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Definición y concepto.- Como vía pulmonar o \'enosa se con
sidera aquel sector del aparato circulatorio que se extiende des
de la válvula tricúspide hasta las arteriolas pulmonares. 

La estenosis congénita de la vía pulmonar se caracteriza por 
la reducción del calibre de la misma en algún o en algunos secto
res, lo que vie1.e a crear un obstáculo para la evacuación del cora
zón derecho. 

Cuando se cree estar frente a un caso representante ele este 
complejo grupo de cardiopatías, hay quP recorrer ineludiblemen
te ciertas etapas par& llegar a est�Jbleccr el diagnóstico de la afec
ción o de las afecciones en causa: 

19 Reconocer la estenosis congénita de la vía pulmonar; 
2° Reconocer si se trata de una estenosis pura o de una este

nosis Rsociada con otra carchopatía; 
3° Reconocer cuál es o cuáles son la o las cardiopatías aso

ciadas. 
Por estas 1 azones habremos de dividir nuestra exposición en 

los capítulos diferentes: 
I. Estenosis pura de la v1a pulmonar.

II. Estenosis de la via pulmonar asociada a otras cardiopa
tías congénitas.

l. ESTENOSIS PURA DE LA VJA PULMONAR
A. Formas anatómicas.- Enviamos al lector a la ponencia so

bre cirugía de las cardiopatías congénitas, en la e¡ ue aparece la 
descripción detallada de las mismas. 
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B. Perturbariones hemodinámicas.-- El sect01· derecho del
coréZÓn t;ene -como papel primordial--- el de transportar la s,rn 
,:re venosa lrnc:ia el pequeúo circulo para que allí se realice h 
1csp'ració11. entendiéndose por respiración PI intercambio alve•'
locapilar que trae. como conse:uenda. la transformación de la 
sangre Yenosa en arterial. 

El gasto del yentriculo izquientn está regido fundamenta 1 -

mente por el rendimiento del derecho. Todo proc-eso anatómico 
o tocia otn alteración que perturbe a la función del corazón de
recho traerá aparejados. desde el punto de ,-;sta fis:opatológico.
dos ótdenes ele trastornos que habrá que buscar y que cstún re
presentados por:

l. las perturbaciones de la función 1·esp1ratoria:

2. la caída del gasto en el peque1io circulo y en el sector iz
quierdo de la c irculación. c:nn el consigui2nte cortejo sindromá1 i
co que luegu veremos.1. ·' 

Analicemos sumariamente las pertLl':baciunes que ocu1Te11 en 
el corazón derecho y. en especial. en el \'entrículo cuando existe 1.m 
obstáculo para la e,,acuación de esta cavidad y que. en este, casn. 
está representado por la estenosis de la vía pulmonar. 

El ventrículo derecho. para poder mantener el gasto en esta 
situación hemodinámica. debe dilatarse e hipertrofiarse. 1¡¡] convJ 
!o estableciera Starling" al enunciar su ley y tal ct•mn lo comprn
baron otros autores.i. ·' Se ha visto y comprobado que el corazó,1
aislado y s i n nerYios tiene -en sí mismo-- la capacidad de regu
lar su trabajo c!e acuerdo con la resi�·tencia que se le oponga a su
evacuación. La dilatación y la hipertrofia. al aumentar el rendi_
miento de una determinada cámara cardíaca. son capaces de ma,,
tener el volumen sistólico no sólo en condiciones basales. sino tam
bién durante c·l esfuerzo. E;tos mecanismos dinámicos de adap
tación. cuando son persistentes. repercuten sobre las fihras m',J
cái dicas que se dilatan e hipertrofian a su vez. Al no existir un
desarrollo oanilelu le la red vascular nutricia de dichas fibras.
créase un estaio de anoxemia r,!lativa ciue puede favorecer la apa
rición más o menos temprana de una insuficiencia cardíaca.

Si en un circuito cerrado -tal como el pequeño círculo-• se 
interpone un c,bstáculo a la circulación. se alteran las condicio
nes hernodinámicas, estableciéndose: 
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a) por detrás del obstáculo, un remanso del líquido circu
lante que tendrá, por consecuencia, la virtud �e po\·)
car una elevación de la tensión intracavitaria y, por en
de, de su fuerza propulsiva para tratar de vencer 1a re
sistencia y mantener el gasto;

b) por delante del obstáculo, una caída de la tensión y u,1a
disminución del gasto.

