en un caso de Mar_ 

::::, ::,:::tr'~~~;i~J~1ii~fo{#~~;ri~{li~i~;;:::::c''" ··· " 
En algunos~>cKol'J~~·:~·~.qd1~e-,~~·si~~nt~·i·: reactiva del infundibulo 

pulmonar. 

Fisiopatología. No obstante la estenosis y el "gradiente" de 

la región d?nde están implantados los rodetes que sustituyen a -

las válvulas sigmoideas pulmonares, la insuficiencia "valvular" 

no permite que los casos se comporten como verdaderas estenosis, 

sino que domina la dinámica de los defectos asociados, y en aua! 

quier caso, la de la CIV, que es tan frecuente .. La congestión -

pulmonar y la insuficiencia cardiaca son comunes y difíciles de 

combatir. Incluso en los casos de tetralogía de Fallot, no es la 

isquemia pulmonar la que domina. Interviene en los cuadros de -

congestión, especialmente en la tetralogía, la comprensión de los 

bronquios por la excesiva dilatación de las a:terias pulmonare~ 

(Lakier et al,1974). 

Clínica. Es muy frecuente que haya cuadros bronquiales de re

petición y a veces bronconeumonía. Lo más saliente es la insufi

ciencia cardiaca rebelde, agravada o perpetuada por los cuadros 

bronquiales en forma de circulo vicioso. 

n el examen físico del signo clave, virtualmente patognom6n! 

co, es un doble soplo en el foco pulmonar, que se produce a nivel 

de los rodetes anómalos y que expresa estenosis ~ insuficiencia 

en ese sitio (Fig. 1). No se le puede confundir con un conducto 

arterial ni con una doble lesión aórtica porque no existe alterA 

ción de la pr~sión sistémica, es decir pulso saltón. 



dros de 

los pac 

edad., 

en 

mmanoui lide.si'.e 

respiratorios. 

cic,:.tes caigan 

problemas congestivos 

diagnóstico, los pa

y que algunos de ellos 

tengan cianosis discreta. Estas peculiaridades q~e contrastan -

con la concepci6n clásica de la tetralogia, se explican sobre te 

do por ia insuficiencia valvular pulmonar, causante del típico -

soplo sístole-diastólico. 

La presencia de cianosis en estos pacientés depende del grado 

de obstrucción pulmonar y del tamaño de la comunicaci6n interve~ 

tricular asociada. La asociación que podría dar la cianosis es la 

que se ve en la tetralogía de Fallot, de la cual sólo estudiamos 

un caso - sin crisis hipóxicas. Por lo demás ya señalamos que la 

agenesia de las válvulas pulmonares es rara como entidad aislada 

y en nuestra serie, diez de trece casos tuvieron CIV; si se agr~ 

ga un caso con tetralogía, once casos de trece tuvieron CIV. 

Los casos con ''tetralogía" y agenesia de sigmoideas pulmonares 

constituyen en cierto modo una entidad distinta de la forma clás! 

ca de la tetralogía. Esto se debe a la enorme dilatación de las 

arterias pulmonares que comprimen los bronquio's y causan dificul

tad respiratoria (Emmanouilides et al,1976; Fischer et al,1984). 

En este subgrupo, ocurre la muerte a edad muy temprana (Rea y col, 

1983). Se ha sugerido que puede haber relación entre agenesia de 

sigmoideas pulmo·nares y agenesia de conduct.o arterial (Fischer -
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CASO 

2 

3 

4 

5 

6 

7 

8 

9 

10 

11 

12 

TRATAMIENTO Y EVOLUCION 

De 13 Pacientes con Agenesia Valvular Pulmonar 

DIAGNOSTICO TRATAMIENTO 

AVP+CIV+AAD+TVS Digoxina 

AVP+CIV+FOP G:trugía 
AVP+CIV+AAPI Observación 

AVP+CIV+AAD+FOP Observación 

AVP+CIV+TGA Observación 

AVP+TF Cirugía 

AVP+CIV Observación 

AVP+CIV Cirugía 

AVP+DLPM Observación 

AVP Observación 

AVP+CIV+APD Observación 

AVP+CIV Observación 

AVP+CIV+AAD Cirug 

SEGUIMIENTO 

13 me·ses 

1 mes* 

1 semana·, 

3 años 

6. 
''. •'. 
meses· 

9 me~~sl~. 
1 semana 

4 més~s+ 

4 año:S-/ 

5. 

