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Es’un'defécﬁgfd@;ﬁiacé]dbngénito;raf§vqué puede aparecer
como }esiéﬁ éisiédéi(smi:h'étkal,1959; Ito et al,1961; Carrera

y €01,1971), . 0 lo.mids a menudo asociada comunmente a comunica-
cibén interventricular (Macartney et al,1970;4Lakier et al, 1974
Azcuna y col,1977; Malo Concepecibn y co0l,1980; Buendia y col,
1983), con anillo valvular pulmonar estrecho. Se ha descrito
la asociacidn a otras malformaciones tales como tetralogia de
Fallot (Carrera y col,1971; Emmanouilides et al,1976; Fontana
et al,1978; Calder et 2l,1980; Rea y co0l,1983), de la cual se
han descrito varias series de casos; con aplasia de timo (D
Cruz et al,1964); con el sindrome de Marfdn (Childers et al,
1964); con hipoplasia de ventriculo derecho (Franco y col,1969)
con atresia tricuspidea (Marin Garcia et al,1973); con transpgo
sicién de grandes arterias (Ovseyevitz et al,1982); y con otras
malformaciones cardiacas complejas (Marin Garcis et ai,h1973; i
Calder et al,1980).
I

La alteracién fundamental consiste en la ausencia de la v&l
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 Concepcidn y co0l,1980). La
regla es que el tronco pulmonar y sus ramas principales se en-
cuentren enormemente dilatadas (Azcuna y col,1977). Con frecuen
cia se acompaiia de estenosis pulmonar (Macartney et al,l1970; -
Ariza Almeida y co0l,1979), y/o infundibular (Cempeau et al,1961).
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-i - Se analizaron todos los pa;iencesfcat{eﬁérizados,durante el -
~periodo comprendido entre enero-de 1971.a mayo de 1986, y se ha-
4jliaron 13 con el]diagnéstico de agenesia de vdlvulas pulmonares,
AMDiez eran del sexo femenino y tres del sexo masculino, cuyas eda
_Jdes fluctuaron de 2 meses a 12 afios.

Todos 105 pacientes fueron referidos a nuestro Instituto por
Wbresentar compromiso cardiovascular o respiratorio. En algunos -
“se escuchd soplo cardiaco desde el nacimiento pero sclicitaron -
méonsulta meses o afos méas tarde.

.. El diagnbéstico se sospechd clinicamente en la mayor parte de
_los casos y en todos se efectud estudio hemodindmico. Se analizag

_ron datos clinicos, de exploracién fisica, telerradiografias, elec
trocardiogramas, cateterismo cardiaco y datos angiocardiogréficos.

in tres pacientes se efectud fonomecanocardiograma,

i
et

RESULTADOS

L.t

Manifestaciones Clinicas (Tabla 1). Se observd cianosis en tres

“lasos, la cual se presenté al nacer en dos pacientes y al segundo
|

"hes en el otro. Dicha cianosis ha persistido ligera en dos (ca-

I



otro-a los. '

telectasia,pdlﬁbfv;’

h_podegafréllo -

_,,.,,}

somatiCO'eh c1nco pac1enLes,:uno de los
- como desnutrldo de III :grado. (caso II)

dos los casos, siendo en tres q1stollco

clasificado

‘Se detecto ‘remlto en to

diastollco. El precor-

...-dio estaba deformado e hlperdlnamlco e seis_pac1entes. Se en- -

contrd soplo cardiaco en todos los. casos,

de tipo sistolo-diaté-
lico; el segundo ruido en C 2-2 fué finico o no se escuchaba, por
ausencia del componente pulmonar. (Figs.1l y 3)

o4

—t

Radiografia de Térax (Tabla I).

Se observd cardiomegalia lige

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

tronco y ramas principales de la arteria pulmonar en diez., (fig.2).

El flujo pulmonar periférico estuvo aumentadc en seis, normal en

.+cinco, disminuido en uno, y el caso restante {(caso 3) mostraba el

lado derecho normal, mientras que en el izquierdo habia ausencia

de flujo y el corazdn estaba desplazado a la izquierda. En cuatro

casos el arco adrtico se observé a la derecha y en uno el &dpex -
estaba levantado (caso 6). (Fig. 3).

