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RESUMEN
Se denomina corazén univentricular a las cardiopatias congénitas que tienen en comun la

peculiaridad de disponer de un unico ventriculo funcional con la existencia de otra cavidad
ventricular rudimentaria o hipopladsica, como ocurre en la atresia tricuspidea. Objetivo:
Presentar un caso de Atresia Tricuspidea en paciente adulto, el cual representa caracteristicas
de especial relevancia por su rareza en nuestro medio en presentacion adulta, asi como por su
repercusion hemodinamica. Caso Clinico: Paciente masculino de 19 anos de edad natural y
procedente del Estado Anzoategui, Venezuela , con antecedentes de asma, cianosis peribucal
,acrocianosis 'y episodios convulsivo,quien ingresa por infeccion respiratoria baja . En
ecocardiograma se observa atresia tricuspidea con ventriculo derecho rudimentario. Discusion.
La Atresia Tricuspidea es una malformacion del canal AV primitivo originada por particion
desigual del canal a expensas de porcién derecha
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TRICUSPID ATRESIA IN AN ADULT PATIENT A PROPOS OF A CASE



SUMMARY

Tricuspid Atresia is a malformation of the primitive AV canal originated by an unequal
partition of the canal at the expense of the right portion. Objetive: To present a case of
Tricuspid Atresia in an adult patient, which is an uncommon occurrence in our country.
Clinical case: 19-year-old masculine patient from the Anzoategui State, in the eastern part of
Venezuela, with antecedents of asthma, peribuccal cyanosis, acrocyanosis and convulsive
episodes, The patient is admitted with a diagnosis of respiratory infection. During his stay.
cardiologic examination revealed the presence of Tricuspid atresia and a rudimentary right
ventricle, which are documented in this paper.
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ATRESIA TRICUSPIDEA EN UN PACIENTE ADULTO A PROPOSITO DE UN
CASO

INTRODUCCION

La Atresia tricuspidea (AT) se define como agenesia completa de la valvula tricuspide (VT) e
inexistencia del orificio valvular, no existiendo comunicacion entre las camaras derechas:
auricula derecha y ventriculo derecho, siendo el modo de conexidén atrioventricular,

univentricular (M

La AT se caracteriza por : 1) ausencia del orificio valvular tricuspideo, 2) hipoplasia del
ventriculo derecho, 3) presencia de comunicacion entre la circulacion periférica y la pulmonar,
por lo general a través de una comunicacidon interventricular (CIV), comunicacién

interauricular(CIA) o foramen oval permeable (FOP) (2)

La primera descripcion fue hecha por Kreysing en 1817 reportando una incidencia de
0,057x1000 nacidos vivos. Su prevalencia es de 2 a 3% y asociado a coartacién de aorta es de

8%3)
OBJETIVO:

Presentar un caso de Atresia Tricuspidea en un paciente adulto, el cual representa
caracteristicas de especial relevancia por su rareza en nuestro medio en presentacion adulta,
asi como por su repercusion hemodinamica.

CASO CLIiNICO

Paciente masculino de 19 anos de edad natural y procedente de una localidad rural del
Estado Anzoategui, Venezuela, con antecedentes de asma, cianosis peribucal, acrocianosis y
episodios convulsivos desde la infancia, sin recibir tratamiento. Permanece sintomatico por
disnea a esfuerzos moderados con consultas ocasionales a un centro de salud de la localidad.
15 dias antes de consultar presenta elevaciéon de temperatura (39°C), disnea a leves esfuerzos,
tos con expectoracidn mucopurulenta, asi como cianosis generalizada , por lo que es llevado a
emergencia en un centro ambulatorio siendo referido a un centro hospitalario en malas



condiciones generales, ingresando con diagnostico de infeccion respiratoria baja.

Examen fisico: TA: 90/50 mmHg FC: 105 Ipm FR: 22 rpm .Paciente en malas condiciones
generales, cianosis generalizada, taquipneico, con ingurgitacion yugular. Retraccion Sistdlica
Paraesternal Izquierda. Apex visible y palpable en 6° Ell 2 cms por fuera de LMC. RsCsRsRs,
taquicardico R1 Unico, SMS Ao 2/6, R2 aumentado de intensidad debido a P2, R3 izquierdo
Torax: simétrico, hipoexpansible, ruidos respiratorios presentes con agregados bilaterales a
predominio basal derecho .

Electrocardiograma: Taquicardia sinusal/Crecimiento de la auricula derecha/ crecimiento de la
auricula izquierda/ BSARIHH/Hipertrofia del VI/ Punto J elevado 1T mm en V2/Ondas T
acuminadas V2-V3 (Figura 1)

Radiografia Postero-anterior de tdrax: Silueta cardiaca en limite superior, punta redondeada.
Cayado adrtico alto y prominente, Arteria pulmonar principal normal, hilios engrosados, flujo
aumentado en base derecha, infiltrado intersticial bilateral a predominio derecho

