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PRESENTACION DEL CASO:

Un hombre de 33 afios fue internado en el hospital por
enfermedad cardiaca congénita.

El paciente habia tenido cianosis intermitente de los
labios desde su nifiez temprana y a la auscultacion del cora-
z6n tenia un soplo.

Estuvo consultando por tres ocasiones antes
de la edad de 7 afios por neumonitis recurrente. Un oftal-
mologo le encontrd microftalmia bilateral con blefarop-
tosis.

25 afios antes de su internamiento una cateterizacion del
coraz6n derecho reveld que la presion fue de 60/20 mmHag.
en la arteria pulmonar, 60 mmHg. en el ventriculo derecho
y 0 mmHag. en la auricula derecha. El contenido de oxige-
no fue de 12.7 volimenes o/o en la arteria pulmunar,
13.1 vol. o/o en el ventriculo derecho, 12 vol. o/o en |z
aurfcula derecha y 10.5 vol. o/o en la vena cava superior.
Estudios radiograficos demostraron de manera dudosa un
anillo adrtico, una anomalia vascular en el 16bulo superior
derecho y enfermedad del |6bulo medio derecho. Se le
hizo una toracotomfa intentando corregir las anomalias. Un
aneurisma de la rama segmental superior de la arteria pul-
monar fue observada con obstruccién parcial del bronquio
de los l6bulos medio y superior derecho. Un arco aortico
del lado derecho también fue observado sin anillo vascular.
La arteria inominada pasaba posterior al es6fago haciendo
una pequefia prominencia en su luz.

Para la adolescencia, el paciente estaba asintomatico y
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hacia trabajos manuales pesados. Un afio antes de su inter-
namiento comenzé a tener ataques pasajeros de taquicar-
dia que ocurrian una vez al mes. 4 meses antes de internar-
se sinti6 un dolor agudo y sordo en la parte media de la
espalda, la parte izquierda del cuello, el hombro y brazos
izquierdos.

El dolor ocurria cinco o seis veces diaria sin relacion a la
actividad del paciente, duraba dos o tres minutos y se mejo-
raba con el reposo.

Al mismo tiempo él comenz6 a cansarse facilmente y
a tener ligera disnea de esfuerzo y una ortopnea de dos
almohadas. También se quejaba de episodios de tonteras
varias veces al mes caracterizados por vision borrosa que
desaparecfa al cabo de unos segundos sin pérdida de la
conciencia, No habia cambios objetivos notados por obser-
vadores familiares durante estos ataques.

Se le recetd furosemida sin mejoria

El paciente no tenia historia de tos, hemoptisis, dolor
en la parte anterior del térax, disnea nocturna paroxistica,
edema, sincopes o convulsiones.

Examen fisico: Temperatura 36.6°C oral; pulso 75/min.,
respiracion 16/min., P.A. 120/60 mmHg. en el brazo dere-
cho y 110/50 en el brazo izquierdo.

El paciente era alto y delgado pero sin las caracteristicas
del sindrome de Marfan. La cabeza lucia pequeiia y se
observé blefaroptosis bilateral. El examen del fondo de ojo
no pudo observarse bien. El arco del paladar era alto y los
dientes estaban cariados. La presion venosa yugular era
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normal. Los pulsos carétidos eran de dos cruces bilateral-
mente con una intensidad normal. ;Los pulmones estaban
claros. Un impulso del ventriculo derecho se sentia en
la pared del torax y se palpaba ligeramente el chasquido de
cerradura de la vélvula pulmonar.

No habia thrill o impulso atribuible al ventriculo izquier
do. S 1 era normal, S 2 estaba dividido ampliamente y casi
fijo con aumento del sonido de cierre de la valvula pulmo-
nar. Un soplo grado I/VI de eyeccion sistélica fue oido ma-
ximamente en el segundo espacio intercostal izquierdo.
No habia clicks, S3éS4 06 soplo diastélico audible. Los
pulsos estaban presentes y simétricos en las extremidades
superiores e inferiores. La columna vertebral era normal y no
se producia dolor al palparla. El higado y el bazo no eran
palpables. Examen del recto y de los genitales fue nega-
tivo. No habia edema periférico, dedos en palillo de tambor
o cianosis. El examen neurolégico fue negativo.

