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RESUMEN

Atresia tricispide es una anomalia cardiaca congénita caracterizada por el
afectacion de la valvula tricuspide, interfiriendo en el correcto funcionamiento
del corazén, clinicamente se reconoce por cianosis y a mayor escala por crisis
hipoxémicas, morfolégicamente cabe destacar la hipoplasia del ventriculo
derecho y el subdesarrollo de la arteria pulmonar. El diagnostico especifico se
realiza por electrocardiograma aunque existen mas examenes
complementarios que permiten sospechar la anomalia, por ultimo respeto al
tratamiento se llevan a cabo medidas paliativas que engloban procesos

quirargicos

Palabras claves: atresia tricuspide, hipoplasia del ventriculo derecho y cianosis



ABSTRAC

Tricuspid atresia is a congenital heart anomaly characterized by the
involvement of the tricuspid valve, interfering with the correct functioning of the
heart, clinically recognized by cyanosis and on a larger scale by hypoxemic
crisis, morphologically it is worth mentioning the hypoplasia of the right ventricle
and the underdevelopment of the artery pulmonary. The specific diagnosis is
made by electrocardiogram although there are more complementary tests that
allow suspecting the anomaly, finally respecting the treatment, palliative

measures that encompass surgical procedures are carried out

Key words: tricuspid atresia, hypoplasia of the right ventricle and cyanosis



1. INTRODUCCION.

El corazén cuenta con cuatro valvulas® que se encuentran situadas en los
conductos de salida de las cuatro cdmaras del corazén? se encargan de
impedir el retroceso de la sangre es decir de controlar el correcto flujo de las
sangre desde su entrada por las venas cavas a la auricula derecha, hasta su

salida desde el ventriculo izquierdo a través de la arteria aorta.

Respecto a la ATRESIA TRICUSPIDE la comunicacion entre la auricula
derecha y el ventriculo derecho se ve interrumpida, debido a la ausencia de la
misma, por consiguiente la sangre almacenada en el atrio derecho no puede
acceder hasta las arterias pulmonares para ser posteriormente oxigenada y
entregada al cuerpo, como consecuencia de este artefacto® se produce una
intercomunicacién auricular a través del foramen oval que da lugar a un
ventriculo derecho hipoplasico, asi mismo en esta afectaciébn congénita se
mantiene el conducto arterioso que corresponde a la comunicacion de origen
embrionario entre la arteria pulmonar y la arteria aorta que permite mezclar la
sangre desoxigenada de la arteria pulmonar con la oxigenada de la arteria
aorta, conllevando a la transportacion de un volumen aumentado de sangre
pero con un menor porcentaje de oxigeno provocando cianosis®, en muchos
casos en la atresia tricaspide se lleva a cabo una tercera comunicacion;
interventricular que define el paso de sangre entre ambos ventriculos y por lo

tanto determina el tamano del ventriculo derecho.

! Las valvulas del corazén son cuatro: valvula tricuspide controla el flujo de sangre entre el atrio derecho
y el ventriculo derecho, vélvula pulmonar controla el flujo de la sangre del ventriculo derecho a las
arterias pulmonares, la valvula mitral controla el paso de la sangre oxigenada desde la auricula izquierda
hacia el ventriculo izquierdo y la valvula adrtica permite el paso de la sangre oxigenada desde el
ventriculo izquierdo hacia la aorta.

® El corazén cuenta con cuatro cavidades dos superiores denominados auriculas o atrios derecho e
izquierdo respectivamente y dos cavidades inferiores los ventriculos asi mismo derecho e izquierdo.

* Dicese un error

* Coloracion azulada de la piel por una deficiencia de oxigeno



2. DESARROLLO

2.1 Concepto

La atresia tric(spide comprende una agenesia® de la valvula trictspide y por
ende una comunicacion inexistente entre la auricula y ventriculo derecho,
en reemplazo de dicha valvula se observa una estructura fibrosa muscular a
modo de saco ciego con una concavidad superficial. Lo que encasilla a esta

anomalia de tipo univentricular en lugar de atrioventricular.

2.2 Etiologia
En el contexto del desarrollo embrionario, es de buen saber que el corazén
se empieza a formar a partir de la quinta semana, y desde este punto se
desarrollan todas sus estructuras, incluidas las valvulas, en este caso en
especifico aun no se ha determinado los agentes involucrados que impiden
la formacion de la valvula tricispide y como consecuencia directa la
hipoplasia del ventriculo derecho sin embargo se especula acerca de un
enlace genético que causa dicha malformaciéon. Debido a que se manifiesta
en el feto o en los primeros dias de vida del neonato sin clara razén de su

desarrollo se la encasilla como un defecto cardiaco congénito.

2.3 Clasificacion
En base a su anatopatologia se procedié a clasificar la ATRESIA

TRICUSPIDE en tres grupos, presentados en la tabla 1

1. Hipoaflujo pulmonar (atresia - Es la forma mas frecuente
tricaspide con estenosis - Cursa con cianosis importante
pulmonar)

2. Hiperaflujo pulmonar (atresia Se manifiesta con:
tricuspide sin estenosis - Insuficiencia cardiaca
pulmonar). -Hipertensidn pulmonar.

