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Defecto interatrial restrictivo en ausencia de conexion
atrioventricular izquierda con discordancia atrioventricular

Restrictive atrial septal defect in the absence of left atrioventricular connection with
atrioventricular discordance
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La atresia tricuspidea se caracteriza por la agenesia
completa de la valvula tricuspide con una estructura
fioromuscular que separa la auricula del ventriculo
derecho, contiene la masa miocardica funcionalmente
apta para asumir por si sola la fisiologia circulatoria, es
obligatoria la presencia de comunicacion interatrial
para generar la mezcla de la sangre proveniente de la
circulacion pulmonar con la circulacién venosa sisté-
mica, y si es restrictiva no se genera retorno venoso
adecuado y da lugar a una disminucion del gasto car-
diaco'. En esta Ultima se encuentra la conexion de las
auriculas derecha e izquierda con el ventriculo izquierdo
y derecho, respectivamente. La asociacién de esta con
doble salida del ventriculo derecho es del 10-20% y su
presentacion con atresia tricuspidea es muy rara*®. Figura 2. Radiografia de torax antero posterior, observando

Presentamos un caso con anatomia compleja e infre-  situs solitus abdominal y pulmonar, mesocardia con
cuente, en el que se encontraba comprometido el gasto  levoapex, sin cardiomegalia, sin crecimiento de cavidades,

cardiaco y se realizaron las intervenciones oportunas. 2760 @drtico a la izquierda, flujo pulmonar disminuido con
hipertension venocapilar.

Caso clinico

Varén de 50 dias de vida, embarazo con normal 33 semanas de gestacién nace por via abdominal
evolucion, ultrasonidos prenatales sin anomalias. Alas debido a desprendimiento prematuro de placenta, con

*Correspondencia: Fecha de recepcion: 14-09-2023 Disponible en internet: 31-10-2024
José L. Castro-Machuca Fecha de aceptacién: 16-07-2024 Arch Cardiol Mex. 2024;94(4):535-538
E-mail: lego.93@hotmail.com DOI: 10.24875/ACM.23000202 www.archivoscardiologia.com

1405-9940 / © 2024 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia
CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

535


mailto:lego.93%40hotmail.com?subject=
http://dx.doi.org/10.24875/ACM.23000202
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/ACM.23000202&domain=pdf

536

Arch Cardiol Mex. 2024;94(4)

S9-2
31Hz
5.0cm

2D

54%
(Y4
P Des.
ArmonGral
FC

33_ML’* N\ ——

cw

70%
FP 225Hz
3.3MHz

80

231 cmis

+ Vmax

Vmedia 158 cm/s
GPmax 21 mmHg
GP medio 10 mmHg
\"A) 192 cm

¢ | A |
100mm/s

Figura 2. Ecocardiograma transtoracico, vista subcostal de cuatro cadmaras. Se observa un defecto interatrial (asterisco)
restrictivo con gradiente medio de 10 mmHg. AD: atrio derecho; Al: atrio izquierdo; AT: atresia tricuspidea; SIA: septo
interatrial; VI: ventriculo izquierdo (video para imagen 1: https.//youtu.be/U4n-y8YUbwo).

un peso al nacer de 1.8 kg. Se mantiene hospitalizado
por dificultad respiratoria persistente, motivo por el cual
es valorado por cardiologia pediatrica, que lo refieren
a nuestra institucion para abordaje por cardiopatia
compleja. En la valoracion inicial se describe con fatiga
a la alimentacion y cianosis al llanto. En la exploracion
fisica se detecta sin taquicardia, polipneico y con satu-
racion de oxigeno del 75%.

La radiografia mostré6 mesocardia con levoapex, con
hipertensién venocapilar (Fig. 1). Se realizaron ecocar-
diograma transtoracico y cateterismo cardiaco, los cua-
les concluyen situs solitus atrial y abdominal, mesocardia
con dextroapex, retornos venosos sistémicos y pulmo-
nares lateralizados, conexion atrioventricular de tipo
discordante y modo imperforado por ausencia de cone-
Xién atrioventricular izquierda, atresia tricuspidea e
inversién ventricular (topologia de mano izquierda) con
las siguientes caracteristicas: defecto interatrial pequefio
y restrictivo con gradiente medio de 10 mmHg (Fig. 2);
conexion ventriculoarterial tipo doble via de salida del

ventriculo derecho (rudimentario) modo perforado con
aorta anterior e izquierda y doble infundibulo, valvula
pulmonar bivalva y displasica sin estenosis pulmonar;
comunicacion interventricular de entrada con extension
a la salida no obstructiva (Fig. 3), conducto arterioso
persistente, disfuncion diastdlica del ventriculo sisté-
mico y funcidn sistolica conservada.

