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Definicién y concepto.— Como via pulmonar o venosa se coti-
sidera aquel sector del aparato circulatorio que se extiende des-
de la valvula trictispide hasta las artleriolas pulmonares.

La estenosis congénita de la via pulmonar se caracteriza por
la reduccion del calibre de la misma en algun o en algunos secto-
res, lo que viene a crear un obstaculo para la evacuacion del cora-
zon derecho.

Cuando se cree estar frente a un caso representante de este
complejo grupo de cardiopatias, hay que recorrer ineludiblemen-
te ciertas etapas pars llegar a estoblecer el diagnodstico de la afec-
cion o de las afecciones en causa:

1* Reconccer la estenosis congénita de la via pulmonar;

2° Reconocer si se trata de una estenosis pura o de una este-

nosis asociada con otra cardiopatia;

3 Reconocer cual es o cuales son la o las cardiopatias aso-

ciadas.

Por estas 1azones habremos de dividir nuestra exposicién en
dos capitulos diferentes:

I. Estenosis pura de la via pulmonar.

[I. Estenosis de la via puimonar asociada a otras cardiopa-

tias congénilas.

. ESTENOSIS PURA DE LA VIA PULMONAR

A. Formas anatéomicas.— Enviamos al leclor a la ponencia so-
bre cirugia de las cardiopatias congénilas, en la que aparece la
descripcion detallada de las mismas.
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B. Perturbariones hemodinamicas..— El scctor derecho del
corezdn tiene —cemo papel primordial-- el de transportar la san
vre venasa hacia el pequeno circulo para que alli se rcalice Ia
tesp racion, cntendiéndose por respiracion el intercambio alven-
locapilar que traec, como consecuencia. la transtormacion de ja
sangre vennsa en arterial.

El pasto del ventriculo izquiercdo esta regido lundamental-
mente por el rendimiento del derecho. Todo procsso anatémico
o toda otra alteracion que perturbe a la funcion del corazon de-
recho tracra aparejados. desde el punio de vista fisiopatoldgico.
dos ordenes de trastornos que habra que buscar v que cstan re-
presentados por:

1. las perturbaciones de la funcion respurratorvia:

2. la caida del gasto en el pequeno cireulo v en el sector iz-
quierdo de la circulacion, ¢on el eonsiguiente cortejo sindromat:-
co gue luego veremos.! ?

Analicemos sumariamente las perturbaciones que ocurren en
el corazon derecho y. en cspecial. en el ventriculo cuando existe un
obstaculo para la evacuacion de esta cavidad y que. en cste caso,
esta representado por la estenosis de la via pulmonar.

El ventriculo derecho. para poder mantener el gasto cn esta
situacion hemodinamica, debe dilatarse ¢ hipertrofiarse, 1al comn
lo estableciera Starling * al enunciar su ley y tal como lo compro-
baron otros autores.”* Se ha visto v comprobado que el corazdn
aislado y sin nervios tiene —en si mismo—- la capacidad de regu-
lar su trabajo de acuerdo con la resictencia que se le opongu a su
evacuacion. La dilatacion y la hipertrofia. al aumentar el rendi-
miento de una determinada camara cardiaca, son capaces de man-
tener el volumen sistélico no s6lo en condiciones basales, sino tam-
bien durante ¢l esfuerzo. Estos mecanismos dinamicos de adap-
tacion, cuando son persistentes, repercuten sobre las fibras mo-
cardicas que se dilatan e hipertrofian a su vez. Al no existir un
desarrollo waralelo de la red vascular nutricia de dichas fibras.
créase un estado de anoxemia relativa que puede favorecer la apa-
ricion mas o mencs temprana de una insuficiencia cardiaca.