La orina era normal. El hematbcrito 47.7 o/o y la he-
moglobina 16.9 g. o/o. El conteo de blancos 5,600 con
75 o/o segmentados neutréfilos, 18 o/o linfocitos 5 o/o
monocitos y 2 o/o eosindfilos. El conteo de plaquetas
fue de 188,000. El tiempo de protrombina y el parcial de
tromboplastina fueron normales. El nitrégeno uréico fue
de 12 mg., el fésforo 2.3 mg., la creatina 1.1 mg., la gluco-
sa 70 mg., la bilirrubina 0.3 mg., el calcio 0.6 mg., los tri-
glicéridos 304 mg., el colesterol 177 mg., la tiroxina 7 ug.,
y la proteina 7.8 g. (albdmina 4.4 y globulina 3.4 g.o/o0). El
Na 142 mEq., el K 4 mEq., el Cl 100 mEq. y el CO2 25
mEq./l., la SGOT fue 27 U, la LDH 111 U y la fosfatasa
alcalina 3.3 U Bodansky. Un examen serologico para sifilis
fue negativo.

Un electrocardiograma demostré un ritmo normal con
frecuencia de 70/min. El intervalo PR era de 0.18 seg., el
QT 0.36 y el eje eléctrico principal estaba en mas de
75°. El patrén de bloqueo incompleto de la rama derecha
del haz de His estaba presente.

Una radiografia del térax demostré que habia ligera

Figura No.2.— Radiografia del térax mostrando ligera
hipertrofia cardiaca y un arco adrtico del lado derecho..
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cardiomegalia con una proporcidén cardiotoracica de 15.5:
28.9. Habia un redondeamiento moderado del vértice cardia
co.

La base del corazon parecia estrecha en la proyeccion
frontal y ligeramente mas ancha que lo normal en la vista
lateral. Una sombra vascular prominente se proyectaba a la
derecha de la traquea y el mediastino superior. Habia evi-
dencia de un aumento moderado del flujo sanguineo en los
vasos pulmonares particularmente en la parte alta de los
pulmones. El parenquima pulmonar aparecia claro y la pleu-
ra y los huesos del térax eran normales. Se hizo una cateteri-
zacion cardiaca al tercer dia de su internamiento.

DISCUSION
Dr. Mariano Defilld R.

Jefe del departamento de Medicina Interna UNPHU,
Jefe del departamento de Cardiologia, Hospital Dr.
Robert R. Cabral.

Iniciaré la discusion comentando los hallazgos del ca-
terismo cardiaco efectuado 25 afios antes de su interna-
miento, cuando él tenfa 8 afios de edad.

De inmediato nos llama la atencion el aumento de satu-
racion de oxigeno en la sangre a nivel de la auricula derecha,
1.5 vol. o/o, més que a nivel de la vena cava superior sugi-
riendo contaminacion de sangre venosa por arterial a este ni-
vel.

No se nos informa de la saturacion de la vena cava infe-
rior lo que hubiese sido de gran valor en caso de un retorno
venoso pulmonar anémalo.

La elevacion moderada de presion en la arteria pulmo-
nar, 60/20 mmHg., era principalmente debida al aumento
de flujo, puesto que si asumimos que existia un indice
cardiaco normal de 3.5 L/min./m.2, un consumo de oxige-
no normal de 120 cc. por m2 y una saturacion arterial de
oxigeno normal vista la ausencia de cianosis o dedos en pali-
llo de tambor, la resistencia vascular pulmonar podria esti-
marse en unas 3 unidades que seria normal. Este caso en-
tonces no presenta un problema diagnéstico pero provee
una oportunidad de evaluar como los hallazgos se agrupa-
rfan dentro del cuadro de un defecto septal interauricular.

La comunicacién interauricular es la anomalia congénita
cardiaca mas frecuente en adultos constituyendo un 40 0/o
de los casos.

Un 70 o/o de ellos son del tipo ostium secundum loca-
lizdndose en la fosa oval, en la parte media del septum, un
10 4 15 o/o se sitGan en la parte alta del septum denomi-
nandosele tipo seno venoso, éste frecuentemente se asocia
a un drenaje andémalo de las venas pulmonares derechas en
la uniébn entre la vena cava superior y la auricula derecha;
este tipo puede sospecharse en una radiografia de torax
por ausencia de la sombra de la vena cava superior en su
sitio habitual, por encontrarse desplazada hacia la izquierda,
un abultamiento localizado indicando la entrada de la vena
pulmonar derecha en la vena cava superior y por Gltimo un
aparente aumento del flujo pulmonar derecho.