En un caso de esta serie se practicd gammagrafia pulmonar que
{mostrd ausencia total de perfusién del pulmén izquierdo, pués ha-

““bia agenesia de la arteria pulmonar correspondiente.

] Electrocardiograma (Tabla 1). El QQRS fluctud de + 53 a + 180

grados. Todos mostraban crecimiento ventricular derecho; asocia-

,ﬂdo a blogueo de rama derecha en nueve, y a crecimiento ventricular

.

e



t JN—1 PR PO

PO P PO [ TAB‘LA I_n oo . Rp— - )
CARACTERISTICAS CLINICAS, RX Y ECG

“" i De 13 Pacientes con Agenesia Valvular Pulmonar

CASO  SEXO EDAD  FREM. CIAN. S.R. I.C. sSopLo KX DE TORAX . E. C. G.

1 F 6m + - + +
2 F 12a-6m  + - + -
3 F 1la + - + -
4 M 3a-9m + + ~ - |
5 M 9a + + = - ;
6 F 2a-10m  + - + +
7 F 2a~4m + - + -
8 F 2m + - - _
9 F 6a-3m + - e o
10 M 11a-8m  + - LR =
11 F Sm + - Ty =
12 F 3a-10m + + + =
13 F 10a-5m + - 4o -

Abreviaturas: a=afios, m=meses, FREM=Frémito, CIAN=Cianosis, S.R.=sintomas Respiratorios, f;b;‘ 1.‘
Insuficiencia cardiaca, RX=radiografia, CARD= Cardiomegalia, AP=arteria pulmoné;
FP=Flujo pulmonar, E.C.G,=Electrocardiograma, AQRS®Eje eléctrico, 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.



AGENESTA DE VALVULAS SIGMOLDEAS PULEMO

i

Fig. 1. Arriba, Rayos X y fonocardiograma
de un caso de agenesia de vdlvulas pulmona-
res. Obsérvense la gran dilatacién de la ar
teria pulmonar y el arco adrtico a la dere-
cha. Centro, angiocardiogramas frontal y la
teral que muestean el arco aértico a'la de-

recha, la gran dilatacién del ‘tronco p\ﬂmn-;

nar y el pasa de sustanciévopac,aﬁe‘l ve
culo izquierdo (VI) al
(VD) (Flecha). Abzjo, pla_ci portétil

operatoria. Obsérvese la prote




Cateter di‘ntes la presién -

del ventrl i mlco. En 11 casos se

cateterlzo i ar’ y se registré un gra-
s;g‘j_el ventriculo derecho.
,ﬁgfédiente", en los demds -
“457mh Hg. En la arteria pul-

ngramente elevada en todos. La

circuito: b1d1recc1ona1 en'se15'~dedlzqu1erda a derecha en cinco

y en los dos restantes no ex1st167¢dr£opirduito (casos 9 y 10 ),

Angiocardigg;ama (Tabla III). En todos:los pacientes, se hizé
inyeccidén en el ventriculo derecho, en la arteria pulmonar o en

sus ramas; en el izquierdo también en oého casos. Se demostrd --
dilatacién importante del tronco y ramas pulmonares principales
en 12 casos; en el caso restante habia agenesia de la arteria -
pulmonar izquierda, mientras la derecha estaba anéurismdtica. En
11 pacientes se encontrd comunicacidn interventricular, en 9 este
nosis pulmonar, en 4 arco adrtico 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 cerré el defecto interventricular con -
parche de tefldén, se aplicd una prétesis valvular tipo Hancock y
se hizo ampliacién del anillo valvular. El paciente fallecid en
el postoperatorio inmediato. El caso 6 corresponde a la finica -~
tetralogia de Fallot de este estudio y se le practicd correciédn
total y colocacidén de parche valvulado. También este fallecid -
durante el postoperatorio inmediato. Al caso 8 se le practicéd -
cierre del defecto ventricular, implante de una valvula de tipe
Bjork y correccidn de la estenosis infundibular con parche de -

dacrén. Se ha mantenido anticoagulada y evoluciona satisfactoria
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RIS SO WSO S UL S S S N SN U 7; ODND SR SRR SO SR S SENSTY SRR S 1
DATOS DEL CATETERISMO CARDIACO

De 13 Paientes con Agenesia Valvular Pulmonar

VI VD AP . T

CASO  SEXO  EDAD*  (mmHg)  (mmHg) (m:,:g> P STSTENIGA(Z) c.c.