Si en un circuito cerrado —tal como el pequeno circulo— se
interpone un chstaculo a la circulacion. se alteran las condicio-
nes hemodinamicas, estableciendose:

— 227 —



ESTENOGIS DE LA VIA PULMONAR
FIGIO PATOLOGIA

\ PERTURBACIONES

PERTURBACIONES §1GN% Y
PETQOEGIRICI’UR‘ALES IN AG_ POGTESTRICTURALES
LIPERTENGION NTRA- DIGNEA WIPOTE.C
VENTRACULAR E IN- EN Lo s
TRAALRI(CULAR RIA PULMONAR
l SINCOPE l
OILATACION E UIDSR- ANGINA ARCO MEDIO
TROFtA DEL. GECTOR oe DISMINUIDC
peercio ore PECHO PUEDE
CORAZON DILATACION
l HIPOPLAGICA

INGUFICIEN ~

ca

CARDIACA

CONGEGT!~
HIPERVOLEMIA VA HIPOVOLEMI A

Cuadro N° 1

a) por detras del obstaculo. un remanso del liguido circu-
lante que tendra, por consecuencia, la virtud de provo-
car una elevacion de la tension intracavitaria y, por en-
de, de su fuerza propulsiva para tratar de vencer la re-
sistencia ¥ mantener el gasto;

b) por delante del obstaculo. una caida de la tensién y una
disminucion del gasto.

Esto es precisamente lo que acontece cuando existe una es-
tenosis de la via pulmonar, tal como se ha podido comprobar por
medio del cateterismo cardiaco, el que nos demuestra una caida
franca de la tension sistolica cuando el cateter pasa del ventricu-
o derecho a la arteria pulmonar. La magnitud del gradiente ten-
sional entre estos dos sectores del pequeno circulo estara en re-
lacion con el grado de estenosis y con la forma anatomica de la
malformacion. Los estudios clinico, radioldogico y electrocardic-
prafico demuestran que, por detras de la estenosis, existen unt
hipertrofia y una dilatacion del sector derecho del corazdén y que.
por delante, existe una hipotrofia de la via pulmonar.

C. Estudio clinico.— Los aulores clasicos* ¥ han sostenidu
que la estenosis pulmonar pura cs una malformacién rara. Por
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el contrario, el estudio de las cardiopatias congénitas por las
tecnicas actuales de diagnosticc '* " ha permitido comprobar que
la estenosis pulmonar pura o ascciada dista mucho de ser una
rareza.

La clinica cle la estenosis pulmonar pura nos permite recono-
cer varias etapas en su evolucion. que se caracterizan por los di-
ferentes hechos que aparecen reproducidos en el cuadro N¢ 2.

Estudiaremos, a continuacion. los caracteres clinicos y he-
modinamicos salientes de cada una de estas etapas evolutivas.

ESIENOsIS DE LA VIA PULMONAR
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Cuadro N¢ 2

Etapa I.— La historia [uncional en esta etapa es absoluta-
mente silenciosa. Los pacientes pueden observar una vida coni-
pletamente normal. dado que las cendiciones hemodinamicas no
estan aun alteradas frente al esfuerzo. Su desarrollo pondoesta-
tural es normal. No presentan cianosis. ni poliglobulia.

El estudic semiolégico de los pacientes puede muostrar un freé-
mito sistolico a la palpacion v a2 la altura del segundo espacio in-
tescostal izquierdo. Este signo no es constants. La auscultacion
revela la presencia de un soplo sistélico de intensidad variable a
la altura del segundo o del tercer espacio intercostal izquierdo que
se propaga habitualmente hacia la region infraclavicular del mis-
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mo lado. Tratase de un soplo holosistolico que cubre el primer to-
no. El segundo tono puede estar presente o taltar, dependiend”
esto de la variedad anatomica de la estenosis.

El electrocardiograma puede ser normal o poner en evidencin
signos de hipertrofia ventricular y auricular derecha. Hemos in-
sistido en un trabajo previo en que no siempre existe un estricty
paralelismo entre los hallazgos tensionales y las modificacionea
electrocardiograficas.”"