Ademads este defecto puede interferir con la region del
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nodulo sinusal y en este caso ondas P de auricula izquierda
podrian verse en el E.C.G. como dato diagnéstico. El
104 150/0 restante de los C.1.A. se debe a la forma parcial
de defectos de cojines endocardicos, estando el defecto
situado bajo en el septum con su base a nivel de los anillos
mitral y tricGspide, son los tipos ostium primum. Este de-
fecto se acomparia de una hendidura de las valvas de la mi-
tral o de la tricispide lo que ocasiona una regurgitacion
valvular,

Figura No.3.— Vista anteroposterior del estudio del

ventriculo izquierdo mostrando un arco aortico derecho
con una arteria subclavia izquierda aberrante.

Fisiologicamente cabe sefialar que el cortocircuito o
shunt de izquierda a derecha que ocurre en las C.l.A. no
obedece al minimo gradiente existente entre la auricula iz-
quierda y la derecha sino mas bien a la distensibilidad au-
mentada de la pared delgada del ventriculo derecho en
comparacion con la del izquierdo, lo que permite que
cuando ambos ventriculos se llenan con la misma presion,
el ventriculo derecho lo hace con un volumen mas grande
y por tanto el flujo pulmonar estd muy aumentado. Esto
por supuesto no sucede en el neriodo neonatal, al igual
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que en la vida intrauterina, debido al aumento significativo
de la presion en la arteria pulmonar y al aumento de grosor
relativo del ventriculo derecho, los que minimizan el cor-
tocircuito de izquierda a derecha y por el contrario podrian
producir un shunt de derecha a izquierda, incluyendo una
preferencial de la vena cava inferior a través del defecto.

Otro dato que favorece la C.I.A, es la historia de pneu-
monia recurrentes en la nifiez.

A la edad de 8 afios un anillo aértico con una anomalia
vascular de los I6bulos superior y medio del pulmén dere-
cho fue sospechado y se creyd que ésto era responsable de
las infecciones a repeticion, por lo que se procedi6 a efectuar
una toracotomia.

La toracotomia demostré un aneurisma de la arteria
pulmonar, un arco adrtico derecho y una arteria innomina-
da anormal corriendo a la izquierda detras del eséfago
pero sin obstruirlo,

No habia ningin conducto arterioso. El defecto septal
auricular no fue cerrado en esa época por estar en el afio
1951, dos afios antes de que Gross y col reportaran el
primer caso de cierre quirtrgico de un C.|.A.

El curso subsecuente de este paciente fue excelente
como es usualmente para la C.I.A., muchos de los cuales
viven bien hasta la edad adulta o hasta la vejez, sin embar-
go, disnea, fatiga y ocasionalmente ortopnea aparecen fre-
cuentemente entre la tercera y sexta década de la vida.

Las complicaciones usuales de la C.l.A. son basicamen-
te tres: 1)— Hipertension pulmonar, la que es menos fre-
cuente y usualmente de aparicion mas tardia que otros
cortocircuitos de izquierda a derecha. Zaver y Nadas repor-
taron enfermedad vascular pulmonar obstructiva en 6 o/o
de 300 casos de C.l.A. Siltman en 129 casos de adultos
encontrd hipertension pulmonar en 10 o/o de aquellos por
debajo de 40 afios y un 30 o/o en los mayores de esa edad.

Con el desarrollo de la hipertension pulmonar y la con-
secuente hipertrofia del ventriculo derecho se va disminu-
yvendo su distensibilidad, llegdndose hasta la inversion del
cortocircuito y la aparicion de cianosis. El dolor toréacico
experimentado al final por este paciente nos parece es
explicado por su hipertension pulmonar.

2)— Disfuncién del ventriculo izquierdo por enfermedad
de coronaria o hipertension arterial, ésto al aumentar la
presion de llenado del ventriculo izquierdo aumenta el
shunt de izquierda a derecha, agravando la sobrecarga de
este y conllevando a su insuficiencia, ésto es responsable
de la aparicion de sintomas en los CIA envejecidos y mas
ain de la alta mortalidad quirGrgica en aquellos con mas de
50 afios, 33 o/o.