Esto es precisamente lo que acontece cuando existe una es
tenosis de la vía pulmonar, tal como se ha podido comprobar por 
medio del cateterismo cardíaco, el que nos demuestra una caídl 
franca de la tensión sistólica cuando el cateter pasa del ventrícu
lo derecho a la arteria pulmonar. La magnitud del gradiente ten
sional entre estos dos sectores del pequeño círculo estará en re
lación con el grado de estenosis y con la forma anatómica de 1a 
malformación. Los estudios clínico, radiológico y electrocardio
gráfico demuestran que, por detrás de la estenosis, existen un·1 
hipertrofia y una dilatación del sector derecho del corazón y que. 
por delante, existe una hipotrofia de la vía pulmonar. 

C. Estudio clínico.- Los autores clásicos 9- 1'1 han sostenidu
que la estenosis pulmonar pura es una malformación rara. Por - 228 -



el contrario, el estudio de la� cardiopatías congénitas por las 
técnicas actuales de diagnóstico 11• 19 ha permitido comprobar que 
la estenosis pulmonar pura o asociada dista mucho de ser una 
rareza. 

La clínica de la estenosis pulmonar pura nos permite recono
cer varias etapas en su evolución. que se caracterizan por los di
ferentes hechos que aparecen reproducidos en el cuadro Nº 2. 

Estudiaremos. a continuación. los caracteres clínicos y hc
modinámicos salientes le cada una de estas etapas evolutivas. 
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Etapa I.- La historia funcional en esta etapa es absoluta
mente silencio�a. Lo; pacientes pueden observar una Yida com
pletamente normal. iado e¡ ue las ccndicione, hemodinámicas no 
están aún alterarlas frente al esfoerzo. Su desarrollo pondoesta
tural es normal. No presentan cianosis. ni poliglobulia. 

El estud�o semiológico de los pacientes puede mostrar un fré
mito sistólico a la palpación y a la altura del segundo espacio in
tescostal izquierdo. Este signo nu es constant2. La auscultación 
revela la presencia de un soplo sistólico de intensidad Yariable a 
la altura del segundo o del tercer espacio 111.ercostal izquierdo qüe 
se propaga habitualmente hacia la región infracla,·icular del mis-
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mo lado. Tratase de un soplo holosistólico que cubre el primer to
no. El segundo tono puede estar presente o taltar. dependiend·; 
esto de la variedad anatómica de la estenosis. 

El electrocardiograma puede ser norm_al o poner en e,·idenci:1 
signos de hipertrofia ventricular y auricular derecha. Hemos in
sistido en un trabajo previo en que no siempre existe un estric1 •> 
paralelismo entre los hallazgos tensionales y las modificacione., 
electrocardiográficas.�•• 

La rad;ología muestra el aumento de tama1io de las cavidades 
cardíacas d.rechas. el le,·antamiento d2 la punta que da origen a: 
llamado corazón en zueco y la saliente o la entrante del arco me
dio. Esto último depende de la existencia o no de una dilatación 
hipoplástica postestenósica de la arteria pulmonar. 

La an3iocardiografía revela el llenado y la evacuación lentos 
de la arteria pulmonar. Tal como ha sostenido Castellanos �1, es un 
método de diagnóstico útil para estable'.er el diagnóstico de la 
afección v su ,·ariedad anatómica. 

El cateterismo permite hacer el diagnóstico de estenosis de la 
arteria pulmonar, al mostrarnos una tensión intraventricular de
recha elevada y un régimen tensional normal o subnormal (alre
dedor de los 20 mm. Hg.) en la arteria pulmonar. En el interioi 
del Yentriculo comprobamos que la tensión sistólica está en la 
vecindad de los 75 mm. Hg. y que la distólica es cero. La tensión 
intraauricular es normal. La gasimetría en el sector cardíaco de
recho y en la sangre arterial acusa Yalores normales. 