La radiologia muestra el aumento de tamano de las cavidades
cardiacas derechas. el levantamiento d2 Ja punta gue da origen a:
llamado corazéon en zueco y la saliente o la entrante del arco me-
dio. Esto ultimo depende de la existencia o nu de una dilatacion
hipoplastica postestenosica de la arteria pulmonatr,

La angiocardicgrafia revela el llenado v la evacuacion lentos
de la arteria pulmonar. Tal como ha sostenido Castellanos 2!, es un
método de diagnostico util para establecer el diagnostico de la
afeccidon v su variedad anatomica.

El cateterismo permite hacer el diagndstico de estenosis de la
arteria pulmonar, al mostrarnos una tension intraventricular de-
recha elevada y un régimen tensional normal o subnormal (alre-
dedor de los 20 mm. Hg.) en la arteria pulmonar. En el interio:
del ventriculo comprobamos que la tension sistolica esta en la
vecindad de los 75 mm. Hg. v que la distolica es cero. La tension
intraauricular es normal. La gasimetria en el sector cardiaco de-
recho y en la sangre arterial acusa valores normales.

Es dificil precisar la duracién de csta etapa, pudiendose me-
dir —por lo general— en anos. Es una etapa netamente quirurgica.
Por lo general, los pacientes no consultan en esta etapa y, si 1o
hacen, se resisten a ser operados de una afeccion que no les pro-
duce sintomas.

Etapa II.— La historia funcicnal que acusan los pacientes se
caracteriza primordialmente por la aparicion de disnea de esfuer-
zo. que puede ir progresivamente en aumento. Suelen aparecer
cuadros sincopales y algias precordiales con los caracteres de la
angina de pecho. Los pacientes no acusan cianosis.

El estudio semiclogico lleva a comprobar signos similares a
los que describimos en la etapa precedente.
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El electrocardiograma muestra signos de hipertrofia del ven-
triculo derecho. Pueden también sorprenderse signos de hipertro-
fia auricular derecha.

La radiologia demuestra el aumento de los diametros de la si-
lueta cardiaca a expensas del corazén derecho. EI arco medio iz-
quierdo puede presentarse saliente o entrado. La vascularizacion
pulmonar se muestra disminuida en forma méas o menos tranca.

El cateterismo cardiaco revela que la tension sistolica den-
tro del ventriculo derecho subrepasa los 75 mm. Hg. La tension
diastélica puede presentarse elevada, siendo eéste un indice pre-
cursor de la claudicacién miocardica. La tension intrauricular
adquiere valores superiores a los normales. En la arteria pul-
monar los valores tensionales son normales o menores que ios
normales.

Esta etapa, premonitoria de la insuficiencia cardiaca. es ne-
tamente quirurgica.

Etapa III.— La historia funcional de los pacientes que llegan
a esta ctapa se caracteriza por la existencia de los sintomas de la
insuficiencia cardiaca congestiva.

El estudio semiolégico permite comprobar los signos clasicos
de la claudicacion miocardica.

La electrocardiografia v la radiologia ponen en evidencia al-
teraciones similares a las mencionadas en la etapa anterior.

El cateterismo muestra una elevacidon mas acentuada de la
tension diastolica en el ventriculo derecho y tensiones elevadas
en la auricula derecha v en las venas cavas. Si se ha establecido
un cortocircuito intracardiaco por las alteraciones ocurridas en
el régimen tensional, la oximetria podra ponerlo en evidencia.

Una vez llegados lus pacientes a esta etapa. debemos saber
que el pronédstico de la afeccion es muy sombrio. El tratamiento
habra de ser médico, primero. para mejorar las condiciones he-
modinamicas y quirurgico, después, siempre que las condiciones
lo permitan sin que haya gque correr riesgos desmedidos.