3)— La aparicion de arritmias auriculares sobre todo la
fibrilacion auricular. Esta Gltima ocurre en 27 o/o de los
casos operados en la Clinica Mayo, por encima de 45 afios.
En la historia que nos ocupa hay datos sugestivos de una
taquiarritmia paroxistica.

Es digno de mencionarse que la endocarditis infecciosa
es inusitadamente rara en los CIA tipo ostium secundum.

Existian datos al examen fisico indicativos de una CIA
con hipertension pulmonar. Tales como soplo sistélico
eyectivo en foco pulmonar, RP2 desdoblado ampliamente
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[Figura No.4.— Angiograma selectivo de la pulmonar derecha
revelando un aneurisma fusiforme de la rama segmental del
apice de la arteria a el l6bulo superior derecho (flecha) y

estenosis de una de las ramas principales a el lobulo inferior
derecho (flecha).

de manera fija y muy acentuado asi como un
impulso ventricular derecho acentuado, al mismo tiempo
habia evidencias de que el shunt de izquierda a derecha era
minimo: el soplo sistélico en foco pulmonar eragr.1/VI
siendo usualmente un gr. II 6 III/VI, no se escuchaba un
retumbe diastélico tricuspideo funcional.

No nos cabe dudas de que la hipertensiobn pulmonar
habia aumentado en los Gltimos afios.

El ECG mostraba un bloqueo incompleto de rama dere-
cha, lo que muy frecuentemente se presenta en las CIA
tipo secundum, siendo indicativo de sobrecarga diastdlica
del ventriculo derecho. La ausencia de desviacion axial
izquierda, més alla de —30° asi como hipertrofia ventricu-
lar izquierda descarta un defecto de cojinetes endocardicos,
CIA tipo ostium primun y finalmente tendencia del eje
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de la onda P en este trazado no es lo suficiente como para
sugerir una CIA tipo seno venoso.

Las radiografias del torax tomadas en la admision re-
ciente muestran un aumento muy ligero del ventriculo de-
recho y la arteria pulmonar principal. Las ramas del hilio y
en la periferia del pulmén son algo grandes pero dentro de
Iimites normales. Estos hallazgos son consistentes con un
shunt pero no son llamativos. No hay evidencia definitiva
de aneurisma como se describi6é en la toracotomia hace 25
afos. Sin embargo, ramas en el l6bulo superior derecho se
superponen unas con otras asi que una dilatacion aneuris-
mética de alguna rama puede estar oscurecida. E| arco aorti-
co esta del lado derecho y es pequeiio. No tenemos examen
con bario del esdfago pero hay un ligero desplazamiento
de la traquea hacia la izquierda y hacia adelante por el arco
aortico.

La vascularidad si estd aumentada es muy poca cosa.
Sin embargo, todos hemos sido engafiados al ver pacientes
adultos con una proporcion en los flujos sistémico sobre
pulmonar de 4 4 1 y hasta mas, con una vascularidad
minima aumentada radiograficamente. La arteria pulmonar
principal y sus ramas se esperaria que estuvieran mas pro-
minentes si este paciente tuviera hipertension pulmonar
severa como parece tener clinicamente.

Aneurismas de la arteria pulmonar han sido reportados
raras veces como lesiones aisladas siendo lo usual que ocu-
rran asociadas con hipertension pulmonar, se desarrollan
maés alla de un érea de estenosis valvular o de una estenosis
de una rama periférica de la arteria pulmonar o infecciosos
como sifilis o endocarditis infecciosa. No habia en este caso
drenaje anormal de las venas pulmonares. Un arco aortico
derecho ocurre en 20 o/o de los casos de tetralogia de Fa-
llot y de tronco arterioso. En este caso fue otro hallazgo
sin relacién a la patologia principal.

