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AtresiaAdrticay Ventriculo Izquierdo de Tamafo Normal.
(Una Cardiopatia Congénitapoco Comun).
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RESUMEN

Presentamos el primer caso clinico de atresia valvular adrtica con cavidad ventricular izquierda de tamafio
normal que se diagnosticd en nuestra entidad. Esta malformacion es rara en esta variedad lo que motivo su
presentacion. Las manifestaciones clinicas de fatiga al alimentarse, taquipnea, quejido, palidez, cianosis peribucal,
soplo precordial, pulsos distales disminuidos y hepatomegalia orientaron a la sospecha de cardiopatia congénita
obstructiva izquierda. El estudio de ecocardiograma y angio-tomografia de grandes vasos confirmaron la ubicacion
de la malformacion obstructiva. El paciente fallecio antes de ser intervenido quirargicamente.
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SUMMARY

We report the first case of aortic valve atresia with normal left ventricle was diagnosed at our institution. This
malformation is rare in this variety, is the reason of submission. Clinical manifestations of fatigue during feeding, tachypnea,
groan, pallor, cyanosis, precordial murmur, and hepatomegaly diminished distal pulses directed to suspected congenital
obstructive left heart disease. The study of echocardiography and CT angiography of the great arteries confirmed the
location of obstructive malformation. The patient died before being operated on.
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INTRODUCCION

La atresia valvular adrtica es una malformacion
cardiaca que se encuentra mas frecuente participando con
otras anomalias estructurales a nivel ventricular izquierdo
que ocasiona poco desarrollo de esta cavidad y de su
valvula, lo que conforma la malformacién cardiaca
conocida como Sindrome de Corazon Izquierdo
Hipoplasico (SCIH); sin embargo, atresia aortica no es
sinénimo de este sindrome ya que existe otra entidad; la

atresia valvular aortica con ventriculo izquierdo de
tamafio normal, considerada como una entidad aparte por
su origen embrioldgico pues el primero se ha demostrado
que tiene su origen en una alteracion en el orifico izquierdo
del canal A-V del embrioén y en el caso de atresia valvular
adrtica con cavidad ventricular izquierda normal, una
anomalia troncal'2. Se desconoce la prevalencia de atresia
aortica con cavidad ventricular izquierda normal ya que
son pocos casos reportados o se han reportado como
casos aislados; solo se conoce la prevalencia para SCIH'.
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Por tal motivo consideramos pertinente presentar el primer
caso clinico que se diagnostic6 en nuestra entidad
documentado con estudios de ecocardiograma y angio-
tomografia de grandes vasos y hacer una revision breve
de esta patologia.

PRESENTACION DE CASO CLINICO

Lactante menor masculino de 1 mes 16 dias de
vida que present6 soplo precordial y taquicardia; por tal
motivo se solicitd valoracion por Cardiologia-Pediatrica.
Madre de 21 afios y padre de 27 afios de edad en aparente
estado de salud. Es producto de la primera gesta, de
término; nacimiento en medio hospitalario por vial vaginal
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sin complicaciones con peso al nacer de 2,750 gry talla de
49 cm respiracion y llanto espontaneo al nacimiento. A los
cuatro dias de vida fue valorado por médico pediatra quien
detectd presencia de criptorquidea bilateral y en el
ultrasonido se detectd con testiculo derecho en cavidad
abdominal y testiculo izquierdo en posicion del canal
inguinal. En una segunda revision al mes y dieciséis dias
de edad se le encontrd presencia de taquicardia y soplo
precordial por lo que fue referido a valoracion cardiolégica
especializada. Al interrogatorio la madre refiri6 que 15 dias
previos el nifio presenta fatiga al alimentarse, taquipnea y
dos dias con quejido. A la exploracion fisica se encontrd
lactante menor con peso de 3,000 gr inquicto, cianosis
peribucal tenue al llanto, palidez generalizada ++,
taquipnea al reposo 'y quejido entrecortado.
Fenotipicamente normal. En torax tiraje intercostal bilateral
y leve retraccion xifoidea. Area precordial con leve
deformidad paraesternal e hiperactividad; presencia de
soplo holosistolico grado III/VI en el 3er espacio
intercostal izquierdo paraesternal con segundo ruido
reforzado. Higado palpable a 1.5 cm bajo el borde costal
derecho. Pulsos periféricos disminuidos en las cuatro
extremidades e hipocratismo digital incipiente. La T.A.
registrada fue 80/50 mmHg. La radiografia de torax mostro
cardiomegalia grado III con flujo pulmonar aumentado y
gran congestion venosa capilar pulmonar. Se realizo
estudio de ecocardiograma doppler color de superficie en
el que se observo presencia de las cuatro cavidades en
una conexién atrio-ventricular concordante, retornos
venosos sistémico y pulmonar normal; septum
interauricular intacto (Figura 1). Cavidad ventricular
izquierda dilatada, defecto septal perimembranoso con