2 aii6s 
:3 

,--.):f'a1:i¿C:1ó·•·· 

Sa t.isfíi'C:i:oha 
:· ,,:As·{·~ú~~:n1~-t:j ~ª · 

s'~ d ~~~'()riote 
;- .. s~· ~~_Jcq_~o;C:é, 
. ·5~ 

Abreviaturas: AVP=Agenesia Valvular Pulmonar, 

Aórtico Derecho, TVS=Transposición de V~s~s Supraórticos, FOP=Foramen 0vai 
Permeable, AAPI=Agenesia de Arteria Pulmonar Izquierda, TGA=Transposición 
de Grandes Arterias, TF=Tetralogía de.f3llot, DLPM=Doble Lesión Pulmonar -

Mínifüa, APD=Atelectasia de Pulmón DereLho. J 

* Antes de la Ciru~ia + Posterior a la Cirugía 
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A menudo se obsérv~'a~co ·aórtico derecho. La:': pioy•!c~iones -

oblicuas puedfn ser-'dé:~tÍ.Úclad-para identificar iás distintas e.§!. 

tructuras. La vascularidad pulmonar depende de la presencia de -

CIV, del grado de estenosis del anillo pulmonar y de las caracte

rísticas anatómicas de la arteria pulmonar. Se observa diferencia 

en el flujo vascular de los dos pulmones cua~do hay ausencia de 

una arteria pulmonar, como ocurrió con uno de nuestros casos. 

Electrocardiograma. Muestra generalmente crecimiento ventricu

lar derecho con grados variables de bloqueo de rama derecha. 

Cateterismo Cardiaco. Suele mostrar cierto grado de obstruc -

ción del tracto de salida del ventriculo derecho~ a nivel del 

anillo valvular. Sin embargo en algunos pacientes se encuentra 

a n·ivel del infundibulo, y en otros, en ambos sitios. Se demues

tra además, a través del defecto septal ventricular, la existen• 

cia de cortocircuito de izquierda a derecha o bidireccional y en 

ocasiones de derecha a izquierda. En este 6ltimo caso hay desat~ 

ración periférica ligera (Malo Concepción y col,1980). el catet~ 

rismo es muy 6til para determinar qu6 tipo de cirugia es mAs coª 

veniente en cada caso en particular. 

Angiocardiografía. AdemAs de determinar las alteraciores anatQ 

micas y funcionales del ventrículo derecho y de .la arteria pulm.Q. 
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Las posi b-ilidades médi¿~s ~o~,~·~y :Í:i~:i.tadas sobre todo en pa

cientes con compromiso pulm~·n'ar'·5~~E!r'C>·. · Álgu'nos autores recomie.!! 

dan tratamiento respiratorio vigoroso con fisioterapia pulmonar, 

control estricto de infecciones respiraorias, ventilación asisti

~ da, tratamiento de la insuficiencia cardiaca, etc. Todas éstas -

. j 

·f 

-··~ 

medidas pueden ser insuficientes en muchos casos • 

Las posibilidades quir6rgicas y los resultados dependen de la 

.edad del paciente, del grado de regurgitación residual y de la -

hipertensión pulmonar. Se han realizado: fístulas sistémico-pul

monares en los casos de "Fallot" con hipoxemia severa, constric

ción de la arteria pulmonar en los de gran flujo pulmonar, lobe~ 

tomía, neumcnectomía, plicatura de aneurisma con o sin suspensión 

del tronco pulmonar a la fascia retroesternal, anastomosis cavo

pulmonar tipo Glcnn, cierre de la CIV sola o asociada con modif~ 

cación del anillo valvular pulmonar, completa reparación intraca~ 

• diaca con o sin aplicación de prótesis valvular, implantación de 

conducto valvulado, etc. 

En pacientes mayores el tratamiento de elección ha sido cierre 

~ de la CIV y liberación de la obstrucción al tracto de salida del 

ventrículo derecho (Buendla r col,1983). En estos pacientes la i.!! 
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Fig. 4. Radiografía frontal preoperatoria (izquierda) y postoperatoria (derecha) de un caso operado 

con implantaci6n de pr6tesis valvular para correcci6n de la insuficiencia pulmc.nar en un caso de ag!:,_ 

nesia de las sigmoideas pulmonares. 

dicación quirúrgica es siempre electiv.a y. se ·re~comien.da retrasar 

la corrección en lo posible, mient~as la t?i~r~~~ia' ~e'~ buena. -

autores 

cierran 

de.la ,o:: 

,,, '.' ,::

1

:::::::.' ~,~{~~r~l'f f~~t~~,f ( ::':~:::: ·:.::, ::: ::::" 
temprano y de su limft'ada\ci'u'r~~ión en niños. parece ofrecer bue

nos resultados ya que p~~y/~~.e'la regurgitación pulmonar y pre ser_ 

va las caraterísticas.·~J'ritt"á~tiles del ventrículo derecho (Buen

día y col,1983) •. Perni~{":embl~o de válvula mecánica de disco ha 

sido de gran benef:iéi~:·f. evita. el problema de las válvulas biol.2_ 

gicas. 
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