] ComuNicAciONES BREVES

Atresia pulmonar con septo integro asociada a estenosis

adrtica severa

Juan R. Peraira?, Margarita Burgueros®, Isabel Estebanc, Luis Garcia-Guereta®, Maria D. Rubio®

y Francisco J. Alvarez-Ferreira®

aServicio de Cardiologia. Hospital Universitario Puerta de Hierro. Madrid. *Servicio de Cardiologia Pediatrica.
Hospital Universitario La Paz. Madrid. °Servicio de Anatomia Patol6gica. Hospital Universitario La Paz.

Madrid. Espana.

La atresia pulmonar con septo integro es la obstruccion
completa del tracto de salida del ventriculo derecho por la
vélvula pulmonar atrésica, sin defecto septal interventri-
cular y con un flujo pulmonar dependiente de un ductus.
Se acompafa de otras anomalias morfolégicas. La aso-
ciacion a estenosis adrtica es extremadamente infrecuen-
te y los casos publicados son excepcionales.

Presentamos el caso de una primipara de 19 afios en
la que un ecocardiograma fetal evidencié atresia pulmo-
nar con septo integro. La recién nacida presenté desatu-
racion y soplo sistélico en el foco aértico. Un ecocardio-
grama mostr6é una atresia pulmonar con el septo integro
y una valvula adrtica bicuspide engrosada y estendtica.
Evolucion6 hacia el bajo gasto sistémico, incontrolable y
mortal.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Atresia infun-
dibular. Atresia pulmonar. Estenosis adrtica.

Pulmonary Atresia With Intact Ventricular Septum
Associated With Severe Aortic Stenosis

Pulmonary atresia with intact ventricular septum is the
complete obstruction of the right ventricular outflow tract
due to pulmonary valve atresia in the absence of ventricu-
lar septal defect. Pulmonary flow is dependent on the
ductus arteriosus. Other morphological anomalies are
also present. Aortic stenosis in association with pulmo-
nary atresia with intact ventricular septum is extremely in-
frequent, and very few cases have been described.

We report a 19-year-old primiparous woman in whom
the fetal echocardiogram showed pulmonary atresia with
intact ventricular septum. The neonate had low oxygen
saturation and a systolic murmur originating in the aorta.
An echocardiogram showed pulmonary atresia with intact
ventricular septum and a bicuspid, thickened, stenotic
aortic valve. Low cardiac output ensued and could not be
controlled, and the infant died.

Key words: Congenital heart disease. Infundibular atre-
sia. Pulmonary atresia. Aortic stenosis.
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INTRODUCCION

En la atresia pulmonar con septo integro (APSI) se
observa una obstruccidon completa del tracto de salida
del ventriculo derecho por una vélvula pulmonar atré-
sica no asociada al defecto septal interventricular.
Debe existir un conducto arterioso permeable respon-
sable del flujo sanguineo pulmonar'. La asociacién
con estenosis adrtica es muy infrecuente y los casos
descritos en la bibliografia son excepcionales.
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Presentamos el caso de una primipara de 19 afios en
la que se observé APSI en un ecocardiograma fetal a
las 24 semanas de gestacion. La recién nacida presentd
desaturacién y soplo sistélico eyectivo en el foco adr-
tico. Un ecocardiograma revel6 una APSI y una valvu-
la adrtica bicuspide engrosada y estendtica. La pacien-
te evolucion6 hacia el bajo gasto sistémico
incontrolable y fallecio.

CASO CLIiNICO

Primipara de 19 afios, sin antecedentes patoldgicos
de interés, a la que se realizé un ecocardiograma fetal
que reveld una APSI, un ventriculo derecho hipoplé-
sico e imdgenes sugerentes de sinusoides coronarios
en el Doppler color. El parto fue a término y se ins-
taurd tratamiento con prostaglandina-E1 en dosis de
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Fig. 1. Exploraciones complementarias iniciales. A: electrocardiogra-
ma de la paciente a las 2 h de vida: se observa taquicardia sinusal, eje
eléctrico a 60°, P. pulmonale, disminucién de fuerzas del ventriculo
derecho y signos de sobrecarga sistdlica del ventriculo izquierdo. B:
radiografia de térax a las 2 h 30 min de vida, en la que se observa car-
diomegalia moderada.