D. Diagnéstico.— El diagnostico de la estenosis pulmonar de-
be descansar sobre las siguientes bases:

1 Demostrar su existencia;

2¢ Descartar la presencia de otras malformaciones.
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Puede aceptarse el diagnostico de estenosis pulmonar toda
vez que se compruebe una caida franca de la tension sistélica
cuando la sonda pase desde el ventriculo derecho a la arteria pul-
monar. Todavia no existe acuerdo sobre cual debe ser el gradien-
te tensional minimo para aceptar el diagnostico de estenosis pul-
monar.!5 18 Si existe un desnivel tensional entre la arteria pul-
monar v el ventriculo derecho, pero con tensiones normales den-
iro de esta ultima cavidad. se debe plantear el diagnostico de di-
latacion de la arteria.'™ !4

Las asuciaciones lesionales mas comunes que deben ser des-
cartadas antes de establecer el diagnostico de estenosis pulmo-
nar pura son: la trilogia de Fallot, la bilogia de Castellanos, la
tetralogia v la pentalogia de Fallot. Los elementos del diagnés-
tico diferencial habran de ser considerados en los parrafos sub-
siguientes.

I1. ESTENOSIS DE LA VIA PULMONAR ASOCIADA CON
OTRAS MALFORMACIONES CARDIACAS CONGENITAS

En este capitulo consideraremos, de acuerdo con el plan pre-
establecido. las siguientes cardiopatias congénitas: la trilogia de
Fallot. la bilogia de Castellanos v la tetralogia de Fallot,

A. TRILOGIA DE FALLOT. — Fallot.? en 1888 v analizando 35
casos de enfermedad azul, aisldo siete casos que se caracterizaban
por presentar las malformaciones siguicntes: una estenosis de la
arteria pulmonar, un desarrollo completo del tabique interven-
tricular v la persistencia del agujero de Botal. Asi fu¢ la des-
cripeidn inicial de esta afeccidon cardiaca congénita, que hoy se
conoce por el nombre de trilogia de Fallot y que exhibe, como fe-
noémenos salientes, la estenosis pulmonar. el defecto en el tabi-
camiento auricular v una hipertrofia ventricular derecha siem-
pre muy evidente.

Las formas anatémicas que adopta la trilogia de Fallot son
discutidas en el relato quirurgico.

Las perturbaciones hemcdinamicas que ofrece esta afeccion
sch el resultado de la asociacion de un sindrome de estenosis de
la via pulmonar con un sindrome de cortocircuito (comunicacién
interauricular). El primero de estos sindromes acaba de ser ana-
lizado en este mismo trabajo. En lo referente al sindrome de co-
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municacion interauricular digamos que el gasto esta regido —en
vada caso particular— por el tamano del orificio y por los regi-
menes tensionales que reinen a cada lado de la comunicacion v
que el cortocircuito se establecerd en forma predominante desdc
el sector de mavor tension hacia el de menor tension. En esta
malformacion congénita. siempre que el régimen de hipertension
en las cavidades derechas quede limitado al ventriculo. existira
un cortocircuito arteriovenoso preponderante ?* eon el aumento
consiguiente de la circulacion pulmonar (cuadro N° 3). Si, en cam-

TRILOGIA DE FALLOT
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Cuadro N¢ 3

bio, el régimen de hipertension se establece tambicn dentro de
la auricula derecha y sus valores llegan a superar a los imperan-
tes en la auricula izquierda. aparecera un cortocircuito venoar-
terial preponderante con la consiguiente reduccidén en la circula-
cion pulmonar.

El cuadro clinico de ia afeccion varia de acuerdo con la eta-
pa evolutiva en que se sorprenda cada caso particular. Podemos
reconocer tres etapas bien definidas en la evolucion del mal.

En la primera etapa los pacientes pueden acusar una disneca
de esfuerzo discreta o pueden no acusar sintoma alguno. Es fre-
cuente encontrar. en los antecedentes de los pacientes. episodios
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de cianosis iransitoria que suelen datar desde la infancia y o
cuadros broncopulmonarss a repeticion.

El desarrollo pondoestatural de los pacientes suele ser nor-
mal. La inspeccion de la region precordial puede poner en evi-
dencia —en ciertos casos— una deformacion y la palpacion de la
misma, un frémito sistolico a la altura del segundo o del tercer
espacio Intercostal izquierdo. La auscultacion revela la presen-
cia de un claro soplo sistolico (grado IIT) en la misma region, quc
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 radioldgico simple del torax muestra que el cora-
zon tiene diametros normales, asi como una saliente en la regidom
del “cono™ de la arteria pulmonar que no presenta latidos franca-
mente aumentados. Se puede sorprender una circulacion pulmo-
nar de aspecto aparentemente normal o disminuida.