1 F 6m 95/5 100/5 42/16 58 -

2 F 12a-7m  125/10 120/1Q 32/12 88 ; -

3" F lla 130/9 120/15 37/15 83 81

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

5 M 9a-3m  122/10  106/5 - : ‘ 72

6 F 3a 150/10  140/15 39/19 90"

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

10 M 11a-10m - 75/4 28/12

11 F 5m 100/6 105/5 -

12 F Ja-10m - 94/7 35/14

13 F 180a=5m 110/9 110/4 28/10

Abreviaturaé: a=afios, m=meses, VI=Ventriculo izquierdo, VD=Ventriculo drecho,kAP=ApteriaUPu1ﬁo

nar AP=Diferencia de presién sistélica, FP=Flujo Pulmona}, FS=Flujo Sistémico,.
C.C.=Cortocircuito.

# Al momento del cateterismo,
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B e TABLA III
L ... DATOS ANGTOCARDIOGRAFICOS
j R :Dgfl3jPa¢ientes con Agenesia Valvilar Pulmonar
daso " DILATACION DE ARTERIA PULMONAR
i A TRONCO™  TZQUIERDA DERECHA
1 PR - + +
——} AR
2 + + + i .
- + + + + +
: 5 + + + + NO
6 o + Py O NO
7 + SR o oo NO
-8 + R v NO- NO
9 + + 4 o + NO
10 + + + + NO
11 + + + + +
12 + + + + NO
13 + + + + NO

—~Abreviaturas: +=Si existe, A=Agenesia, E.A.P=Estenosis Anular Pulmo

_ nar,E.I= Estenosis Infundibular.

Lo



‘ACBNESIA DE VALVHLKS SIGMOTDEAS -PULMONARES a.

Fig. 2. A la izquierda, radiografia frontal

sinple de otro caso de agenesia de sigmoideas
pulmonares. Obsérve:}e nuevamente la prominen-
cia de la arterla pulmonar y un arco adrtico

que descxende pur el lado derecho. A la dere-

cha; ang)o rdxogramas frontal y lateral que

Gltimo en el caso

de ‘observacidn. Por 13 se -

y se
a esta

15 me~ ..

Se desconoce "la ‘evoluciodn:de=ocho pacientes’ El-caso.9 _qctuul



as1ntomat1La.

Embriologia. En lo referénté a1 usencia de valvulaq 'sigmo-

ideas pulmonares, recordemos que estas estructuras ﬁe orlglnan ‘en

+ el sitio que separa el tronco, del cono in el embr:on (Kramer, =
citado por Patten), en donde las crestas troncoconales emiten ~
expansiones que dan origen a las 51gm01deas, tanto de las pulmo-
nares como la aorta., Sin embargo, se ignora qué trastorno em-
briolbégico d 1lugar a la malformacidn, que en cortes histolébgicos

muestra degeneracién mixoide de los rodetes fibrosos.

Anatomia. El denominador comin de los pacientes es la agenesia
de las valvas de la pulmonar pero es exceptional que sea una mal-
formacidén aislada. La inmensa mayoria de los pacientes tiene una
comunicacién interventricular. Es posible que haya alguna relacibn
entre la ausencia de alguna porcién del tabique interventricular
y el desarrollo imperfecto de los primordios de las sigmoideas -
pulmonares. Si se analiza la literatura se verd que virtualmente |
siempre coexisten la agenesia de las valvas sigmoideas pulmonares
y la CiV, incluso si se trata de tetralogia de Fallot que obliga-
mente tiene CIV o, si como en dos casos de Malo Concepcibdn y -

col (1980), hay ausencia de la vadlvula tricispide.

En nuestra serie y en muchos casos de la literatura, existe -
estenosis a nivel del rodete de tejido fibroso qué estd en el si
tio donde deberian desarrollarse las sigmoideas pulmonares, Es -
‘suficientemente acentuada la estenosis en muchos casos para pro-
ducir gradiente significativo (ver Tabla II) y gran dilatacién -
postestenédtica de la arteria pulmonar. Pero es de tal magnitud
la dilatacién de los vagns (Figs. 1 a 4) que probablemente hay -

alguna alteracibén interinseca de la pared vascular. Algunos auto



DE-VALVULAS SIGMOIDEAS PULMONARES .

