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RESUMEN
VITAE Academia Biomédica Digital se complace en presentar la seccion "Museo de Cera" en la

cual los doctores Claudia Blandenier de Suarez, José Angel Suarez y Leticia Hamana de Ramirez
dan a conocer un conjunto de piezas cardiacas con cardiopatias congénitas reconstruidas
artificialmente. Son 29 casos que presentaremos en varias entregas, y cada uno contiene: una
breve descripcion de la malformacion, historia clinica y diagndstico anatomopatolégico. En esta
edicion, se muestran cuatro casos gue corresponden a la Malformaciones de las valvulas
Sigmoideas Adrticas y Pulmonar.

INTRODUCCION
ESTENOSIS AORTICA:

Estenosis adrtica valvular congénita: Es una malformacion valvular adrtica debida a alteraciones
en el desarrollo de las primordias de las sigmoideas adrticas. La fusidon de una o mas valvulas



durante el desarrollo puede originar una valvula unicUspide intrinsecamente estendtica,
bicUspide con estenosis o insuficiencia y otras.

Estenosis Adrtica Supravalvular:

Constituye un grupo de alteraciones morfoldgicas presumiblemente congénitas relacionadas
con trastornos metabdlicos del calcio y de la vitamina D acompafadas clinicamente de otras
malformaciones somaticas en algunos casos. Es muy rara.

Desde el punto de vista clinico, los diferentes tipos de estenosis supravalvular se pueden asociar a
otras anomaliasy agruparse en:

- Sindrome de estenosis adrtica supravalvular, caracterizado por: Déficit mental y fascie tipica
(efélica), Lesiones dentarias y estenosis adrtica supravalvular.

- Estenosis aortica supravalvular familiar.
- Estenosis aortica supravalvular esporadica.
Estenosis Adrtica Subvalvular:

Se describen anomalias intrinsecas del tracto de salida del ventriculo izquierdo como lo son la
presencia de anillos fibrosos y anomalias o trastornos del miocardio las cuales determinarian
secundariamente estenosis subvalvular (miocardiopatia hipertrofica). Las alteraciones
hemodindmicas se originaran segun el grado de estrechez.

ESTENOSIS PULMONAR:

Estenosis Pulmonar Valvular: Puede ser pura o asociarse a otras malformaciones congénitas
tales como comunicacion interauricular (trilogia de Fallot), tetralogfa de Fallot, transposicion de
grandes vasos, atresia tricuspidea, dextroposicion, etc.

En las formas severas y estendticas hay fusion de las valvulas sigmoideas de tal manera que no se
individualizan y en conjunto presentan un aspecto de cUpula proyectado en la luz de la arteria
pulmonar (univalvular). En los casos mas severos hay atresia pulmonar. La valvula pulmonar,
también puede ser bicUspide, sin embargo, generalmente esta forma no es estendtica y no
ocasiona trastornos hemodinamicos.

Estenosis Pulmonar Supravalvular: La obstruccion se localiza a cualquier nivel por encima de la
valvula pulmonar.

Estenosis Pulmonar Subvalvular: Esta malformacion es muy rara, consiste en un engrosamiento
muscular y en ocasiones puede haber un anillo fibroso debajo de las valvulas sigmoideas
pulmonares.

Estenosis Pulmonar Asociada a Comunicacién Interauricular (Trilogia de Fallot): En esta entidad
existe un cortocircuito (Shunt) veno-arterial a nivel auricular gue da origen a cianosis y a un
cuadro mucho mas grave (insuficiencia cardiaca con cianosis).
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Diagnostico Clinico: Estenosis pulmonar valvular y Anemia moderada.