En afios recientes ha habido interés en la alta frecuencia
de prolapsos de la valvula mitral en asociacion con un
defecto del tabique interauricular tipo secundum. Ventricu-
logramas izquierdos han mostrado evidencia de esta com-
plicacion en 37 o/o de los pacientes con este desorden y en
cerca de la mitad de ellos no ha habido soplos de regurgita-
cion. Los Doctores Liberthson y Boucher revisando la expe-
riencia con 235 pacientes adultos con un defecto secundario
del tabique interauricular encontrando que solamente 40/o de
ellos tenian regurgitacion mitral apreciable y la mayoria de
estos pacientes tenian valvulas engrosadas mas que mixoma-
tosas las que son encontradas en otros casos de prolapso
mitral. Esto trae a la mente dos puntos: 1)— es la bien co-
nocida mas alta frecuencia de fiebre reumatica en pacientes
con un defecto del tabique interauricular asociado con ta-
quiarritmias y dolor en el pecho su presencia en este pa-
ciente puede considerarse como una alternativa a la hiper-
tensiéon pulmonar como causa del dolor toracico. Los ma-
reos y vision borrosa podrian relacionarse a la taquiarritmia
pero tenemos poco para sustanciar esa hipotesis. La fatiga,
disnea y ortopnea son dificiles de explicar sin evidencia de
un shunt grande de izquierda a derecha, una hipertension
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pulmonar mas severa, cardiomegalia o insuficiencia cardia-
ca congestiva,

El paciente era alto y delgado sin las caracteristicas del
sindrome de Marfan. El tenia un habitus gracilis con palada
ogival muy caracteristico de los CIA tipo secundum.

Otra pregunta permanece sincontestar {Qué sindromes
vienen a la mente cuando un paciente tiene un defecto
auricular tipo secundum, un arco adrtico derecho, un aneu-
risma de la arteria pulmonar y una cabeza pequefia?
Yo no sé de ninguno, pero hay varios sindromes en que
anomalias del esqueleto estan asociadas con anomalias car-
diovasculares., El primero es el sindrome de Turner con un
cuello alado, estatura corta e infantilismo sexual en un
paciente femenino con coartacion de la aorta. El segundo
es el sindrome de Williams con ojos separados, una frente
amplia, una nariz muy prominente, dando la imagen de
cara de duente, esta particularmente asociado con estenosis
aortica supravalvular e hipercalcemia pero ocasionalmente
con estenosis de las valvulas aorticas o pulmonar. El tercero
es el sindrome de Marfan con aracnodactilia, ademas de
otras anomalias del esqueleto y del tejido conectivo asocia-
dos con prolapso de la véalvula mitral, dilatacidon diseccion
O regurgitacion en la aorta y ocasionalmente un
defecto en el tabique interauricular. El cuarto es el sindrome
de Down, mongolismo o trisomia 21, el cual esta asociado
con defecto de cojines endocérdicos, siendo él un canal
auriculoventricular completo su forma mas comin. El
quinto es el sindrome de Ellis-van Creveld una combina-
cion de enanismo y polidactilia con defectos del ectoder-
mo asociados con una auricula coman. El sexto es el sin-
drome de Holt-Oram con hipoplasias del pulgar y del
radial usualmente asociadas con un defecto del tipo secun-
dum del tabique interauricular. El séptimo es el sindrome de
Noonan cuyas manifestaciones extracardiacas incluyen un
paladar ogival y anomalias oculares variadas y criptorquidia.
Los cromosomas son normales. Se considera como el Tur-
ner del hombre. Las anomalias cardiacas congénitas mas
frecuentes son estenosis pulmonar valvular y CIA.

En conclusion creo que este hombre joven ademas de su
conocido arco aortico derecho y aneurisma de la arteria
pulmonar tenia un defecto auricular del tipo secundum con
un shunt de izquierda a derecha de pequefio a moderado y
moderada hipertension pulmonar, Los hallazgos fisicos su-
gieren que la hipertension era mayor que antes y que el
shunt era menor pero los hallazgos en el electrocardiograma
y las radiografias del torax estan en contra de esta interpre-
tacion,

Si la resistencia vascular ha estado aumentando por 25
anos uno esperaria encontrar mas evidencias de ello en el
presente, De hecho los hallazgos clinicos vistos como un to-
do son consistentes con los problemas hemodinamicos en-
contrados en el cateterismo cardiaco hace 25 afios.

Si uno hace estos estudios a grandes intervalos en estos
pacientes es llamativo como con tanta frecuencia no en-
cuentra cambios o los encuentra muy pequefios. En este
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caso en discusion yo sospecho que el cateterismo cardiaco
en su mas reciente internamiento revelo hallazgos muy si-
milares a los encontrados hace 25 afios. Me pregunto si
habria ahora un prolapso ligero de la valvula mitral.

Diagnosticos del Dr. Mariano Defillo Ricart:

Defecto del tabique interauricular del tipo secundario
con shunt moderado de izquierda a derecha e hiperten-
sion pulmonar moderada a importante.