Es difícil precisar la duración de esta etapa. pudiéndose me
dir -por lo general- en aitos. Es una etapa netamente q uirúr_gica. 
Por lo general, los pacientes no consultan en esta etapa y. si l(l 
haeen, se resisten a ser opErados de una afección que no les pro
duce síntomas. Etapa 11.- La historia func1cnal que acusan los pacientes se 
caracteriza primordialmente por la aparición de disnea de esfuer
zo, que puede ir progresivamente en aumento. Suelen aparecer 
cuadros sincopa les y algías precordiales con los caractere� de la 
an.�ina de pecho. Los pacientes no acusan cianosis. 

El e,tud\o :emiclógico lleva a comprobar signos similares 1 

los que describimos en la etapa precedente. 

- 230 -



El electrocardio3rama muestra signos de hipertrofia del ven
triculo derecho. Pueden también sorprenderse signos de hipertr0-
fia auricular derecha. 

La radiología demuestra el aumento de los diámetros de la si
lueta cardíaca a expensas del corazón derecho. El arco medio iz
quierdo puede presentarse saliente o entrado. La vascularización 
pulmonar se muestra disminuida en forma más o menos franca. 

El cateterismo cardíaco revela que la tensión sistólica den
tro del ventrículo derecho sobrepasa los 75 mm. Hg. La tensión 
diastólica puede presentarse elevada, siendo éste un índice pr�
cursor de la claudicación miocardica. La tensión intrauricular 
adquiere valores superiores a los normales. En la arteria pul
monar los valores tensionales son normales o menores que los 
normales. 

Esta etapa, premonitoria de la insuficiencia cardíaca. es ne· 

lamente quirúrgica. 

Etapa 111.- La historia funcional de los pacientes que llegan 
a esta etapa se caracteriza por la existencia de los síntomas de la 
insuficiencia cardíaca congestiva. 

El estudio :emiológico p·ermite comprobar los signos dásic0s 
de la claudicación miocárdica. 

La electrocardiografía y la radiología ponen en evidencia al
teraciones similares a las mencionadas en la etapa anterior. 

El cateterismo muestra una elevación más acentuada de ]a 
tensión diastólica en el ventrículo derecho y tensiones elevada; 
en la aurícula derecha y en las venas cavas. Si se ha establecido 
un cortocircuito intracardíaco por las alteraciones ocurridas en 
el régimen tensional. la oximetría podrá ponerlo en evidencia. 

Una ,·ez llegados los pacientes a esta etapa, debemos saber 
que el pronóstico de la afección es muy sombrío. El tratamiento 
habrá de ser médico, primero. µara mejorar las condiciones hP
modinámicas y quirurgico, después, siempre que las condiciones 
lo permitan sin ¡ ue haya e¡ ue cotTE'r riesgos desmedidos. 

D. Diagnóstico.- El diagnóstico de la estenosis pulmonar de
be descansar sobre las siguientes bases: 

1 c Demostrar su existencia: 
2° Descartar la presencia de otras mal formaciones. 
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Puede aceptarse el diagnóstico de estenosis pulmonar tocia 
vez que se compruebe una caída franca ele la tensión sistólica 
cuando la sonda pdse desde el ventriculo derecho a la arteria pul
monar. Todavía no existe acuerdo sobre 'Uál debe ser el gradien
te tensional mínimo para aceptar el diagnóstico de estenosis pul
nonar.15• is Si existe un desnivel tensional entre la arteria pul
monar y el ventriculo derecho. pero con tensiones normales den
tro de esta última cavidad. se debe plantear el diagnóstico de di
latación de la arteria. 1"· 14 

Las as0ciaciones lesiona les más comunes que deben ser des
cartadas antes de establecer el diagnóstico de estenosis pulmo
nar pura son: la trilogía de Fallot. la bilogía de Castellanos. la 
tetralogía y la pentalogía de Fallot. Los elementos del diagnós
tico diferencial habrán de ser considerados en los párrafos sub
siguientes. 

Il. ESTENOSIS DE LA VlA PULMONAR AS0CJADA CON 
OTRAS M\LF0RMACI0NES CARDIACAS C0NGENITAS 

En este capitulo consideraremos. de acuerdo con el plan prc
establecido. las si guientes cardiopatías congénitas: la trilogía de 
Fallot. la bilogía de Castellano> y la tetralogía de Fallot. 