Resumen de la historia clinica:

Pre-escolar masculino, quien presenta disnea de esfuerzo, sin cianosis. Ingresa al HUC en buenas
condiciones generales. Examen fisico: LSPEI sostenido. Soplo sistélico grado 2 en foco pulmonar
propagado a regién infraclavicular izquierda y resto del precordio. Segundo ruido disminuido de
intensidad. RX : cardiomegalia moderada a expensas de las cavidades derechas, pulmonar
prominente, hilios y ramas pulmonares periféricas disminuidas. Le practican cateterismo
intracardiaco y angiocardiograma en ventriculo derecho, presentando posteriormente,
taquicardia, convulsiones, pérdida de conciencia y muerte.

Estudio Anatomopatologico:

-Estenosis valvular pulmonar univalvular con tres rafes.

-Dilatacion post-estendstica de la arteria pulmonar.

-Calibre de las dos ramas pulmonares, discretamente aumentado.
-Hipertrofia y dilatacidn de cavidades derechas.
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Diagnostico Clinico: CIA. CIV. Atresia o estenosis tricuspidea.

Resumen de la historia clinica:

Recién nacida femenina, producto de primer embarazo simple a término, con disnea, cianosis,
quejido respiratorio e hipotonia desde el nacimiento. Fué vista por pediatra y cardiologo, quienes
la refirieron al Hospital Universitario con los diagndsticos de CIA, CIV, Atresia o estenosis
tricuspidea. Ingres® en muy malas condiciones generales, disneica, ciandtica con hipotonia
generalizada, polipnea, aleteo nasal, retraccion intercostal y supraclavicular. Fallecié a las dos
horas del ingreso.

Eestudio Anatomopatoldgico:

-Cardiopatia congénita ciandgena: Estenosis pulmonar vy tricuspidea. Comunicacion
interauricular de tipo fosa oval.

-Conducto arteriosos amplio permeable.

-Dilatacion marcada de la auricula derecha.
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CASO N° 23: AX 6762

Edad: 16 meses.

DX. Clinico: Cardiopatia Congénita cianégena.

Resumen de la historia clinica:

Lactante mayor femenino, producto de segunda gesta, embarazo simple a término, parto
normal. Hospitalizado a las 10 horas de nacido por crisis anodxicas. Angiocardiograma. Atresia
tricuspidea, CIA amplia, Estenosis pulmonar infundibular, arterias pulmonares de calibre
reducido aparentemente suficientes para anastomosis. Se le practicé anastomosis aorto-
pulmonar izquierda (operacion de Potts). Evolucion postoperatoria sastifactoria. ECG: Aumento
de onda P indicativo de CIA pequefa. Se le practica atrioseptosomia con catéter balén de
Rashkind. 9 meses después presenta ICC y llega al HUC sin signos vitales.

Estudio Anatomopatoldgico:

Estenosis tricuspidea. Atresia pulmonar. Estenosis infundibular pulmonar. Cardiomegalia.
Dilatacion marcada de auricula derecha. Hipertrofia de ventriculo izquierdo. Ductus permeable.
CIA pequefia de tipo fosa oval valvular. Estado postoperatorio tardio: anastomosis aorto-
pulmonar de Potts o ventana aorto-pulmonar y anastomosis latero-lateral en buen estado,
permeables.
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CASO N° 24: AX 7936

Edad: 18meses.

Diagnéstico Clinico: Cardiopatia congénita ciandgena: .Atresia pulmonar.

Insuficiencia tricuspidea. CIA.

Resumen de la historia clinica:

Lactante mayor masculino con cianosis subungueal, peribucal y aletec nasal desde el
nacimiento. Posteriormente presentd crisis andxicas acompanadas de dificultad respiratoria y
signos de insuficiencia cardiaca. Examen fisico: 2do ruido fuerte hacia la base, no hay soplos.
Cateterismo cardiaco: atresia pulmonar y CIA. Evolucion torpida hasta que fallece.

Estudio Anatomopatoldgico:

-Cardiopatia congénita ciandgena: Atresia pulmonar. Septum interventricular intacto y valvula
tricuspidea competente.

-Persistencia de ductus arterioso y a un pequeho foramen permeable.



-Hipertrofia y dilatacion de cavidades cardiacas.
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