La angiocardiografia —selectiva o no— pero lograda en se-
riografia rapida y en una doble incidencia simultanea, nos permi-
te diagnosticar la estenosis pulmonar y su tipo anatémico, asi co-
mo el estado de la circulacién pulmonar. Cuando se realiza la
inyeccion de la sustancia radioopaca en la auricula derecha, puc-
de llegarse a visualizar la comunicacion interauricular,

El cateterismo cardiaco, al demostrarnos una caida tensional
cuando el catefer pasa desde el ventriculo derecho hacia la arte-
ria pulmonar, sirve para diagnosticar la estenosis pulmonar. Cuan-
do la sonda pasa desde la auricula derecha hacia la izquierda,
queda demostrada la comunicacion. La oximetria es de gran uti-
lidad para demostrar la direccion v la magnitud del cortocircuito.

Cuando los pacientes estan cursando esta primera etapa, de-
ben ser vigilados periodicamente por el medico tratante.

En la segunda etapa aparece una disnea de esfuerzo. que va
acentuandose paulatinamente. La cianosis constituye un signo
permanente, asi como las deformaciones oseas que acompahnan d
la anoxemia cronica. La poliglobulia es constante.

El estudio sewmiologico de los pacientes nos permite hallar
signos similares a los descritos en la ctapa precedente.

La radiologia simple habra de mostrarnos, por anadidura a
los hallazgos descritos en la primera etapa, un aumento de ta-
mano de las cavidades cardiacas derechas y una saliente mas
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marcada del arco medio. La radiologia contrastada pone en evi-
dencia los mismos rasgos descritos con anterioridad.

El estudio electrocardiogratico, ademas de revelarnos una
imagen de hipertrofia ventricular v o un blogqueo incompleto »
completo de la rama derccha del haz de His, nos podra mostrar
una hipertrofia auricular.

El cateterismo cardiaco pone cn evidencia datos similares a
los de la etapa anterior, pero con un régimen tensional mas ele-
vado. La tension diastolica ventricular esta aumentada.

Esta ctapa, premonitoria de la insuficiencia cardiaca co-
Qestiva, es quirurgica.

La tercera etapa se diferencia de la anterior por la instala-
cion de los sintomas v signos de la insuficiencia cardiaca conges-
tiva. El tratamiento debe ser inicialmente médico. En caso de
fracasar. se puede sugerir la ligadura de la vena cava inferior co-
mo medida previa al ataque divecto de la estenosis.

El diagnbdstico diferencial e esta afeccion debe ser plantea-
do —en primer términc-— con la bilogia de Castellanos, de la que
se distingue por la presencia dz un defecto en el tabicamiento au-
ricular. La angiocardiografia v el cateterismo cardiaco serviran.
on este caso, para demostrar la ausencia del defecto en el tabique
interventricular.

La trilogia de Fallot se diferencia de la tetralogia por la au-
sencia de dextroposicion de la aorta v por la ausencia del defec-
to interventricular.

La informacion derivada de los estudios angiocardiografico
v [fisiologico (cateterismo cardiaco) nos permitiran alejar otras
posibilidades diagnosticas.

B. BILOGIA DE CASTELLANOS. — En 1944 Castellanos®' desigh?
con el nombre de bilogia a una cardiopatia que presenta una este-
nosis o una atrepsia de la via pulmonar y una comunicacion inter-
ventricular asociadas.

La forma aratéomica de esta afeccion aparece mencionada en
el relato quirargico.

Las perturbaciones hemodinamicas de esta cardiopatia con-
sisten en la presencia de un sindrome de estenosis de la via pul-
monar y de un sindrome de comunicacién interventricular aso-
clados.