Aneurisma de la rama sunerior de la arteria pulmonar de-
recha.

Arco aortico derecho con aorta descendiendo del lado
derecho.

DISCUSION ANATOMOPATOLOGICA:

Dr. Michel Kourie:

Patologo Hospital Salvador B. Gautier, Santo Domingo.
Profesor de Patologia Escuela de Medicina UNPHU.

Un ecocardiograma reveld6 movimientos paradojicos del
tabique interventricular compatible con el diagnéstico de un
defecto en el tabique interauricular y movimientos normales
de la valvula mitral.

Cateterismo del corazon derecho asi como del corazén
izquierdo fue hecho. E| catéter cruzd facilmente por una
abertura en la parte media del tabique interauricular sugesti-
vo de un defecto del tipo secundum. La presion media de la
auricula izquierda fue de 5 mmHag. y la presion media en la
auricula derecha fue de 4 mmHg. Esta presion casi igual
sugiere una comunicacion interauricular de moderada agran-
de la cual fue confirmada por oximetria. La satura-
cion de oxigeno era de 72 o/o en la vena cava superior y
86 o/o en la auricula derecha, ventriculo derecho y arteria
pulmonar. La proporcion del flujo pulmonar sobre el sisté-
mico fue de 3.3:1.0.

La presion en la arteria pulmonar fue de  55/12 mmHg.
con una presion arterial sistémica simultanea de 140/75
mmHg. Es interesante que la presion en la arteria pulmo-
nar habia cambiado poco en el transcurso de los 25 afios en
que se hizo el estudio inicial. No habia evidencia de esteno-
sis o insuficiencia de la valvula pulmonar. La resistencia
arteriolar pulmonar y el gasto cardiaco fueron normales.
Para delinear las arterias sistémicas y pulmonares se hizo an-
giografia pulmonar de dos planos y ventriculografia izquier-
da, una cineangiografia del ventriculo izquierdo mostrd
que no habia evidencias de prolapso de la valvula mitral
ni de regurgitacion. El ventriculo izquierdo aparecié normal
en tamafio y se contraia normalmente. El ventriculo fue
cateterizado desde el lado derecho del corazén pasando el
catéter a través del defecto en el tabique interauricular y
subsecuentemente a través de la valvula mitral. Una inyec-
cion adicional dentro del ventriculo izquierdo fue hecha
para demostrar la aorta toracica. Las placas demostraron
un arco aértico del lado derecho con una arteria subclavia
izquierda aberrante, Este tipo de arco derecho no tiende
a estar asociado con lesiones cardiacas congénitas en con-
traste con el tipo en el que las ramas braquicefalicas arran-
can en una imagen de espejo al origen normal en un arco
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aortico izquierdo. Este Gltimo tipo estd asociado con una
larga lista de anomalias cardiacas notablemente la tetralo-
gia de Fallot y tronco arterial comin. La distincion entre
estos dos tipos de arcos aorticos derechos se hace usual-
mente con facilidad por un examen fluoroscopico con un
estudio de ingestion de bario. El tipo con una arteria sub-
clavia izquierda aberrante produce un defecto retroesofa-
gico, mientras que el tipo de imagen en espejo no causa
identacion en el esofago.

La angiografia pulmonar confirmé la presencia de aneu-
rismas fusiformes afectando la rama segmental del apice de
la arteria del 16bulo superior derecho. Habia menos dilata-
cion aneurismatica de la rama del segmento posterior.Un
hallazgo adicional inesperado fue el de una estenosis relati-
vamente moderada de un nimero de ramas segmentadas de
la arteria pulmonar de ambos lados. La estenosis afectada
una rama de la base del pulmén derecho que subsecuente-
mente se bifurcaba para irrigar los segmentos basales pos-
teriores y medios. Del lado izquierdo habia estrechamiento
de las ramas de dos de los segmentos basales, Con frecuencia
estas constricciones no eran evidenciadas en las radiografias
corrientes del torax, atn viéndolas retrospectivamente. Es-
tenosis pulmonar periférica ha sido descrita con un name-
ro de lesiones cardiacas congénitas incluyendo defectos en
el tabique interauricular. Oram y col. revisaron 108
casos reportados de estenosis pulmonar periférica y agre-
garon nueve casos propios de ellos. Ellos llamaron la aten-
cion a una asociacion de defectos congénitos multiples
incluyendo la tetralogia de Fallot, estenosis de la valvula
pulmonar, defectos del tabique interventricular, defectos
del tabique interauricular, conducto arterioso patente y retor-
no anomalo total de las venas pulmonares. La estenosis pul-
monar periférica no se acompafia de aneurismas de la arteria
pulmonar en ninguno de estos casos y yo no he sido capaz
de encontrar un ejemplo de dicha asociacion. La estenosis
pulmonar periférica puede por supuesto estar complicada
por dilatacion post-estenética que puede simular un aneuris-
ma pero no hay evidencia de esa circunstancia en este pa-
ciente, Los aneurismas que han sido descritos en asociacion
con defectos del tabique interauricular han sido sido ge-
neralmente dilataciones aneurismaticas de la arteria pulmo-
nar principal y sus ramas hiliares mas que dilataciones loca-
les de ramas periféricas.