Figura 2
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Lado A: Defecto septalventricular (flecha).
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Lado B: Arco adrtico al color con flujo retrogrado (flecha).
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cortocircuito de izquierda a derecha y ausencia de flujo a conexion con valvula de arteria pulmonar y ésta se observo
través de la valvula aortica (Figura 2 lado A). En la valvula normal. Tronco de arteria pulmonar se observé dilatado
tricaspide el color y doppler no mostré alteracion. asi como sus ramas, que fueron confluentes. Presencia de
Ventriculo derecho dilatado con tracto de salida libre y en conducto arterioso con cortocircuito reverso, de derecha
Figura 3
LadoA LadoB
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Lado A: Flujo retrogrado en arco aortico color (flecha). Lado B: Doppler continGo en istmo de aorta, incremento en
velocidad.

Figura 4

Lado A: TAC muestra ventriculo derecho (vd) e izquierdo (vi), Lado B: TAC muestra coronaria derecha e izquierda (cor),
tronco de arteria pulmonar (tap), conducto arterioso (ca), sitio aorta ascendente hipoplasica (aah), vasos supra-aorticos
coartado (coa) y aorta descendente (ad). (vsa), sitio coartado (coa) y aorta descendente (ad).
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Figurab

LadoA

Lado A: TAC muestra
ascendente hipoplasica (aah).

coronarias (cor) 'y aorta

Lado B: TAC muestra coronarias (cor), aorta ascendente hipoplasica (aah),
vasos supraadrticos (vsa), coartacion de aorta (coa), conducto arterioso (ca)
y aorta descendente (ad).

a izquierda en conexion con istmo de aorta; y a este nivel
gran turbulencia al color (Figura2 By 3 A). En el istmo de
aorta y arco aortico el color mostro flujo retrogrado mismo
que se corrobor6 al doppler continuo con el que se
registré una velocidad maxima de 213cm/s. Se visualizo
aorta ascendente hipoplasica con un diametro de 2 mm
(Figura 3B). En base a lo anterior se concluyo presencia
de cardiopatia congénita obstructiva izquierda tipo atresia
valvular adrtica con hipoplasia de aorta ascendente,
cardiopatia conducto dependiente en presencia de
comunicacion interventricular e hipertension arterial
pulmonar. Por lo anterior se decidi6 realizar estudio de
ANGIOTAC de grandes arterias con el propdsito de tener
mas informacion. El estudio de ANGIOTAC de grandes
vasos corrobord la atresia valvular adrtica con hipoplasia
de aorta ascendente, conducto arterioso y presencia de
coartacion de aorta. Fue referido a una Institucion de
Seguridad Social al ser derechohabiente para su atencion
medico quirurgica de donde tuvimos conocimiento que
fallecio antes de ser intervenido quirtirgicamente.

