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NOTAS CLÍNICAS

Tetralogía de Fallot con agenesia de válvula
pulmonar en el recién nacido y lactante.
Corrección completa

A. Cabrera Duroa, D. Rodrigo Carboneroa, P. Martínez Corralesb, J. Aramendi Gallardob, 
J. Alcíbar Villaa, J. López de Heredia Goyac y C. Romero Ibarrad
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Se presentan 2 pacientes, un recién nacido y un lactan-

te de 7 meses, con tetralogía de Fallot y agenesia de la vál-

vula pulmonar. Ambos tenían obstrucción grave del anillo

con ramas pulmonares aneurismáticas que comprimían y

desplazaban la tráquea y los bronquios principales. El pa-

ciente recién nacido necesitó ventilación mecánica desde

el nacimiento. El tratamiento fue agresivo en ambos, con

cierre de la comunicación interventricular, arterioplastia

de las ramas y homoinjerto en el lactante y resección del

tronco y ramas pulmonares con sutura de la cara posterior

de ambas ramas, asociado a un conducto valvulado en po-

sición ortotópica en el neonato.

Creemos que el tratamiento precoz evita la degenera-

ción de la vía respiratoria y la sobrecarga de volumen del

ventrículo derecho.

Palabras clave:
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TETRALOGY OF FALLOT WITH ABSENT
PULMONARY VALVE IN A NEWBORN AND
INFANT. COMPLETE SURGICAL CORRECTION

We report two patients, a newborn and a 7-month old

infant, with tetralogy of Fallot and absent pulmonary valve

syndrome. Both had severe obstruction at the level of the

ring with aneurysmal pulmonary artery branches, which

compressed and displaced the trachea and main bronchial

tubes. The neonate required mechanical ventilation from

birth. Treatment was aggressive in both patients with in-

terventricular septum defect closure, arterioplasty of the

branches and homograft in the infant, and resection of the

truncus and pulmonary branches with posterior face sutu-

re of both branches associated with a valved conduit in

orthotopic position in the neonate.

We believe that early treatment avoids airway degenera-

tion and right ventricle volume overload.
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INTRODUCCIÓN
La ausencia de la válvula pulmonar es una variante

poco frecuente de la tetralogía de Fallot (3-6 %). La este-
nosis del anillo con ausencia de tejido valvular se asocia
a una dilatación del tronco y ramas pulmonares que pue-
den obstruir de forma significativa las vías respiratorias,
y que requiere ventilación mecánica. Esta obstrucción es
la principal causa de muerte de la enfermedad en edad
neonatal. En los últimos años tendemos a un tratamiento
más agresivo en los primeros meses de la vida con re-
sección de tronco y ramas pulmonares con sutura de la
cara posterior de ambas ramas asociada a un conducto
valvulado o aneurismoplastia y homoinjerto.

Se presentan 2 pacientes con esta anomalía, uno lac-
tante y otro recién nacido con ventilación mecánica y sa-
turación arterial menor de 50 % con buen resultado qui-
rúrgico.

CASOS CLÍNICOS

Caso 1
Lactante de 7 meses de edad remitido para estudio. En

la exploración al ingreso se observa una buena colora-
ción, polipnea moderada, soplo sistólico eyectivo en se-
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gundo espacio intercostal izquierdo con soplo diastólico
y segundo ruido único; hepatomegalia de 2 cm por de-
bajo del reborde costal. El electrocardiograma mostró sig-
nos de hipertrofia ventricular derecha. La radiografía de
tórax reveló cardiomegalia moderada con arteria pulmo-
nar prominente. En la ecocardiografía se observó un ven-
trículo derecho con infundíbulo dilatado, anillo de la vál-
vula pulmonar hipoplásica de 6 mm, un tronco pulmonar
de 20 mm y ramas pulmonares de 12 y 13 mm, todo ello
asociado a una comunicación interventricular perimem-
branosa de 6 mm. El Doppler demostró la presencia de
un gradiente entre el ventrículo derecho y la arteria pul-
monar de 80 mmHg con insuficiencia pulmonar grave.
La resonancia magnética (RM) confirmó la dilatación de la
arteria pulmonar (18 mm de diámetro) y de ambas ramas