0,03 pg/kg/min. Al nacimiento se objetivo desaturacion
leve, latido hiperdindmico, titilaciéon y soplo sisto-
lico eyectivo III/VI en el foco adrtico. La presién ar-
terial era de 50/32 mmHg y la frecuencia cardiaca de
148 lat/min. La radiografia de térax mostré una cardio-
megalia moderada y en el electrocardiograma (ECG) se
observé taquicardia sinusal, eje a 60°, P. pulmonale,
disminucién de fuerzas del ventriculo derecho y signos
de sobrecarga sistdlica de ventriculo izquierdo (fig. 1).
A las 2 h de vida se realiz6 un ecocardiograma (fig. 2)
que mostré APSI, hipoplasia de la vélvula tricdspide,
del cuerpo y del infundibulo del ventriculo derecho, si-
nusoides, un conducto arterioso permeable, una vilvula
adrtica bicuspide engrosada y estendtica (con gradiente
maximo de 45-50 mmHg) y un ventriculo izquierdo di-
latado con paredes hipertréficas. Se planted la realiza-
cion de una valvulotomia pulmonar con catéter de ra-
diofrecuencia, una fistula sistemicopulmonar y, segin
la evolucién, una valvulotomia adrtica. Sin embargo, la
paciente presentd un empeoramiento progresivo, con
bajo gasto cardiaco incontrolable, y falleci6 a los 4 dias
de vida. El estudio necroscépico (fig. 3) confirmé los
hallazgos ecocardiograficos descritos.
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Fig. 2. Ecocardiograma a las 2 h de vida. A: plano subcostal: se obser-
va una valvula adrtica engrosada (flecha). B: eje corto paraesternal: se
observa atresia de la vélvula pulmonar (flecha) con dilatacion del tron-
co de la arteria pulmonar (TP). Al: auricula izquierda; Ao: vélvula aorti-
ca; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

