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Se describe el caso de un lactante de dos meses por-
tador de una rara asociacion: sindrome de agenesia val-
vular pulmonar, comunicacion interventricular, estenosis
«anular» pulmonar y origen ductal de la arteria pulmonar
izquierda. El diagndstico, realizado con ecocardiografia
bidimensional Doppler color sin el auxilio del cateterismo
cardiaco, fue confirmado en la sala operatoria.

Palabras clave: Agenesia valvular pulmonar. Origen
ductal. Arteria pulmonar izquierda. Eco-Doppler-color.

(Rev Esp Cardiol 2000; 53: 132-135)

Absent Pulmonary Valve Syndrome with Ductal
Origin of the Left Pulmonary Artery. Diagnosis
only by 2-D echo Doppler Color Flow Mapping

A two-month old infant is described with the rare com-
bination of absent pulmonary valve syndrome, ventricular
septal defect, pulmonar «anular» stenosis and ductal ori-
gin of the left pulmonary artery. The diagnosis that was
confirmed in the operating room was made by 2-D echo-
cardiographic Doppler color flow mapping study without
the support of cardiac catheterization.

Key words: Absent pulmonary valve. Ductal origin. Left
pulmonary artery. 2-D echo Doppler color.
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INTRODUCCION

El sindrome de agenesia valvular pulmonar (SAVP)
engloba un conjunto de defectos cardiovasculares cuyo
epicentro es la presencia de un reducido rudimento de
tejido fibroso adherido a la pequefia y habitualmente
estendtica unién ventriculo derecho-arteria pulmonar
(VD-AP, «anillo»); como excepcion, la vélvula sig-
moidea estd inequivocamente ausente. El defecto que
con mayor frecuencia acompafia a esta obstruccién
«anular» es la comunicacién interventricular subadrti-
ca debida a una alineacién inapropiada del septo in-
fundibular que, con su desplazamiento anterocefélico,
configura una anatomia intraventricular tipificada
como tetralogia de Fallot, aun cuando no existe este-
nosis subpulmonar sino, por el contrario, la cimara in-
fundibular suele ser amplia y sin obstruccién hemodi-
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ndmica. Otras anomalias descritas asociadas al SAVP
son: atresia tricispide, doble salida de ventriculo dere-
cho, defecto atrioventricular, transposicién de grandes
arterias, comunicacion interauricular, coartacion aorti-
ca, interrupcion del istmo adrtico o la tipica tetralogia
de Fallot (s6lo una referencia bibliografica); de forma
excepcional se presenta en corazones con integridad
de los tabiques intercamerales'-.

Lo que si constituye una rareza es la presencia de
anomalfas vasculares pulmonares asociadas al sindro-
me que con preferencia afectan al pulmén izquierdo.
Se describen tres diferentes e inusuales patrones vas-
culares: a) ausencia de arteria pulmonar izquierda
(APD); b) desconexion de API de su origen troncal con
emergencia directa desde aorta ascendente o desde un
ductus arterioso, y c) circulacién colateral sistémico-
pulmonar con o sin presencia de una verdadera APT*”.

Esta patologia vascular afiadida se describe en casos
aislados o se incluye en series quirdrgicas sin detalles
precisos; en cualquier caso, su diagnéstico definitivo
en estas referencias queda siempre confinado a la an-
giografia, a la sala operatoria o al estudio autdpsico.
Se presenta el caso de un lactante portador de SAVP
con origen ductal de API, como primera descripcién
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en la bibliografia correctamente diagnosticado me-
diante eco-Doppler-color sin el auxilio de la explora-
cién angiografica.