A. TRILOGIA DE FALLOT. - Fallot,t� en 1888 y analizando 5;,
casos de enfermedad azul. aisló siete casos que se caracterizaban
por presentar las malformaciones siguientes: una estenosis de la
arteria pulmonar. un desarrollo completo del tabique intcrven
tricular y la persistencia del agujero de Botal. Asi fué la des
cripción inicial de esta afección cardiaca congénita, que hoy se
conoce µor el nombre de trilogía de Fallot y que exhibe. como fe
nómenos salientes. la estenosis pulmonar. el defecto en el tabi
camiento auricular y una hipertrofia \'entricular derecha siem
pre muy evidente.

Las formas anatómicas que adopta la trilogía de Fa l l(lt son 
discutidas en e I relato quirúrgico. 

Las perturbaciones hemodinámicas que ofrece esta afección 
son el resultado de la asociación de un síndrome de es! enosis de 
la vía pulmonar con un síndrome de cortocircuito (comunicación 
interauricular). El primero de estos síndromes acaba de ser ana-
lizado en este mismo trabajo. En lo referente al síndrome de C)-
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rnunicac1ón interauricular digamos que el gasto está regido -e11 
cada caso particular- por el tamaño del orificio y por los regí
menes tensionales que reinen a cada lado de la comunicación y 
que el cortocircuito se establecerá en forma predomin..:nte desde' 
el sector de ma?or tensión hacia el de menor tensión. En esta 
malformación congénita, siempre que el régimen de hipertensión 
en las ca\'idades derechas quede limitado al ventrículo. existir:i 
un cortoci:·cuito arteriovenoso preponderante 2'1 con el aumento 
consiguiente de la circulación pulmonar (cuadro Nº 3). Si. en cam-
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Cuadro N/ 3 

bio. el ré(imen de hipertensión se establece también dentro de 
la aurícula derecha y sus valores llegan a superar a los imperan
tes en la aurícula izquierda. lparecerú un cortocircuito venoar
te1 ial preponderante con la consiguiente reducción en la circuid• 
ción pulmonar. 

El cuadro clínico de la afección varia de acuerdo con la eta
pa evolutiva en que se sorprenda cada caso particular. Podemos 
reconocer tres etapas bien definidas en la evolución del mal. 

En la primern etapa los pacientes pueden acusar una disne¡ 
de esfuerzo discreta o pueden no acusar smtona alguno. Es fre
cuente encontral'. en los antecedentes de los pacientes, episodios 
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le cianosis transitmia que suelen datar desde la infancia y o 
culdns broncopulmonar2s a repetición. 

El desarrollo pondoestatural ele los pacientes suele ser nw
mal. La inspe.:ción de ll reg:ón precordial puede poner en e,·i
dencia -en ciertos casos- una deformación y la palpación de la 
misml. un frémito sistólico a la alturl del segundo o del tercer 
espacio intercostal izquierdo. La auscultación revela la presen
cia ele un c:laro soplo sistólico (�rado III) en la misma región, qu0 
sufre irradiaciones variables. 

El electrocardiograma puede ser normal o mostrarnos un 
bloqueo incompleto o completo de la rama derecha del haz de 
His o un perfil de hipertrofia del ventriculo derecho. 

El estudio radiológico simple del tórax muestra que el cora
zón tiene diámetros normales, así como una saliente en la región 
del ''cono'' de la arteria pulmonar que no presenta latidos franc:1-
mente aumentados. Se puede sorprender una circulación pulmo
nar de aspecto aparentemente normal o disminuida. 

La angiocardiografía -selectiva o no- pero lograda en se
riografía rápida y en una doble incidencia simultánea. nos permi
te diagnosticar la estenosis pulmonar y su tipo anatómico, así co
mo el estado de la circulación pulmonar. Cuando se realiza b 
inyección de la sustancia radioopaca en la aurícula derecha. puc
cle llegarse a visualizar la comunicación interauricular. 

El cateterismo cardiaco, al demostrarnos una caida tensional 
cuando el cate1er pasa desd'e el ventriculo derecho hacia la arte
ria pulmonar. sirve para diagnosticar la estenosis pulmonar. Cuan
do la sonda pasa desde la aurícula derecha hacia la izquierda. 
queda demostrada la comunicación. La oximetría es de gran uti
lidad para demostrar la dirección y la magnitud del cortocircuito. 