Cuando existe un defecto en el tabique interventricular, el
ventriculo izquierdo tiene —durante la sistole cardiaca— una do-
btle via posible de evacuacion: por un lado. la del ventriculo de-
recho a traveés de la comunicacion y, por el otro, la aorta. El gas-
to a traveés de la comunicacidn habra de depender del diametro
del orificio v del gradiente tensional que exista entre ambas ca-
vidades homonimas. En condiciones habituales existe un corto-
circuito arteriovenoso que hace que el gasto pulmonar supere al
gasto ‘‘sistémico” v que exista un aumento de la volemia en el
pequeno circulo, en la auricula izquierda ¥ en ambos ventriculos.

La estenosis pulmonar provoca una elevacion de la tension
en el ventriculo derecho v una caida de la misma en la arterio
pulmonar. La asociacién de estas dos lesiones origina. desde -l
punto de vista hemodinamico. un obstaculo a la evacuacién del
ventricule derecho con la consiguiente elevacion de la tension
«n su interior, pudiendo suceder —en cada caso particular— que
la tension intraventricular derecha sea inferior. igual o superiov
a la que reine en el ventriculo izquierdo.

En esta afeccion la estenosis pulmonar tiende a reducir el
gasto pulmonar. mientras que el cortocircuito tiende a aumen-
tarlo. El gasto pulmonar dependera de la importancia relativa que
tenga eada una de las mallformaciones que integran la bilogia. De
ahl que diversos autores aistingan tres grados o formas diferen-
tes de la misma. que pasaremos inmediatamaonte en breve revista.

Grado I
nosis pulmonar ligera.

Comunicacién interventricular acentuada con estz-

Desde el punto de vista clinico puede scr confundida con la
enfermedad de Roger. La historia funcional de los pacientes por-
tadores de esta malformacién cardiaca se caracteriza por 1
existencia de una disnea de intensidad discreta on ocasion de
los grandes esfuerzos. Raramente acusan cianosis.

El estudio semiologico sorprende la presencia de un soplo
sistolico en la regién mesocardiaca con provagacion transversal.
El segundo tono pulmonar puede ser normal o estar aczntuado.

El electrocardiograma se presenta normal u ofreciendo un
pertil de bloqueo incompleto o completo de la rama derecha del
haz de H's. En ctapas avanzadas del mal puede aparecer un per-
fil de hipertrotia ventricular derecha.
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El estudio radiologico nos muestra un corazon globuloso, de-
bido al aumento de los diametros de ambos ventriculos. La an-
ciocardioprafia selectiva puede mostrarnos gue el ventriculo iz-
quierdo se tine en el curso del dextroangiocardiograma, asi como
la estenosis de la via pulmonar.

El cateterismo cardiaco demuestra la caida de los valores
tensionales al pasar la sonda desde el ventriculo derccho hacia la
arteria pulmonar. Si la sonda llega a pasar —durante las manio-
bras del cateterismo— desde el ventriculo derecho hacia el iz-
quierdo, queda establecido sin lugar a dudas el diagnostico de
comunicacion interventricular.

La oximetria sirve para calcular ¢l gasto al traveés de la cn-
municacion y el sentide en que se ha establecido el cortocircuito
predominante.

La evolucion y el pronostico de esta afeccidon, en su grado [
de expresion, estan regidos por la importancia del cortocircuito.
El tratamiento —en el momento actual de nuestros conocimien-
tos— es exclusivamente medico.

Grado II.— Ccmunicacién interventricular ligera con esteno-
sis pulmonar acentuada.

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

El estudio semiolégico descubre el soplo sistolico de la este-
nosis pulmonar. Esta semiologia puede variar por la posible exis-
tencia de un cortecircuito arteriovenoso o venoarterial, depen-
diente de los regimenes tensionales existentes en los dos ven-
triculos.

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

El estudio radiologico nos revela una cardiomegalia por au-
mento de los diametros de las cavidades derechas. El arco me-
dio se ofrece saliente o concavo, segin exista o no una dilatacion
postestendsica de la arteria pulmonar. La angiocardiografia ncs
ilustra primordialmente sobre la estenosis de la via pulmonar.