Laboratorio: Hb 22,4, HCTO 74,5, PLT 124000, leucocitos 18200/89%seg, SAO2 68%

Ecocardiograma transtoracico: Situs solitus. concordancia AV y VA. Grandes arterias cruzadas.
Atresia tricuspidea, CIA comunicacién interauricular, CIV comunicacion interventricular
restrictiva (vmax de 4,2 m/seg grad pico de 66mmhg). VD hipoplésico, practicamente virtual,
sin embargo se distinguen sus 3 componentes y no parece haber gran obstruccién a nivel del
infundibulo. El tronco es de buen calibre con flujo pulsatil (anillo T9mm, tronco de 22mm), las
ramas confluentes, y de muy buen calibre (19mm cada una). No se evidencia PCA. Valvula
mitral con regurgitacion trivial. VI muy dilatado de forma redondeada, con funcién sistélica
deprimida, FE 30%. Arco aodrtico a la izquierda y sin evidencia de colaterales sistémico
pulmonares. (Figuras 2,3 y 4)

Diagnésticos:

1. Cardiopatia congenita cianogena:
1. Atresia tricuspidea con crisis cianotica severa complicado con infeccidon respiratoria
baja
2. Poliglobulia secundaria a cardiopatia congenita
3. Sindrome convulsivo por antecedentes

El paciente presenta evolucién térpida desde su ingreso y fallece al 6to dia de hospitalizacion.



Figura 1. Electrocardiograma

Figura 2. Eje corto donde se observa el ventriculo izquierdo en el segmento medio



Figura 3. Eje 4 camaras donde se observa AT, Septum interaricular adelgazado movil con CIA.

Figura 4. Eje grandes vasos donde se observa AT



DISCUSION

La AT embrioldgicamente se produce por un defecto en el lado derecho de los cojinetes
endocardicos del canal auriculo ventricular (AV), esta malformacion del canal AV primitivo
originada por la particion desigual del canal a expensas de la porcidén derecha es lo que
genera la AT.

Se puede presentar normalmente relacionada con los grandes vasos de 70 a 80% o puede

presentarse con vasos transpuestos.( 4)

Generalmente la AT es detectada en la infancia debido a cianosis , insuficiencia cardiaca,
retardo del crecimiento, caquexia, aleteo nasal y retraccion muscular. El grado de cianosis es la
manifestacion clinica mas frecuente y depende del grado del flujo pulmonar. Existen 3 tipos
de AT segun relacién con los vasos sanguineos

Grupo i (70-80%)

- Con conexion ventriculo arterial concordante, aorta naciente del ventriculo izquierdo y
pulmonar de la camara infundibular

Grupoii (12 A 25%)

e Con conexidon ventriculo arterial discordante, pulmonar naciendo del ventriculo
izquierdo y aorta de la camara infundibular. Cada uno de estos 2 grupos se divide en 3
subgrupos:

A. Con atresia pulmonar.
B. Con estenosis pulmonar .
C. Sin estenosis pulmonar.
Grupo iii (3 a 6%)
e Corresponde a un grupo raro con L transposiciéon de grandes arterias.
A. Con estenosis pulmonar .
B. Con estenosis subaortica

Dependiendo del grado de obstrucciéon y anormalidad asociada puede ser letal en el

nacimiento , sin cirugia rara vez sobreviven hasta la edad adulta®)

En relacion al diagnostico la radiografia de térax no contribuye al diagnostico diferencial ,
puede observarse cardiomegalia debido a AD como hallazgo inespecifico. En
electrocardiograma se observa hipertrofia del ventriculo izquierdo, fuerzas derechas ausentes ,
Qrs izquierda con o sin patréon de BSARIHH. El ecocardiograma es el método diagnostico de
eleccion ,determina el tipo y grado de estenosis subarterial.

El diagnostico eco cardiografico prenatal es posible de 16-18meses y su presencia se



contempla entre 4-8% del total de cardiopatias congénitas detectadas por este método(®)

El cateterismo es obligatorio para determinar la presidon pulmonar y telediastélica del VI,
tamano y/o distorsiones de la arteria pulmonares.

La Resonancia Magnética Nuclear (RMN) es util para aportar datos del post-operatorio, vigilar
la vasculatura pulmonar y funcion ventricular.

La anastomosis atriopulmonar descrita por Fontan 1971 fue la primera técnica quirdrgica
utilizada, en la que se separa la circulacion sistémica y la pulmonar, vena cava superior VCS se
une directamente a rama derecha de arteria pulmonar RD APP y vena cava inferior VCI a la
rama izquierda de la arteria pulmonar Rl AP,Cierre de comunicacion interauricular CIA. En
1990, el Dr. Carlo Marcelletti propone un nuevo procedimiento, realizar una anastomosis
cavopulmonar total utilizando un conducto protésico para derivar el retorno venoso de la cava
inferior hacia la cara inferior de la rama derecha de la arteria pulmonar. El flujo de la vena cava

superior se deriva a la arteria pulmonar derecha a través de un Glenn Bidireccional (2)

En la actualidad se prefiere anastomosis cavopulmonar total debido a que proporciona
energia cinética hidrohemodinamica y disminuye la incidencia de arritmia. La posibilidad de
efectuar esta cirugia en dos tiempos bien diferenciados constituye otra innovacion destacable

en la evolucién quirdrgica(1)
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