Cuando los pacientes están cursando esta primera etapa. de
ben ser vigilados periódicamente por el médico tratante. 

En la segunda etapa aparece una disnea de esfuerzo. que \·a 
acentuándose paulatinamente. La cianosis constituye un signo 
permanente. asi como las clefurmaciones óseas que acompañan a 
la anoxemia crónica. La poliglobulia es constante. 

El estudio semiológico de los pacientes nos permite hall:w 
signos similares a los descritos en la etapa precedente. 

La radiología simple habrá de mostrarnos. por añadidura a 
los hallazgos descritos en la primera etapa, un aumento de ta
maño de las cavidades cardíacas derechas y una saliente más 
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ma:ada del arco medio. La radiología contrastada pone en evi
dencia los mismos rasgos descritos con anterioridad. 

E I estudio electrocanliográfico. además de re,·elarnos u na 
imagen ele hipertrofia ventricular y o un bloqueo incompleto n 
completo de la rama derecha del haz le His. nos podrá mostrar 
una hípcrtnfia auricular. 

El cateterismo cardiaco pone en evidencia datos similares a 
los de la etapa anterior, pero con un régimen tensional más ele
,·ado. L1 tensión diastólica ventricular está aumentada. 

Esta etapa. premonitoria de la insuficiencia cardíaca co 1-

gPsti va, es quirúrgica. 
La tercera etapa se diferencia de la anterior por la instala

ción de los síntomas y signos ele la insuficiencia cardiaca conges
tiva. El tratamiento debe ser inicialmente médico. En caso de 
fracasar. se puede sugerir la ligadura ele la vena cava inferior co
mo medida previa al ataque directo de la estenosis. 

El diagnó,t:co dUerencial de esta afección debe ser planteu
do -en primer términl'--- con la bilogía de Castellanos. de la qu2 
se distingue por la pre;encia d2 un ddecto en el tabicamiento au
ricular. La angiocaniiografía y el cateterismo cardíaco servirán. 
t'n este caso. para dcmostr,1r la ausencia del defecto en el tabique 
interventricu lar. 

La trilogía de Fallot se diferencia de la tetralogía por la au
sencia ele dextroposición de la aorta y por la ausencia del defec
to interventricular. 

La información dcrin1da ele los estudios angiocardiográfic,1 
y fisiológico (cateterismo cardíaco) nos permitiín alejar otras 
posibilidades diagnósticas. 

B. BILOGIA DE CASTELLANOS. - En 1944 Castellanos � 1 design)
con el nombre de bilogía a una cardiopatía que presenta una estP
nosis o una atrepsia de la vía pulmonar y una comunicación inter
ventricular asociadas.

La forma ar_atómica de 'sta afecció1 aparece mencionada en 
el relato quirúr.�ico. 

Las perturbaciones hemodinámicas de esta cardiopatía con
sisten en la presencia de un síndrome de estenosis de la vía pul
monar y de un síndrome de cnmunicación inten·entricular aso
ciados. 
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Cuando existe un defecto en el tabique rnterventricular, el 
ventrículo izquierdo tiene -durante la sístole cardíaca- una do
ble vía posible ele evacuación: por un lacio. la del ventrículo de
recho a través le la comunicación y, por el otro. la aorta_ El ga�
to a través le la comunicación habrá le depender del cliámetr-J 
del orificio y del gradiente tensional que exista entre ambas ci
vidacles homónimas. En condiciones habituales existe un corto
circuito arteriovEnoso que hace que el gasto pulmonar supere al 
gasto ''sistémico'' y que exista un aumento de la volemia en el 
peque,10 círculo. en la aurícula izquierda y en ambos ventrículos. 

La estenosis pulmonar provoca una ele,·ación de la tensión 
en el ventrículo derecho y una caída de la misma en la arterL, 
pulmonar. Li asociación de estas dos lesiones origina. desde .�! 
punto ele vista h-modinámi-o. un obstáculo a la evacuación del 
ventriculc derecho con la consiguiente elevación de la tensión 
en su interior. pudiendo suceder -en cada caso particular- que 
la tensión intraventricular derecha sea inferior. igtwl o superior 
a la que reine en el ventrículo izquierdo. 