”} . Fuy. 3. En A, placa‘ s\;:ple frlontal de un caso de
i agenesia de signoideas pulmonares. En B, bronco-
graf{a que muestra ausencia de drbol bronquial
.y derecho. En C, gammagraf‘ia que muestra la falta
l de perquién del pulnén derecho, debido a la age
_' cbncomitanté ‘de arteria pulmonar derecha.:
angxocardmgrafia del nismo caso, dunde se
na comumcat:én mterventncular por .

] de “anbos ventrlculos. EnE; fonocar-' .

= dxograma que muestra el doble soplo puhonar
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res rechazan esta’ nos:-casos de es-
tenosis pulmonar btica jamas 1lle

as. agenesias -

Enigiggno

pulmonar.

Fiéiogatologia. No obstante la. estenosis y el "gradiente" de
la regién donde estén implantados los rodetes que sustituyen a -
las vadlvulas sigmoideas pulmonares, la insuficiencia "valvular"
no permite que los casos se comporten como verdaderas estenosis,
sino que domina la dindmica de los defectos asociados, y en gual
quier caso, la de la CIV, que es tan frecuente. .La congestidén -
pulmonar y la insuficiencia cardiaca son comunes y dificiles de
combatir. Incluso en los casos de tetralogia de Fallot, no es la
isquemia pulmonar la que domina. Interviene en los cuadros de -
congestidn, especialmente en la tetralogia, la comprensién de los
bronquios por la excesiva dilatacidén de las arterias pulmonares
(Lakier et al,1974). '

Clinica. Es muy frecuente que haya cuadros bronquiales de re-
peticidén y a veces brenconeumonia. Lo mds saliente es la insufi-
ciencia cardiaca rebelde, agravada o perpetuada por los cuadros

bronquiales en forma de circulo vicioso.

n el examen fisico del signo clave, virtualmente patognomdni
co, es un doble soplo en el foco pulmonar, que se produce a nivel
de los rodetes anémalos y que expresa estenosis e insuficiencia
en ese sitio (Fig. 1). No se le puede confundir con un conducto j
arterial ni con una doble lesidn adrtica porque no existe alterg

. . , L .
cién de la presidén sistémica, es decir pulso saltén.



mménduilidé?féﬁla’il
cher et al,1984),

: Tt %inxﬁﬁimbnar dilatada,
‘tonto; que produceﬁ’éqﬁprﬁ%ié Viélgy;problemas congestivos
respiratorios. También ex§ﬁQ ese diagnbéstico, los pa-
tientes caigan en insuficiént;a;ca;diaca,‘y que algunos de ellos
tengan cianosis discreta: Estas;hécﬁliaridades que contrastan -
con la concepcidn clasica de la’tétralogia, se explican sobre te
do por ia insuficiencia valvular pulmonar, causante del tipico -

soplo sistolo-diastélico.

La presencia de cianosis en estos pacientes depende del grado
de obstruccidn pulmonar y del tamafo de la comunicacidbén interven
tricular asociada. La asociacién que podria dar la cianosis es 1lj
que se ve en la tetralogia de Fallot, de la cual sélo estudiamos
un caso - sin crisis hipéxicas. Por lo demds ya sefialamos que la
agenesia de las vAlvulas pulmonares es rara como entidad aislada
y en nuestra serie, diez de trece casos tuvierom CIV; si se agre

ga un caso con tetralogia, once casos de trece tuvieron CIV,

Los casos con 'tetralogia" y agenesia de sigmoideas pulmonares
constituyen en cierto modo una entidad distinta de la forma clédsi
ca de la tetralogia. Esto se debe a la enorme dilatacién de las
arterias pulmonares que comprimen los bronquios y causan dificul-
‘tad respiratoria (Emmanouilides et al,1976; Fischer et al,1684),
En este subgrupo, ocurre la muerte a edad muy temprana (Rea y col,
1983). Se ha sugerido que puede haber relacidén entre agenesia de

sigmoideas pulmonares y agenesia de conducto arterial (Fischer -
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TRATAMIENTO Y EVOLUCION
De 13 Pacientes con Agenesia Valvular Pulmonar
CASO DIAGNOSTICO TRATAMIENTO SEGUIMIENTO .
1 AVP+CTV+AAD+TVS Digoxina 13 meses |
2 AVP+CIV4FOP cirugia es®
3 AVP+CIV+AAPI Observacibn
4 AVP+CIV+AAD+FOP Observacidn
5 AVP+CIV4+TGA Observacién
6 AVP+TF Cirugia
7 AVP+CIV Observacidn
8 AVP+CIV Cirugia
9 AVP+DLPM Observaciébn
10 AVP Observacién
11 AVP+CIV+APD Observacién
12 AVP+CIV Observacién
13 AVP+CIV+AAD Cirugia