DISCUSION

La APSI es una cardiopatia congénita infrecuente
(0,7% del total) que se caracteriza por una obstruccién
completa en el tracto de salida del ventriculo derecho
debida a una vdlvula pulmonar atrésica (con la ca-
racteristica fusién de sus 3 comisuras) no asociada a
defecto del tabique interventricular. Debe existir un
conducto arterioso permeable responsable del flujo
sanguineo pulmonar'. Se acompaiia de varias anoma-
lias morfoldgicas. El ventriculo derecho puede ser pe-
queiio, de tamafio normal o dilatado (con paredes adel-
gazadas y asociado a insuficiencia tricuspidea). Los
casos en los que el ventriculo derecho es pequefio
constituyen el denominado sindrome del ventriculo
derecho hipoplasico (SVDH), caracterizado por APSI
y valvula tricispide hipopldsica, con un anillo y unos
musculos papilares poco desarrollados. Cuando el
ventriculo derecho es de tamafio normal o estd dilata-
do, la védlvula tricispide tiene un tamafio practicamen-
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te normal y puede ser severamente insuficiente®3. La
auricula derecha estd dilatada y puede tener un aspecto
aneurismdtico en el ecocardiograma si existe insufi-
ciencia tricuspidea. La sangre procedente de la circula-
cion sistémica sale del corazén derecho a través de un
foramen oval permeable (0 comunicacion interauricu-
lar). El tronco y las ramas pulmonares estdn bien for-
mados. La auricula izquierda estd ligera o moderada-
mente dilatada debido a que recibe el retorno venoso
sistémico y pulmonar. El ventriculo izquierdo estd
agrandado y se altera la distensibilidad y la contractili-
dad. Como resultado de la presion elevada en el ven-
triculo derecho, las conexiones embrionarias de la ca-
vidad ventricular con la circulacién coronaria
persisten, constituyendo los denominados sinusoides,
que estan conectados con el lecho capilar miocardico
y, a través de éste, con las arterias coronarias epicardi-
cas*. Los sinusoides llevan sangre poco oxigenada al
miocardio y pueden terminar en una forma ciega’, ex-
puestos a altas presiones sistdlicas que llevan a la hi-
pertrofia de la capa media de las arterias intramurales®
y al agrandamiento progresivo de los sinusoides, que
puede culminar en rotura miocérdica’. Otra conse-
cuencia de la existencia de sinusoides que se comuni-
can con una o ambas arterias coronarias es un fendme-
no de «robo» isquémico del lecho capilar coronario
durante el flujo diastélico, en el que se produce paso
de sangre desde las coronarias a los sinusoides y, final-
mente, al ventriculo derecho, e incluso se puede pro-
ducir un infarto’. En ocasiones pueden existir esteno-
sis en los sinusoides y, al depender la circulacién
coronaria del ventriculo derecho, aumentar el riesgo
de isquemia y muerte. Se han descrito otras anomalias
en la circulacion coronaria, como fistulas!, estenosis o
atrofia coronarias®. En este ultimo caso, caracteristico
de corazones con hipoplasia del cuerpo del ventriculo
derecho, los vasos coronarios distales son suplidos por
comunicaciones con el ventriculo derecho, por lo que
la circulacion coronaria depende de éste. A no ser que
el feto desarrolle una insuficiencia tricuspidea severa,
no se produce insuficiencia cardiaca congestiva (con
derrame pleural y pericardico y ascitis) y la incidencia
de muerte fetal es baja*!°. Las manifestaciones clinicas
en el recién nacido son cianosis, hipoxemia, acidosis
metabdlica e insuficiencia cardiaca derecha e izquier-
da. Los excepcionales casos de supervivencia sin in-
tervencion después del periodo neonatal presentan
subdesarrollo fisico>. En el ECG se observan fuerzas
ventriculares derechas normales (en algunos casos de
SDVH) o aumentadas y crecimiento auricular derecho.
La radiografia de térax muestra una silueta cardiaca
normal en el SVDH, mientras que si el ventriculo de-
recho es de tamafio normal o estd dilatado se observa
una dilatacién de cavidades derechas®. El prondstico
es habitualmente malo sin tratamiento'', con més de
un 50% de mortalidad al mes®. La supervivencia pos-
natal depende de la permeabilidad del conducto arte-
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Fig. 3. Anatomia patoldgica. A: imagen macroscopica del corazén de
la paciente que muestra un sinusoide (flecha) en el apex ventricular
derecho, junto al septo interventricular. B: imagen macroscopica que
muestra engrosamiento de las 2 valvas de la vélvula adrtica (flechas
amarillas) e hipertrofia ventricular izquierda significativa (flecha roja).
C: imagen microscopica de masculo papilar de ventriculo izquierdo.
Tincion hematoxilina-eosina: se observan signos de isquemia parchea-
da (margen superior izquierdo y derecho), con citoplasma mas eosi-
ndfilo, nicleos hipercromaticos y picnoéticos.

rioso; de ahi que sea necesaria una infusién continua
de prostaglandina-El, ya que el cierre del conducto
conllevarfa la muerte®. Puede haber casos con atresia
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infundibular importante que limitan el éxito de una
valvuloplastia pulmonar. Con tratamiento quirtirgico'?
se puede conseguir una supervivencia elevada.

La asociacion de APSI a estenosis adrtica es muy in-
frecuente y su descripcion en la bibliografia es excep-
cional, ya sea de forma aislada'® o formando parte del
sindrome de ventriculo derecho hipopldsico'*. La evo-
lucién suele ser mala, como en nuestra paciente, posi-
blemente por fallo ventricular izquierdo de origen mul-
tifactorial. Las alteraciones que pueden llevar a dicha
situacion son isquemia miocdrdica y dilatacién ventri-
cular izquierda. La primera puede producirse por robo
de sangre del lecho coronario y aporte de sangre poco
oxigenada (procedente del ventriculo derecho) por los
sinusoides, hipoperfusion coronaria debida a hipoper-
fusion sistémica por la estenosis adrtica y reduccién de
la presion arterial diastdlica adrtica por efecto de la
prostaglandina-E1. La segunda puede deberse a una so-
brecarga de presion causada por la estenosis adrtica.
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