En esta afección la estenosi s pulmonar tiende a reducir el 
gasto pulmonar. mientras que el cortocircuito tiende a aumen
tarlo. El gasto pulmonar dependerá de la importancia r�lativa que 
tent;a cada una de las malformaciones que integran la bilo,lja_ De 
ahí que diversos autores ciistingan tl·es graclvs o formas diferen
tes de la misma. que pasaremos inmediatan'ntc en bre\·e revista. 

Grado I.- Comunicación interventricular acentuada con este
nosis pulmonar ligera. 

Desde el punto ele vista clínico puEcle ser confundid·1 con la 
enfermedad de Roger. La historia funcional de los p1cientes por
tadores de es1 a malformación cardíaca se caracteriza por l ; 
existencia ele una el isnea de intensidad discreta en ocasión de 
los grandes esfuerzos. Raramente acusan cianosis. 

El estudio semioiógico sorprende la presencia de un soplo 
sistólico en la región mesocardiaca con pro1)a.:ación trans,,ersal. 
El segundo tono pulmonar puede ser n01·mal o estar ac?ntuado. 

El electrocardiograma se presenta normal u ofreciendo 11n 
perfil de bloqueo incompleto o completo de la rama derecha d2T 
haz de His. En etapas avanzadas del mal puede aparecer un per
fil <le hipertrofia ventricular derecha. 
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El estudio radiológico nos muestra un corazon globuloso. de
bido al aumento de los diámetros de ambos ventrículos. Lá an
_10cardiografía selectiva puede mostrarnos que el ventrículo i;.
quiercto se tiñe en el curso del dextroan.�iocardiograma. así com,, 
la estenosis de la vía pulmonar. 

El cateterismo cardiaco demuestra la caída le los \·alores 
tensionales al pasar la sonda desde el \'entriculo derecho hacia la 
arteria pulmonar. Si la sonda llega a pasar --durante las manio• 
bras del cateterismo-- riPsrle el ventrículo clen>cho hacia el iz.. 
quierdo, queda establecido sin lut(ar a dulas t'l diagnóstico d" 
comunicadón inte1'\'entricular. 

La oximetria sirve para calcular e1 .�asto al tra,·és de la co
municación y el sentido en que se ha estahlccidD el CL1rtocircuito 
predominante. 

La evolución y el pronóstico de esta afección, en su grado 1 
de expresión, están regidos por la importancia del cortocircuito. 
El tratamiento -en el momento actual de nuestns conocimien
tos- es exclusivamente médico. 

Grado II.- Comunicación interventricular ligera con esteno
sis pulmonar acentuada, 

La historia funcional de los pacientes esta supeditada a la 
estenosis pulmonar. Los síntomas dominantes son la disnea. los 
dolores anginosos. las crisis sincopales y la cianosis. 

El estudio semiológico descubre el soplo sistólico de la este
nosis pulmonar. Esta semiología puede variar por la posible exis
tencia de un cortocircuito arteriovcnoso o venuarterial. depen
diente de los regímenes tensionales existentes en los dos ven
trículos. 

El electrocardiograma muestra. por lo general, una hipertro
fia preponderante del ventrículo derecho. 

El estudio radiológico nos re\·ela una cardiomegalia por au
mento de los diámetros de las ca\'idacles derechas. El arco me
dio se ofrece saliente o cóncavo, según exista o no una dilatacion 
postestenósica d2 la arteria pulmonar. La angiocardiografía ne,,; 
ilustra primordialmente sobre la estenosis de la vía pulmonac 

El cateterismo sirve para diagnosticar la estenosis pulmon,,f 
y la existencia de 1 cortocircuito. 
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Esta \'ariedad de la biología de Castellanos nos ofrece la mi5-
ma evolución �· el mismo pronóstico que la estenosis pulmonéll' 
pura. Su tratamiento es idéntico al de esta última. es decir. qui
rúrgico. 

fl410PATOLOGIA OUIRURGICA or LAS CARDIOPATIA; CON 
E;TENOSlS DE LA VIA PULMOlR "PURA; o A�OCI\Oi:. 