— Un estudiante: Ha sido mi impresion que estas areas lo-
calizados de estenosis de la arteria pulmonar pueden estar
relacionadas a infeccibn de la madre embarazada con la
rubéola ¢hubo alguna historia de este tipo en este caso?

— Dr. Kourie: No. Los aneurismas de la arteria pulmonar
estdn divididos en aquellos que afectan las grandes arterias
proximales (elasticas) y aquellos afectando las ramas perifé-
ricas pequefias (musculares). Los aneurismas estan mas co-
minmente localizados en las ramas segmentadas de cada
pulmoén como en este caso.

Las causas de aneurisma de la arteria pulmonar inclu-
yen: infecciones, las que producen aneurismas micoticos,
usualmente secundarios a endocarditis bacterina subaguda
pero ocasionalmente asociada con tuberculosis ( Rasmussen)
o sifilis. Otro tipo de aneurisma es encontrado en el sindro-
me de Hughes-Stoven, en el cual tromboflebitis venosa pro-
funda es complicada por embolias pulmonares con aneuris-
mas que se forman proximales a los émbolos. Traumatismos
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pueden ser también causa de aneurisma de la arteria pul-
monar, sin embargo, en la mayoria de los casos reportados
eran probablemente congénitos o secundarios a defectos
congénitos, ya que estaban asociados a otras anomalias
cardiovasculares tales como conducto arterioso patente
comunicacion interventricular condiciones en que una hi-
pertension pulmonar cronica puede ocurrir.

En este caso habia areas de estenosis asi como de dila-
tacion aneurismdtica. Beuren y Cols. describieron un caso
de displasia congénita de arterias de ambas circulaciones
con tortuosidad, alargamiento, formacion de aneurismas y
estenosis de vasos grandes incluyendo la pulmonar y las ar-
terias coronarias. Estos autores refirieron un segundo caso
en que las arterias pulmonares eran los Unicos vasos que
aparentemente estaban afectados, Ese paciente estaba vivo
sin embargo y otros vasos por tanto no fueron examinados
microscopicamente. Si el paciente que estamos discutiendo
es similar a esos dos es imposible de decir sin un examen
anatomopatologico de las areas de estenosis.

— Un estudiante: Dr. Defillo, podria usted decirnos los
planes para este paciente y sus ideas acerca del manejo de
pacientes con defectos en el tabique interauricular.

— Dr. Defillo: El paciente fue sometido a un cierre quirtr-
gico de su gran defecto septal interauricular de tipo secun-
dum con un parche prostético. La vélvula mitral fue apre-
ciada como normal en el manejo de la cirugia y la arteria
pulmonar con su aneurisma se considero estable, siendo
innecesario repararlo.

El manejo con defectos en el tabique interauricular varia
muchisimo de acuerdo con la edad y su manera de presen-
tarse. La mayoria de ellos se presentan en la nifiez y son
asintomaticos, viniendo a la atencion médica por sus ha-
llazgos tipicos al examen fisico. En esta situacion una in-
tervencion quirlirgica se hace mayormente como profilaxia
contra complicaciones futuras. Debido a que los defectos
en el tabique interauricular de tipo secundum pueden ser
corregidos quirtirgicamente con riesgo minimo una vez el
paciente ha pasado de la infancia, el tiempo para hacer la
operacion es por tanto opcional. Nosotros generalmente
preferimos operar antes de que el nifio alcance la edad de
ir a la escuela, Asi se minimiza la preocupacion del paciente
por su internamiento, su periodo de recuperacion y su cica-
triz quirGrgica. Los aspectos cosméticos y trauma psiquico
de la cicatriz son particularmente dignos de consideracion
en una adolescente femenina. También y aunque la morbi-
lidad y mortalidad del paciente son pequefias, si uno espera
mucho maés alla de la adolescencia uno se encuentra con una
paciente que es ya una madre joven con nifios en quien una
complicacidon quirGrgica puede tener implicaciones catas-
troficas.