DISCUSION

La atresia aortica es una malformacion que define

la obstrucciéon completa de la valvula adrtica; se asocia a
otras anomalias que afectan la cavidad ventricular izquierda
y su valvula mitral. Se ha descrito la explicacion de la
etiopatogenia para esta patologia y se considera que se
debe a un cierre tardio intrauterino del orificio valvular
aortico causado por la union de las comisuras de las valvas
cuando los procesos de formacion de la cavidad ventricular
izquierda y septum ventricular han sido completados®. La
atresia valvular adrtica con ventriculo izquierdo de
tamafio normal es considerada una entidad aparte del
sindrome de corazén izquierdo hipoplasico (SCIH); debido
a su origen embrioldgico al ser considerada una anomalia
troncal. Se tiene reporte de la prevalencia para SCIH de
0.164 a2 0.267y para la atresia adrtica con cavidad ventricular
izquierda normal se desconoce'. Se ha reportado que en
los casos de atresia aortica el 4 a 7% presenta atresia
aortica con ventriculo izquierdo normal; ademas este
pequeilo grupo tiene mayores posibilidades de tratamiento
quirargico con reparaciéon completa de esta
malformacion'*. Nosotros hemos reportado casos de
autopsia de sindrome de corazon izquierdo hipoplasico
(SCIH) en el Hospital Infantil del Estado de Sonora, y en
ellos la alteracion anatomica de atresia de valvula aortica
se presentd con hipoplasia de la porcion ascendente de
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aorta, de cavidad ventricular izquierda y valvula mitral,
mismos que integran a este sindrome®. En un reporte previo
de estudio de casos de autopsia de éste hospital sobre
anomalias obstructivas izquierdas, se encontré a la
coartacion de aorta como la mas frecuente, seguida del
sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico y por altimo
interrupcion del arco adrtico®. Presentamos el primer caso
clinico de atresia valvular adrtica y cavidad ventricular
izquierda normal que se diagnostic6 en nuestra entidad;
un lactante menor masculino de 2 meses de edad que
evidencio datos clinicos de anomalia obstructiva izquierda
sobresaliendo el signo clinico de taquipnea, palidez,
cianosis peribucal y disminucion de los pulsos en las
cuatro extremidades asociado a fatiga quince dias previos
a su consulta y posteriormente quejido. La auscultacion
precordial reveld presencia de soplo holosistélico y
hepatomegalia; signos y sintomas que evidenciaron esta
malformacion y el deterioro hemodinamico inherente a ello.
La radiografia de téorax mostro cardiomegalia con flujo
pulmonar aumentado y congestion veno-capilar
evidenciando la malformacion y condicion hemodinamica.
Se realizo estudio de ecocardiograma que confirmé la
sospecha clinica de anomalia obstructiva izquierda por
atresia valvular adrtica y a nivel de istmo coartacion de
aorta asociado con las otras anomalias que se describen
es este caso. El estudio de ANGIOTAC de grandes vasos
permitié visualizar de manera objetiva y precisa las
anomalias vasculares. Debido a que esta patologia ha sido
reportada como caso aislado o en un nimero de casos
reducido; y al ser el primero que tenemos en nuestro
hospital consideramos de interés su publicacién y hacer
una revision breve del tema*”'*. Los casos reportados
han sido de autopsia y asilados con solo estudio de
electrocardiograma y en otros clinico con estudio de
ecocardiograma que permitié el diagndstico de esta
malformacion al igual que en nuestro caso, en el que
ademas se realizo estudio de ANGIOTAC. El estudio de
cateterismo cardiaco para evaluar el resultado de
procedimiento quirirgico también esta indicado®. Esta
malformacion es mas frecuente en género masculino en
una relacion de 2 a 1. Cuando se presenta la atresia valvular
aortica es frecuente la asociacion de coartacion que se ha
reportado hasta en una 71% sin embargo en esta
obstruccion se debe considerar la severidad de la misma
ya que se ha descrito que alrededor de una cuarta parte el

grado de obstruccion es significativa y en los otros puede
ser leve y tener minima repercusion hemodinamica; tal y
como lo presentd en nuestro caso que lo visualiza
claramente el estudio de angio-tomografia (Figuras 4y 5)
y que previamente se habia detectado con el
ecocardiograma por incremento en la velocidad al doppler
continuo en el area del istmo de aorta'>!’. Desde los
primeros casos reportados se ha descrito que en presencia
de atresia adrtica existe un amplio espectro de lesiones
anatomicas como atresia o hipoplasia de valvula mitral y
cavidad ventricular izquierda, hipoplasia moderada de
valvula mitral y ventriculo izquierdo, y cavidad ventricular
izquierda y valvula mitral con buen desarrollo con o sin
defecto septal ventricular; la hipoplasia de la porcion
ascendente de aorta esta presente en todos los casos®”
15, Se ha especulado que la presencia de fibroelastosis
endocardica se debe a la hipoxia existente en estos
pacientes®. En un reporte previo de 109 casos de
especimenes de autopsia con atresia valvular adrtica que
incluy6 9 casos con defecto septal ventricular, de éstos
solo 2 tuvieron ventriculo izquierdo de tamafio normal y el
defecto septal ventricular fue supracrestal lo que sugirid
que este defecto permitié un patréon de flujo sanguineo de
salida ventricular izquierda relativamente normal
permitiendo el buen desarrollo de la cavidad ventricular
izquierda por lo que la localizacion del defecto puede ser
una determinante critica en el tamafio de esta camara
ventricular'®. La presencia de un defecto septal ventricular,
se considera que permite el buen desarrollo anatémico y
funcional del ventriculo izquierdo que es un factor
determinante en un prondstico mejor en el tratamiento
quirurgico. Nuestro caso fue enviado para continuar su
atencion medico quirtrgica a un hospital de Seguridad
Social por ser derechohabiente y en seguimiento del mismo
tuvimos conocimiento de que falleciéo antes de ser
intervenido quirurgicamente. Esta bien documentado que
a pesar de la gravedad de esta malformacion los casos de
atresia adrtica con cavidad ventricular izquierda y valvula
mitral de tamafio normal en presencia de un defecto septal
tiene mejor prondstico después de la reparacion quirtrgica
biventricular por lo que se ha reportado los casos de éxito
con diversas técnicas quirtirgicas en casos aislados o en
un numero pequeilo debido a los pocos casos
diagnosticados por su rareza*®'2,
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