'.' '.:.! • '

�q ºULM ,,,s d� C;T PULM. C I.A y,,_C!,V_ 
CP=CS 

, _ 
A'T (•�1 , M 

• 
Gº)G� 

!sSll Ul'l\ 
"ll<1l10l 

1 

;P<G; - 
M�¡ Ol�QO 

GP• o) G� 

1�11 �¡1=o=�:-cC�1�, 

Cuadro N" 4 

1 CT'AIN( ! 

F:11 est! cuadro se !titud1an �n forma con1pnrativa las nue,·as condic1unt•s fis1upato� 
logil·as t-read,1s por el abordaje quirúrgko ,directo o ind1recto1 en la estcnosis puJ
mon�r :usl;1da o asm:1ada con una comun1cnc1ón interaura·ular �- o 1nl�rventr1cular 

Grado III.- Comunicación iníerveníricular de grado impor
tante y esteno5is pulmonar muy acentuada. 

Las alteraciones hemodinámicas en esta \'ariedad se caracte
rizan por la existencia de un cortocircuito venoarterial con caí
da del gasto pulmonar, lo que explica el síndrome de anoxemia y 
la cianosis. 

Desde el punto de vista semiológico los haiazgos son simila
res a los descritos en la variedad anterior. 

El estud;o electrocardiográfico ofrece un cuadro semejante ai 
descrito en la variedad precedente. 

La angiocardiografía, además de poner en claro la estenosis. 
permite reconoce1 con frecuencia al cortocircuito. Estos datos 
:;on confirmados por el cateterismo cardiaco. que tiene. además. 
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la Yirtud de proporcionarnos una información fidedigna acerca 
de la magnitud y la dirección del cortocircuito. 

Los probkmas cíe diagnóstico diferencial que puede plan
teanos cada variedad de esta bilogía son varios. El grado I se 
puede confundir con la enfermedad de Roger, de la que se dis
tingue fácilmente cuando se llega a demostrar la estenosis pul
monar. El grado II plantea el dia.�nóstico diferencial con la es
tenosis pulmonar pura. con la trilogía y con la tetralogía de Fallot. 
El problema quedará resuf.lto cuando se log1 e d'mostrar -por la 
angiocardiogrsfía y el cateterismo cirdíaco- la presencia del de
fecto interventricular. la ausencia de una comunicación interauri
cular y la ausencia de la dextroposición de la aorta. El grado II] de 
la bilogía puede hacer pensar en una tetralogía. en una pentaJ:)
gia, en un truncus arteriosus. etc. La información suministrada 
por los exámenes complementarios permite establecer la diferen
ciación. como habremos de ver al estudiar la tetralogía. 

C. TETRALOGIA DE FALLOT. - De acuerdo con la descripción
original ele Fallot. esta afección congénita se caracteriza por pre
sentar una estenosis pulmonar asociada a un def2cto del tabique
interventricular, a una de-xtroposición de la dOrta y a una hiper
trofia del ventrículo derecho.

Las diferentes formas anatómicas que puede ofrecer este mal 
son consideradas en el relato quirúrgico. 

Las perturbaciones hemcdinámcas que lo caractel'izan están 
representadas por un síndrome de estenosis de la vía pulmonar 
asociado con un síndrome de cortocircuito. La estenosis de la vía 
pulmonar provoca, como ya sabt>mos, una hipertensión dentro de 
las cavidades derechas. cuyo .�rado depende de la forma anatómi
ca y de la importancia de la estenosis. El cortocircuito puede esta
blecerse. en este caso, por dos víJs diferentes: la comunicación in
terventricular y la dextroposición de la aorta. Durante la sístole 
cardíaca el ventriculo derecho puede disponer rle una triple vía 
de evacuación: la vía pulmonar. la vía aórtica y la comunicación 
interventricula1. La forma de ciistribución del volumen sistólic.1 
se hará en función de las resistencias de grado variable que le 
oponga cada una de estas vías. De estos factores habrún de depen
der. también. los diferentes grados de anoxemia y de cianosi� 
que se observan en los casos de tetrnlogía de Fallot. 
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EJ eEiudio clínico de estos pacientes nos hará saber que han 
sido cianóticos desde el día de su nacimiento o muy precozmen
te, que han acusado dhnea de esfuerzo también en forma mu�· 
temprana y que los ha llevado -con mucha frecuencia- a acu
clillarse para aliviarse de tal síntoma. que presentan hipocratis
mo digital y que han sutrido un retardo pondoestatura] más o 
menos manifiesto. según cada caso particular. 

f l;IOPATOLOGIA QUIRURGCA DE L\; CARDIOPtffll� CON 
E�TENOSIS DE LA VIA PULMON.AR "A�OCIiD.S" 

GASTO PULMONAR REDUCIDO 

ENTAR EL �T�\,Lc r•?�-
r1t !/ I ir,.' , [_)[ • r1;1ur.11 - < • ' • . " - TQ PULMONAR ANY,"u!:� �f�l "(\; 

N t c@l 

D -

:.. .. 