CASO CLIiNICO

Lactante polimalformado de 3 meses de edad, de
sexo femenino, remitido con soporte ventilatorio meca-
nico por severo distrés respiratorio y sospecha clinico-
ecografica de SAVP. Nacida pretérmino con un peso de
2.500 g y Apgar 7/9, comienza en la tercera semana de
vida a presentar episodios recurrentes de tos, fiebre y
dificultad ventilatoria inicialmente tratada con antibio-
ticos, broncodilatadores y fisioterapia respiratoria en su
hospital de origen. En su ingreso en la unidad de cuida-
dos intensivos cardiovasculares pedidtricos se constatd
insuficiencia cardiaca congestiva, insuficiencia renal y
pobre perfusion distal. El examen clinico reveld ciano-
sis leve en correspondencia con una saturacion transcu-
tdnea de oxigeno del 85%; los pulsos periféricos se pal-
paron débiles, registrindose una presion arterial de
70/40 mmHg; la auscultacién pulmonar demostré rui-
dos asociados con abundantes sibilancias en ambos he-
mitérax. El precordio se palpé activo, auscultdndose un
segundo ruido tnico con soplo sistodiastélico («to and
fro») a lo ancho de todo el precordio; el borde hepético
se detectd a 4 cm del reborde costal. Los gases arteria-
les fueron: pH 7,32, PCO, 42, PO, 37, EB 3, mientras
que el hematdcrito fue del 35%, sin evidencia de leuco-
citosis. Las manifestaciones polimalformativas fueron
compatibles con el sindrome CHARGE. El ECG de-
mostrd ritmo sinusal con crecimiento evidente de cé-
maras derechas; en la radiografia de térax se observo
una moderada cardiomegalia con dilatacién aneurisma-
tica del tronco y arteria pulmonar derecha, ambas es-
tructuras ocupando una extensa parte del mediastino
superior; la circulacién pulmonar se evalué como leve-
mente aumentada. Se practicé tomografia torécica
computarizada en la que se observaron atelectasias
multiples en el pulmén derecho. La exploracion eco-
cardiogrifica 2-D identificé desde plano subcostal un
significativo crecimiento de auricula y ventriculo dere-
chos, una comunicacién interventricular subadrtica
(CIV) y un septo infundibular hipertréfico, desplazado
anterocefdlico sin obstruccién manifiesta de la via de
salida del ventriculo derecho (VD). La unién VD-AP
se valoré como pequeiia con un valor Z derivado de
—-2,2; un tejido rudimentario ocupaba el lugar donde
normalmente se implanta la vdlvula semilunar. La ca-
mara infundibular se dirigia de izquierda a derecha,
continuandose con el tronco de la AP y su dilatada
rama derecha; el arco aodrtico se visualizé como ine-
quivocamente izquierdo. En el examen ecografico des-
de eje corto de grandes vasos o sagital subcostal fue
imposible demostrar la bifurcacién de la arteria pul-
monar izquierda; este vaso fue detectado desde un eje
largo alto subclavicular izquierdo emergiendo del arco
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Fig. 1. Detalles morfoldgicos ecocardiograficos en los que se observa
en A (corte subcostal sagital de ventriculo derecho): defecto interven-
tricular subaodrtico (estrellas); septo infundibular (SI) desplazado ante-
rocefalico sin obstruir la via de salida de ventriculo derecho (VD). Las
flechas sefialan la unién VD-AP («anillo» pulmonar); la arteria pulmo-
nar derecha (PD) se presenta aneurismética. En B se remarca el «ani-
llo» pulmonar estendtico con rudimento valvular adherido y la dilatada
PD. En C (corte subclavicular izquierdo) se visualiza el origen ductal
(asterisco) de la arteria pulmonar izquierda (flecha).

aortico en donde usualmente se origina el conducto ar-
terioso (fig. 1).

La exploracién con técnica Doppler y mapeo en co-
lor posibilité el registro de dos diferentes patrones al
interrogarse ambas, la unién VD-AP y el origen ductal
de la API. En el primero se registr6é un flujo acelerado
con mosaico de colores sistélico en AP asociado a un
flujo diastdlico retrégrado que alcanz6 la zona infun-
dibular; el gradiente pico sistdlico derivado fue de 45
mmHg, mientras que en el segundo, la sefial registrada
desde aorta hacia API demostré un flujo acelerado an-
terogrado en la sistole que paulatinamente decrecia en
la misma direccién durante la didstole, el gradiente
pico sistolico fue de 70 mmHg (figs. 2 y 3). No se ad-
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(A) y en el ductus
(B). Obsérvese el flujo «to and fro» tipico de la estenosis/insuficiencia
pulmonar (superior), y de alta velocidad continuo in decrescendo ha-
cia la didstole (inferior).

Fig. 3. La composicion ecografica Doppler color demuestra la turbu-
lencia sistolica en pulmonar (A); el color rojo en el mismo vaso en
diastole refleja la incompetencia sigmoidea. En C y D se observa la
morfologia ductal y de la arteria pulmonar izquierda, con la correspon-
diente aceleracion turbulenta en color a ese nivel.
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virti6 turbulencia alguna del flujo a través de la CIV
de lo que se dedujo que la presién en ambos ventricu-
los era similar. La enferma fue remitida a la sala qui-
rirgica con el diagndstico de ausencia valvular pulmo-
nar, comunicacion interventricular, origen ductal de
arteria pulmonar izquierda, estenosis de la unién VD-
AP, presién sistdlica normal en el territorio vascular
del pulmén izquierdo e hipertension arterial pulmonar
derecha; esta morfologia y dindmica cardiovascular
delineada con eco 2-D-Doppler color fue confirmada
en la cirugia. La técnica operatoria incluyé el cierre de
CIV, ampliacién «anular» con parche y reimplante de
la API al tronco pulmonar. La enferma fallecia 3 h
después en la unidad de cuidados intensivos con un es-
tado de bajo gasto cardiaco severo y no se concedio el
estudio autépsico.