El cateterismo sirve para diagnosticar la estenosis pulmonar
v la existencia del cortocircuito.

o
W
=~



Esta variedad de la biologia de Castellanos nos ofrece la mis-
ma evolucion v el mismo pronostico que la estenosis pulmonar
pura. Su tratamiento es idéntico al de esta Gltima. es decir, qui-
rurgico.

FISIOPATOLOGIA QUIRURGICA DE LAS CARDIOPATIAS CON
ESTENOSIS DE LA VIA PULMONAR  "PURAS o AGOCIADAS"
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Cuadro NV 4
En este cuadro se estudian en torma comparativa las nuevas condiciones fisiopato-
logicas c¢readas por el abordaje quirurgico tdirectu o indirecto) en la estenosis pul-
monar aislada o asociada con unia comunicacion interauricular y o mterventricular

Grado IIl.— Comunicacion interventricular de grado impor-
tante y esienosis pulmonar muy acentuada.

Las alteraciones hemodinamicas en esta variedad se caracte-
rizan por la existencia de un cortocircuito venoarterial con cai-
da del gasto pulmonar, lo que explica el sindrome de anoxemia y
la cianosis.

Desde el punto de vista semiologico los hallazgos son simila-
res a los descritos en la variedad anterior.

El estudio electrocardiografico ofrece un cuadro semejante i
descrito en la variedad precedente.

La angiocardiografia, ademas de poner en claro la estenosis.
permite reconocer con frecuencia al cortocircuito. Estos datos
son confirmados por el cateterismo cardiaco. que tiene, ademas.
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la virtud de proporcionarnos una informaciéon fidedigna acerca
de la magnitud v la dircccion del cortocircuito.

Los problemas de diagnéstico diferencial que puede plan-
tearnos cada variedad de esta bilogia son varios. El grado T se
puede confundir con la enfermedad de Roger. de la que se dis-
tingue facilmente cuando se llega a demostrar la estenosis pul-
monar. El grado II plantea el diagnostico diferencial con la es-
tenosis pulmonar pura. con la trilogia y con la tetralogia de Fallot.
El problema quedara resuelto cuando se logie dzmostrar —por la
angiocardiografia y el cateterismo cardiaco— la presencia del de-
fecto interventricular. la ausencia de una comunicacion interauri-
cular y la ausencia de la dextroposicion de la aorta. El grado ITI de
la bilogia puede hacer pensar en una tetralogia, en una pentaio-
gia, en un truncus arteriosus. etc. La informacién suministrada
por los examenes complementarios permite establecer la diferen-
ciacion, como habremos de ver al estudiar la tetralogia.

C. TETRALOGIA DE FALLOT. — De acuerdo con la descripeion
original de Fallot. esta afeccidn congénita sc caracteriza por pre-
sentar una estenosis pulmonar asociada a un defzcto del tabiguc
interventricular, a una dextroposicion de la dorta v a una hiper-
trotia del ventriculo derecho.

Las diferentes formas anatémicas que puede ofrecer cste mal
son consideracdas en el relato quirargico.

Las perturbaciones hemcdinamicas que lo caracterizan cstan
representadas por un sindrome de estenosis de la via pulmonar
asociado con un sindrome de cortocircuito. La estenosis de la via
pulmonar provoca, como yva sabemos, una hipertension dentro de
las cavidades dercchas, euyo grado depende de la forma anatomi-
ca y de la importancia de la estenosis. El cortucircuito puede esta-
blecerse, en este caso, por dos vias diferentes: la comunicacién in-
terventricular y la dextroposicion de la aorta. Durante la sistole
cardiaca el ventriculo derecho puede disponer de una triple via
de evacuacion: Ja via pulmonar. la via adrtica y la comunicacion
interventricular. La forma de distribucion del volumen sistolic.
se hara en funcion de las resistencias de grado variable que Te
nponga cada una de estas vias. De estos factores habran de depen-
der, también. los diferentes grados de anoxemia y de cianosis
que se observan en los casos de tetralogia de Fallot.
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El estudio clinico de estos pacientes nos hara saber que han
sido cianodticos desde el dia de su nacimiento o muy precozmen-
te, que han acusado disnea de esfuerzo también en forma muyv
temprana y que los ha llevado —con mucha frecuencia— a acu-
clillarse para aliviarse de tal sintoma, quec presentan hipocratis-