Defectos en el tabique interauricular raras veces causan
defectos en los recién nacidos, pero nosotros y otros hemos
visto en ocasiones, infantes en insuficiencia cardiaca con-
gestiva severa, secundaria a un defecto muy grande de tipo
secundum. Siempre que sea posible el manejo médico de
estos nifios es preferible inicialmente, pero pueden cerrarse
quirdrgicamente si es necesario. Es digno de mencionar que
en contadas ocasiones han cerrado espontaneamente. El
paciente con un defecto en el tabique interauricular de
mayor edad con frecuencia presenta un problema difi-
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cil para su manejo caracterizado por severo, a menudo intra-
table, fallo del corazon derecho, particularmente cuando el
ritmo normal sinusal se ha perdido. El porvenir de éstos con
o sin operacion es generalmente pobre.

Aunque la hipertension pulmonar es menos comin en
pacientes con un defecto en el tabique interauricular de
tipo secundum que en aquellos que tienen otros shunts de
izquierda a derecha, puede ocurrir.

Boucher y Liberthson, en una revision reciente de adul-
tos con defectos interauriculares de tipo secundum encon-
traron que 15 o/o de los pacientes tenian hipertension pul-
monar. La presencia del sindrome de Eisenmerger es una
contraindicacién para cerrar quirGrgicamente un defecto
en el tabique interauricular. Sin embargo, ellos han cerrado
con éxito un nimero de pacientes en que su déficit estaba
complicado por hipertension y una resistencia aumentada de
las arteriolas pulmonares cuando habia un shunt de iz-
quierda a derecha residual.

En estos pacientes |os riesgos operatorios y postoperato:
rios son grandes, pero su sobrevivencia y funcionamiento
ulteriores parecen mejores que en aquellos pacientes que
con los mismos problemas no se someten a una interven-
cién quirlrgica. Esto es particularmente cierto en los pacien-
tes jovenes cuya funcion de su ventriculo derecho estaba to-
davia intacta.

En estos pacientes hay una pequefia disminucion en la
presion de la arteria pulmonar después de la cerradura del
defecto pero ni la presion ni la resistencia arteriolar pulmo-
nar retornan enteramente a lo normal.

Un estudiante: Dr. Defill6, podria usted decir algunas

palabras acerca del tamafio que debe tener un defecto en el
tabique interauricular para que usted sugiera que debe ce-
rrarse quirdrgicamente.
— Dr. Defilld: La oximetria provee solamente una aproxi-
macion de la situacion real entre las circulaciones pulmonar
y sistémica y los resultados varian considerablemente de-
pendiendo del sitio y tiempo en que se toman las mues-
tras de sangre, el status hemodinamico,la resistencia arterio-
so pulmonar vy la muestra real de oxigeno que es seleccio-
nada como la muestra venosa mezclada para el calculo del
shunt, Por tanto es importante no descansar enteramente en
un nimero especifico sacado del contexto. Reconociendo es-
te hecho, sin embargo, nosotros recomendamos cerrar un de-
fecto interauricular de tipo secundum en casi todos los pa-
cientes en quienes un shunt de izquierda a derecha es de-
mostrable puesto que la operacion conlleva un riesgo muy
pequeiio. Hay un consumo general que pacientes con un
shunt en vecindad de 1.8:1 6 2.0:1 deben ser sometidos a ci-
rugia correctiva, si no hay otros problemas. Es importante
mencionar que el tamafio del shunt no tiene que permane-
cer estatico y que shunt de izquierda a derecha puede real-
mente aumentar particularmente con el paso de los afios y
disminucidn de la distensibilidad del ventriculo izquierdo.

DIAGNOSTICOS ANATOMOPATOLOGICOS:

Defecto en el tabique interauricular del tipo ostium secun-

dum.
Arco aortico del lado derecho.
Aneurismas y estenosis de la arteria pulmonar,