COMENTARIO

Se han publicado hasta la fecha menos de una
treintena de casos con la rara combinacién de SAVP
y origen adrtico de API; aun con menor frecuencia se
describe este vaso como ausente 0 como continua-
ciéon de un conducto arterioso permeable. En un in-
forme bibliogréfico se resefia la evolucién de un lac-
tante portador de SAVP y origen ductal de la API en
quien se constata la desaparicién angiografica de di-
cha arteria dos afios después de la primera investiga-
cién hemodindmica. Esta dramdtica evolucién de la
permeabilidad angiografica en la API se supone que
es consecuencia del cierre precoz y/o progresivo del
conducto arterioso; desde la perspectiva tedrica, este
comportamiento ductal podria explicar la ausencia de
aquel vaso en no pocos casos que ya han sido publi-
cados*>89,

El diagndstico del SAVP pre o posnatal es facilmen-
te reconocible con la exploracién ecocardiogréfica bi-
dimensional; se sospecha de inmediato al visualizar la
dilataciéon aneurismadtica del tronco pulmonar y en es-
pecial de su rama derecha. Se ratifica observando una
imagen nodular irregular, pequefia, que implantada en
un «anillo» pulmonar estrecho ocupa s6lo una parte de
la luz de su orificio circular; otras anomalias intracar-
diacas que acompaiian al sindrome también se recono-
cen sin dificultad.

En nuestra enferma no fue posible definir la con-
fluencia de ambas ramas pulmonares, ya que no se ob-
servé la normal emergencia de la API; sélo se sospe-
cho su origen anémalo tras una minuciosa exploracion
al visualizar desde un eje largo subclavicular izquierdo
la presencia de una estructura vascular, que emergien-
do desde el arco adrtico, se dirigia hacia el pulmén iz-
quierdo, siendo su didmetro menor de un tercio del co-
rrespondiente a la rama pulmonar derecha.

El estudio con Doppler-color contribuy6 a la detec-
cién de dos patrones diferentes de flujo. Con la mues-
tra continua interrogando la salida del VD se obtuvo el
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registro tipico del SAVP: turbulencia sistélica anter6-
grada en tronco y APD, asociado a flujo retrégrado
diastélico hacia el infundibulo pulmonar. Cuando se
interrogé el vaso interpretado como API se obtuvo un
registro de flujo turbulento anterégrado durante todo el
ciclo cardiaco cuya elevada aceleracién inicial decre-
cia a lo largo de la didstole. Como fue mencionado en
la descripcion del caso, el registro de diferentes gra-
dientes sistdlicos determinados en cada territorio vas-
cular pulmonar permitié deducir que el derecho tenia
hipertension moderada mientras que en el izquierdo la
presion sistdlica arterial era normal.

Dada la direccion espacial de 1a API en esta peculiar
condicién anatémica, el patrén de flujo Doppler no
distingue el conducto arterioso restrictivo de una este-
nosis proximal en la propia rama pulmonar (ambos re-
gistros pueden ser similares). El nacimiento ductal de
la API se dedujo por: a) el sitio de su emergencia en el
arco aortico (cualidad que fue confirmada en cirugia),
y b) porque la estenosis proximal de la API sélo se
describe (por imagen angiogrifica o determinacién au-
topsica) en muy limitados casos y en esencia cuando
el orificio de emergencia estd ubicado en aorta ascen-
dente (usualmente entre 3 y 20 mm mds alld de la pro-
pia vdlvula adrtica)>>*,

Desde la perspectiva clinica, la gran mayoria de
enfermos con esta patologia combinada presenta un
severo distrés respiratorio e insuficiencia cardiaca
congestiva que obligan a largos periodos de soporte
ventilatorio mecanico; debido a la elevada mortalidad
s6lo con tratamiento médico se aconseja una repara-
cion quirdrgica precoz, en especial para evitar la pérdi-
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da potencial de la API como consecuencia del cierre
ductal. Aun asi, en las referencias bibliogréficas anali-
zadas la mortalidad operatoria supera el 70-75%°1°,
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