pulmonares (14 mm de diámetro). Las ramas desplazaban
tanto la tráquea como los bronquios principales (fig. 1A).
No se observaba tejido valvular a nivel del anillo (fig. 1B).
El cateterismo midió una presión del ventrículo derecho
sistémico con gradiente a nivel del anillo pulmonar de
85 mmHg. La ventriculografía derecha y la arteriografía
pulmonar confirmaron la estenosis del infundíbulo y ani-
llo valvular (fig. 2A) y la dilatación aneurismática de las
ramas pulmonares (fig. 2B). La corrección quirúrgica se
practicó bajo hipotermia de 18 °C. Se cerró la comunica-
ción por vía combinada auricular e infundibular, con par-
che de Dacron con puntos sueltos de Ticron 5/0. Se utili-
zó un homoinjerto aórtico criopreservado de 21 mm entre
el ventrículo derecho y las ramas pulmonares con arterio-
plastia previa de las ramas. Se cerró la ventriculotomía
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Figura 1. A) Resonancia  magnética . Proyección axia l. Ramas pulmonares aneurismáticas que comprimen las vías respi-
ra toria s. RD: rama  derecha ; RI: rama  izquierda . B) Resonancia  magnética . Proyección axia l: Anillo vá lvula
pulmonar pequeño con ausencia  de vá lvula . Asterisco negro: zona  de vá lvula . Flecha  blanca  y AG: agenesia  va l-
vular. Ao: aorta  a scendente.
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Figura 2. A) Ventriculogra fía  derecha : infundíbulo hipoplásico con vá lvula  ausente. Tronco y ramas pulmonares dila ta -
das. Flecha  negra . In: infundíbulo derecho. B) Arteriogra fía  pulmonar. Arterias pulmonares aneurismáticas.
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con un parche de pericardio bovino. El paciente fue ex-
tubado a las 36 h, y fue dado de alta a los 9 días de la in-
tervención, sin gradiente en el tracto de salida derecho e
insuficiencia pulmonar mínima. A los 3 años de la inter-
vención en el paciente permanece asintomático con gra-
diente de 30 mmHg en la zona proximal del homoinjerto.

Caso 2
Recién nacido a término con un peso de 3.750 g, pri-

mer embarazo. Desde el nacimiento presenta cianosis ge-
neralizada extrema, con saturación del 20-30 %, que re-
quiere ventilación mecánica, y es enviado a nuestro
hospital. En la exploración al ingreso se observaba ciano-
sis, saturación del 50 % y pH de 7,09. Auscultación: soplo
sistólico y diastólico en el segundo y el tercer espacio in-
tercostal izquierdo con ventilación pulmonar conserva-
da. Abdomen: hepatomegalia de 3 cm debajo del reborde
costal. El electrocardiograma muestra hipertrofia ventricu-
lar derecha. La radiografía de tórax: arco aórtico derecho,
arterias pulmonares dilatadas y lóbulo pulmonar inferior
derecho insuflado. La ecocardiografía bidimensional
muestra comunicación interventricular subaórtica con
aorta acabalgante en el 50 %, ventrículo derecho dilata-
do. El anillo pulmonar estenótico presenta una zona eco-
génica compatible con agenesia de válvula pulmonar,
tronco y ramas pulmonares aneurismáticas, que compri-
me las vías respiratorias. Doppler: gradiente sistólico a ni-
vel del anillo pulmonar de 100 mmHg; gradiente diastóli-
co arteria pulmonar-ventrículo derecho de 36 mmHg.
Color: aceleración sistólica y regurgitación diastólica
grave. Las condiciones del paciente impiden otras explo-
raciones para valorar las ramas pulmonares. Fue interve-
nido al cuarto día de vida por esternotomía media, tem-
peratura de 26 °C, tiempo de circulación extracorpórea de
154 min y de isquemia de 92 min. Sección del anillo pul-
monar con prolongación hacia el ventrículo. Se efectúa
cierre de la comunicación interventricular con parche de
Dacron con puntos sueltos de Ticron 5/0; se reseca la ar-
teria pulmonar hasta la bifurcación de las ramas pulmo-
nares y se aproximan las caras posteriores de ambas ra-
mas; uniéndolas con sutura continua de Prolene 7/0 se
insertó un tubo valvulado en posición ortotópica de Vem-
pro de 14 mm. La sutura continua de la unión tubo-arte-
ria pulmonar se realizó con prolene 7/0 y el tubo-ven-
trículo con prolene 6/0. El paciente fue trasladado a la
unidad de cuidados intensivos estable, con saturación de
97 % y mínimo soporte inotrópico durante 72 h. Evolu-
ción: se extubó a los 8 días, iniciándose tratamiento con
digital y diuréticos. Presentó un aumento de la presión ar-
terial en relación con microtrombo que causaba estenosis
de la arteria renal derecha sin alteración de las cifras ana-
líticas. Riñón derecho, 5; izquierdo, 5,5.