Se indica cateterismo cardiaco por defecto atrial res-
trictivo, con los siguientes resultados: presion media en
atrio derecho de 8 mmHg y en atrio izquierdo de 15 mmHg,
saturacion sistémica del 81% y PaO, de 48 mmHg. Se
realiza atrioseptostomia, con balén con los siguientes
resultados: presion media en atrio derecho 8 mmHg y
en atrio izquierdo 9 mmHg, saturacion sistémica del
92% y PaO, de 63 mmHg.

Es egresado a los 5 dias de internamiento hospita-
lario. El ecocardiograma de control informé: comunica-
cion interatrial amplia con gradiente medio de 1 mmHg,
mejora del gasto sistdlico evidenciando estenosis pul-
monar mixta con gradiente medio de 35 mmHg, vy



J.L. Castro-Machuca et al. Ausencia de conexién atrioventricular izquierda

Figura 3. A: diagrama de Mullins que representa la discordancia atrioventricular por inversion ventricular (topologia
de mano izquierda), ausencia de conexion atrioventricular izquierda (atresia trictispidea) con doble salida del ventriculo
derecho (VD) rudimentario con doble infundibulo y estenosis pulmonar. La flecha sefiala el piso fibromuscular de la
atresia tricuspidea. B: ventriculografia que muestra el ventriculo izquierdo (VI), una comunicacion interventricular (CIV)
amplia y el VD rudimentario, de donde emergen dos vasos sistémicos: |a arteria aorta (AQ) y la arteria pulmonar (AP).
AD: atrio derecho; Al: atrio izquierdo (video para la imagen 2: https://youtube.com/shorts/RI017he 0154 ?feature=share).

funcion sistdlica y diastdlica adecuada. En la evalua-
cién a los 6 meses de vida muestra adecuado creci-
miento ponderal, clase funcional | de Ross, con
aumento de cianosis al llanto, sin alteraciones
neuroldgicas.

Discusion

El diagndstico de esta patologia es factible desde el
periodo fetal, tomando importancia para detectar alte-
raciones que llevarian a falla cardiaca temprana, para
preparar el escenario del momento del nacimiento
y para determinar un plan de seguimiento®. Una vez
establecido el diagndstico se deben determinar las con-
diciones que pueden disminuir el gasto cardiaco, entre
ellas la magnitud de la circulacion pulmonar que deter-
minara tanto su presentacién como su tratamiento®.

En el caso que presentamos, el paciente tenia falla
cardiaca compensada asociada a disminucién progre-
siva del defecto interatrial, restringiendo el retorno

venoso pulmonar al atrio derecho y provocando hiper-
tension pulmonar poscapilar, comprometiendo el volu-
men ventricular sistolico e infravalorando la obstruccion
pulmonar por ambas alteraciones hemodindmicas. Se
realizd atrioseptostomia exitosa, mejorando los datos
clinicos y ecocardiograficos de falla cardiaca. De no
haber existido obstruccién pulmonar hubiese estado
indicado el cerclaje de la arteria pulmonar para proteger
la circulacién pulmonar de la hipertension pulmonar.

Conclusiones

Es necesario el diagndstico fetal de las cardiopatias
complejas para mejorar la sobrevida de los pacientes.
El seguimiento debe ser a corto plazo por un grupo
multidisciplinario de expertos para detectar y evitar la
instauracion de la falla cardiaca o la muerte.

Financiamiento

Ninguno.
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declaran que para esta investigaciéon no se han reali-
zado experimentos en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores decla-
ran que han seguido los protocolos de su centro de
trabajo sobre la publicacién de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento infor-
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articulo. Este documento obra en poder del autor de
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