------.,.-. ,l"<,.> 

.1.STQl. s1;TrMl(O ºVl"' '",.ID 
- ♦ -

DU.N iHli CA.tlrNTO ) . .C'j .. .. ,n1: 

. . . .·:• ,-�.: 

1 

Cuadro N\' 5 
En Pstl• cuadro R· estudian la� nuevas <·ondiciones t'isiopatolúgi.:as que put.'den 

c-rear lo, diferentes critet·ios di' tr,1taniento. 

El estudio semiológico cardíaco muestra. por lo general, un 
soplo sistólico en la región mesocardíaca. El segundo tono pulmo
nar nunca está acentuado. Puede estar. sin embargo, desdoblado. 
con lo que se descarta la atrepsia pulmonar y o ]a estenosis val
vular. Los pacientes acusan una hipotensión arteria I o un régi
men tensional normal. La poliglobulia es constante. 

El electrocardiograma dcm1uestra la presencia de una hipertro
fia ventricular y auricular (ésta no con constancia) der0cha. 

El estudio radiológico nos muestra a un corazón de diáme
tros normales o agrandado a expensas ele sus ca\'idades derechas 
(corazón "en zueco"). El arco medio entrado y la pobrPza de la - 240 -



circulación pulmonar son hechos característicos de esta afección. 
El angiocardiograma nos puede suministrar una serie de datos de 
capital importancia: la te11idura precoz de la aorta y simnltáne1 
con la de la arteria pulmonar, la visualización de la estenosis pul
monar y la pobreza de la circulación intnpulmonar. 

El cateterismo cardíaco aporta una serie de datos fundament,i
les para el establecimiento del diagnóstico por intermedio de las 
siguientes comprobaciones: 

1 ? la existencia de una hipertensión dentro del ventríeu l, 1 

derecho y ele una nonnotensión dentro ele la pulmonar: 2'' el 
pasaje de la sonda desde el \ entrículo derecho lncia la aort,-1; 
3º el pasaje de la sonda desde el ventrículo derecho hacia el iz
quierdo; 4° la determinación de los gastos pulmonar y ·•sistémi
co" y de la magnitud del cortocircuito venoarierial. 

Antes de la era quirúrgica, iniciada el a110 1944. esta afeeción 
tenia una evolución siempre fatal a plazo mús o menos breve, 
;,unq ue la literatura mur1l ial registra algunos casos de supervi
vencia hasta unl edad avanzada. 

Esta enfermedad, que tiene formas anatomnelínicas Yariables 
;egún el grado ck dextroposición ele la aorta. puede, además, pre
;entarse asociuda a otras malformaciones cardíacas congénita,;. 

E I diagnóstico diferencial debe ser establecido -en espe
cial- con el complejo de Eisenmenger. la trilogía de Fallot, el 
:runeus arteriosus, la pentalogía. etc. La tetralogía se diferencia 
del complejo ele Eisenmenger por la presencia de la estenosis 
pulmonar y difiere de la trilogía por la auseneia del defeeto en 
el tabicamiento auricular y, además. por la lextroposición aórtica. 

RESUMEN 
Los autores pasan en revista el síndrome de l'Stt'nosis congénita de 

Ja vía pulmonar puro y asol'iado a otras c:ardiopatias congénitas. dedicán· 
dolc particular atención a las manifc::taciones fr,iopatológicas y clínicas 
de las difer.:ntes afecciones que pué'den ociJsionarlo. 

SUMMARY 
T!w authors disl'uss the syndromc of pure c:ongenital stenosis of 

thc pul monary wa�, and of its ,1ssol•i;1tion with other congenital cardia' 
malformations, ph1t:ing particular emphasis on the physiopathologic anrl 
clinical manifestntion� C1f tlw different conditions that may produce it. - 241 -
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