En la revisión previa a alta la presión del ventrículo
derecho era de 30 mmHg, insuficiencia a nivel de la vál-
vula pulmonar ligera y ramas pulmonares de 6 mm. Se

procedió al alta a los 50 días con un peso de 4.120 g.
A los 10 meses el paciente permanecía asintomático.

DISCUSIÓN
Ambos pacientes presentaban ramas pulmonares aneu-

rismáticas que comprimían y desplazaban la tráquea y los
bronquios principales, provocando dificultad respirato-
ria1-9 que necesitaba en el caso del recién nacido de ven-
tilación mecánica2,4,6,10 previa al tratamiento quirúrgico.
En la literatura de los últimos años, 60 pacientes (35,4 %)
presentaban compresión externa de las vías aéreas crean-
do una estenosis secundaria que requirió inicialmente
ventilación mecánica. Tras la corrección quirúrgica, fue
necesario realizar dilatación de la zona bronquial estenó-
tica a doce y en seis se colocó un stent de Palmatz de
4-5 mm8,10,11. La precocidad del tratamiento en nuestros
pacientes impidió este tipo de complicaciones.

El tratamiento quirúrgico fue diferente en cada uno de
nuestros casos: arterioplastia de las ramas pulmonares y
homoinjerto entre el ventrículo derecho y ambas ramas
en el lactante y resección del tronco pulmonar con apro-
ximación y sutura de la cara posterior de ambas ramas12

asociada a la colocación entre éstas y el ventrículo dere-
cho de un conducto valvulado en posición ortotópica.
El homoinjerto se ha aplicado desde 1990 como trata-
miento de elección para pacientes con problemas respi-
ratorios y ventilación mecánica por ramas aneurismáticas.
Dodge-Khatani et al8 lo utilizaron en 11 pacientes (cinco
homoinjertos aórticos y cinco pulmonares) con uno aso-
ciado a plastia pulmonar con tres reintervenciones. Hew
et al9 lo aplicó en 15 neonatos, 9 con ventilación mecá-
nica, con 6 reintervenciones y 3 fallecimientos. La técni-
ca aplicada por nosotros en el neonato es similar a la pu-
blicada por Hraska12. La ventaja que presenta esta técnica
es la utilización de válvula pulmonar que impide la apa-
rición de insuficiencia pulmonar presente en los casos
con plicatura transanular o con válvula monocup7,11.

En conclusión, es aconsejable el tratamiento precoz de
los pacientes con tetralogía de Fallot con agenesia de
válvula, pues se puede evitar la patología de vías respira-
torias. Es aconsejable la colocación de un homoinjerto o
tubo valvulado que impida la insuficiencia pulmonar mo-
derada-grave y, en consecuencia, la dilatación con so-
brecarga ventricular derecha.
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