digital ¥ que han sutrido un retardo pondoestatural mas o
menos manifiesto. segun cada caso particular.

FISIOPATOLOGIA QUIRURGICA DE LAS CARDIOPATIAS CON

ESTENOSIS DE LA VIA PULMONAR "AGOCIADAS
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Cuadro N¥ 5
En este cuadro sc estudian las nuevas condiciones tisiopatologicas gue pueden
crear los diferentes criterios de tratamiento.

El estudio semioldgico cardiaco muestra. por lo general, un
soplo sistdlico en la region mesocardiaca. El segundo tono pulino-
nar nunca esta acentuado. Puede estar, sin embargo, desdoblado.
con lo que se descarta la atrepsia pulmonar y o la estenosis val-
vular. Los pacientes acusan una hipotension arterial o un régi-
men tensional normal. La poliglobulia es constante.

El electrocardiograma demuestra la presencia de una hipertro-
tia ventricular y auricular (ésta no con eonstancia) deracha.

El estudio radiolégico nos muestra a un corazon de diame-
tros normales o agrandado a expensas de sus cavidades derechas
(corazon “en zueco”). El urco medio entrado y la pobreza de la

R
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circulacion pulmonar son hechos caracteristicos de esta afeccion.
El angiocardiograma nos puede suministrar una serie de datos de
capital importancia: la tenidura precoz de la aorta y simultanen
con la de la arteria pulmonar, la visualizacidon de la estenosis pul-
monar y la pobreza de la circulacién intrapulmonar.

E] cateterismoe cardiaco aporta una serie de datos fundamente-
les para el establecimicnto del diagndstico por intermedio de las
siguientes comprobaciones:

19 la existencia de una hipertension dentro del ventriculo
derecho y de una normotension dentro de la pulmonar; 2¢ el
pasaje de la sonda desde el ventriculo derecho hacia la aorta;
3% el pasaje de la sonda desde el ventriculo dercecho hacia el iz-
quierdo; 4°® la determinacion de los gastos pulmonar v “sistémi-
co” v de la magnitud del cortocircuito venoarterial.

Antes de la era quirargica, iniciada el ano 1944, esta afeccion
tenia una evolucion siempre fatal a plazo mas o menos breve,
aunque la literatura mundial registra algunos casos de supervi-
vencia hasta una edad avanzada.

Esta enfermedad, que tiene formas anatomoclinicas variables
segin el grado de dextroposicion de la aorta, puede, ademas, pre-
sentarse asociada a otras malformaciones cardiacas congénitlas.

LIl diagnéstico diferencial debe ser establecido —en espe-
cial— con el complejo de Eisenmenger. ta trilogia de Fallot. el
runcus arteriosus, la pentalogia. etc. La tetralogia se diferencia
del complejo de Eisenmenger por la presencia de la estenosis
pulmonar y difiere de la trilogia por la ausencia del defecto en
el tabicamiento auricular y, ademas, por la dextroposicion aortica.

RESUMEN

Los autores pasan en revista el sindrome de estenosis congénita de
Ja via pulmenar puro y asociado a otras cardiopatias congénitas, dedican-
dole particular atencion a las manifcestaciones fisiopatoldogicas v clinicus
de las diferentes afeccioneas que puceden ocasionarlo.

SUMMARY

The authors discuss the syndrome of pure congenital stenosis of
the pulmonary way and of its association with other congenital cardiac
malformations, placing particular emphasis on the physiopathologic and
clinical manifestations of the different conditions that mav produce it.
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