Abreviaturas:

AVP=Agenesia Valvular Pulmonar, CIV Comun‘cac1on Interventrlculat

Abértico Derecho, TVS=Transposicidn de V:sos Supraortlcos. FOP= Foramen Qvali'
Permeable, AAPI=Agenesia de Arteria Pulmonat: Izqulerda, TGA:Transp051c1on"'ﬁ
de Grandes Arterias, TF=Tetralogia de Fai1ot, DLPM=Doble Lesidn Pﬁlmonaf};
Minima, APD=Atelectasia de Pulmén Derecho. o

# Antes de la Cirugia + Posterior a la Cirugia



De: hecho, el.dato m s

.y de las ramas de 1

especialmente en,los_q

A menudo se observa arco

Laé]pf@y¢¢cionés - i

értico derecho,
oblicuas pued?n seT de, utll dédTpéré identificar las distintas es
tructuras. La vascularldad pulmonar depende de.la.presencia de -
CIV, del grado de es;en051s del sanillo pulmonar y de las caracte-
risticas anatémicas de la arteria pulmonar. Se observa diferencia
en .el flujo vascular de los dos pulmones cuando hay ausencia de
una arteria pulmonar, como ocurrid 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 =-

cién del tracto de salida del ventriculo derecho, a nivel del
anillo valvular. Sin embargo en algunos pacientes se encuentra

a nivel del infundibulo, y en otros, en ambos sitios. Se demues-
tra ademas, 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 (ltimo caso hay desaty
racién periférica ligera (Malo Concepcibn y col,1980). el catete
rismo es muy #itil para determinar qué tipo de cirugia es més con

veniente en cada caso en particular,

Angiocardiografia. Ademds de determinar las alteraciores anat$

micas y funcionales del ventriculo derecho y de .la arteria pulmg



i les déyi

‘que se obtien

con este sindrome; -

Las posibilidades-médicas son.muy.li ipadasféobfe todo en pa-

cientes con compromiso-pulmonar severo. Algunos autores recomien

dan tratamiento respiratorio vigoroso con fisioterapia pulmonar,

control estricto de infecciones respiraorias, ventilacidn asisti-
~4 da, tratamiento de la insuficiencia cardiaca, etc. Todas éstas -

i medidas pueden ser insuficientes en muchos casos. *

§ Las posibilidades quirdrgicas y los resultados dependen de la
.edad del paciente, del grado de regurgitacidén residual y de la -
hipertensidn pulmonar. Se han realizado: fistulas sistémico-pul-
monares en los casos de "Fallot" con hipoxemia severa, constric-

"1 cién de la arteria pulmonar en los de gran flujo pulmonar, lobec

tomia, neumenectomia, plicatura de aneurisma con o sin suspensidn
del tronco pulmonar a -la fascia retroesternal, anastomosis cavo-
pulmonar tipo Glenn, cierre de la CIV sola o asociada con modifi
i cacién del anillo valvular pulmonar, completa reparacidén intracar
-4+ diaca con o sin aplicacidn de prétesis valvular, implantacién de
y conducto valvulado, etc.

En pacientes mayores el tratamiento de eleccidén ha sido cierre
de la CIV y'liberacién de la obstruccién al tracto de salida del l

ventriculo derecho (Buendia y col,1983). En estos pacientes la in
= ] ! ‘



!
AGENESTA DE VALVULAS SIGMOTDEAS PULMONARES 17.

Fig. 4. Radiograffa frontal preoperatoria (izquierda) y postoperatoria {derecha) de un caso operade
con implantacién de prétesis valvular para correccién de la insuficiencia pulmgnar en un caso. de age

nesia de las sigmoideas pulmonares.

dicacion qu1rurg1ca es 51empre electiva'y se recomienda retrasar

hiﬁos, parece ofrecer bue-

gicas.
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