3. Hiperaflujo pulmonary -Presenta insuficiencia cardiaca muy severa
obstruccion sistémica (atresia | - y/o bajo gasto cardiaco
tricuspide sin estenosis *éste subgrupo requiere una pronta
pulmonar y obstruccion intervencion quirurgica

subaértica y/o coartacion)
TABLA 1. Clasificacion clinica resumida de la atresia tricuspide (Dr. Mario

CAZZANIGA 2015)

5
Desarrollo defectuoso



2.4 Incidencia y prevalencia:
Basado en los estudios epidemioldgicos realizados de manera general a las
cardiopatias congénitas que afectan a neonatos, revelan que varia entre el
4% y el 10%. Dentro de este rango la ATRESIA TRICUSPIDE se coloca
como una enfermedad de baja prevalencia “con una proporcion proxima al
0,06-0,07% segun datos del New England Regional Infant Cardiac
Program” (Martinez 2015), la prevalencia en estudios clinicos varia entre el
0,5% Yy 4% y entre 4% y 6%.
Desde la catorceava semana es posible detectar a través de un
ecocardiograma® esta anomalia congénita, los estudios de morbimortalidad
indican que la muerte intrauterina es de 3% a 5%, mientras que el
porcentaje de interrupcion del embarazo asciende hasta 60%.
Se anexa diagrama en barras acerca de la prevalencia de la atresia
tricispide en los continentes, destacando el equilibrio en porcentajes en la
mayoria exceptuando Australia donde la prevalencia es mayor.

PREVALENCIA DE ATRESIA TRICUSPIDE
2,50%
2,00%
1,50%
®
1,00% — B —
0,50% | — B —
0,00%
TODOS LOS
AFRICA ASIA | AUSTRALIA | EUROPA | AMERICA | CONTINENT
ES
[mserie1] 1,30% 1,30% 2,30% 1,40% 1,30% 1,40%

(Moon-Grady 2017)

® “Basicamente consiste en la emision de un haz de ultrasonidos unico que atraviesa las distintas
estructuras cardiacas, las cuales generan ecos reflejados, cuyo movimiento en el espacio se registra en
papel o en pantalla de manera continua, obteniendo las caracteristicas de movilidad de las diferentes
zonas del corazén atravesadas por el haz de ultrasonidos” (Fernandez 2000)



2.5 Descripcion morfologica y fisiopatologia:

De manera principal en la descripcion de la morfologia de ATRESIA
TRICUSPIDE, destaca la ausencia de la valvula tricispide y su sustitucion
por un saco ciego de tejido membranoso que en ciertas ocasiones presenta
un concavidad, indicio de valvula. La posicion del corazén en general no
muestra cambios, el septum ventricular esta deteriorado, la auricula
derecha se encuentra dilatada y de igual manera la auricula izquierda
muestra un crecimiento en relacion al aumento del flujo sanguineo. El
ventriculo izquierdo mantiene su tamafio y el ventriculo derecho se vuelve
hipoplasico sin embargo conserva su porcion trabeculada y su porcion de
salida, en el 80% de los casos la arteria pulmonar emerge del ventriculo
derecho mantiene la conexién ventriculo-arterial concordante’, sin embargo
en el 10-15% de los pacientes se produce una transposicion de los vasos y
la arteria aorta emerge del ventriculo derecho dando lugar a una conexion
discordante®. Principalmente se dan a cabo dos intercomunicacién que de
cierta manera tratan de compensar la obstruccién causada por la atresia
tricispide, la primera interauricular que comunica ambos atrios a través del
foramen oval permeable, si el diametro de este conducto es angosto
dificulta el paso de la sangre venosa y causa congestiéon hepatica® y bajo
gasto sistémico’®, por el contrario si el tamafio de este conducto es
apropiado la sangre venosa fluye desde la auricula derecha hasta la
izquierda permitiendo su desfogue y se mezcla con la sangre oxigenada,
esta aleacién sanguinea determinara el grado de hipoxemia arterial**, a
menor adhesién de sangre oxigenada, mayor cianosis y viceversa. La
segunda intercomunicaciébn es interventricular y conecta a ambos
ventriculos, permitiendo el paso de una porcién del volumen sistolico

ventricular izquierdo hacia el ventriculo derecho y por consiguiente

’ Hace referencia a la emergencia normal de las arterias desde su cdmara. En este caso especifico a la
arteria pulmonar del ventriculo derecho.

® Hace referencia a la transposicién de los vasos dando lugar a que la aorta emerja del ventriculo
derecho

° Es el aumento del flujo sanguineo a través del higado derivado del aumento sanguineo o de un drenaje
defectuoso

1%e puede definir como el volumen que bombea el corazén por unidad de tiempo. Lo constituyen el
flujo de sangre sistémico y el pulmonar (C. Marin Rodriguez a 2015)

" Disminucion de la presién parcial de oxigeno en sangre arterial (JORGE O. CANEVA 2001)



suministra sangre a la arteria emergente; de manera similar a lo antes
descrito respecto al diametro del agujero oval, la amplitud de esta
intercomunicacién ventricular determinara por una parte el tamafio y
desarrollo del ventriculo derecho y la arteria emergente y por otra parte el
volumen de la circulacion pulmonar en el caso de una conexion
concordante o el volumen de la circulacion sistémica en el caso de una
conexion discordante. Haciendo hincapié en la agenesia de las arterias
emergentes cabe mencionar estenosis pulmonar? acompafiada de una
restriccion del volumen sanguineo hacia los pulmones conllevando a crisis
hipoxémicas’®, cianosis; y estenosis subadriticas'® instigadora de una
disminucién del gasto sistémico.

Por otra parte cabe destacar “Otras anomalias cardiovasculares que
acompafian a la atresia tricispide son el ductus arterioso, la coartacion y la
hipoplasia o interrupcion del arco adrtico” (C. Marin Rodriguez a
2015)sobresaliendo a consecuencia de la transposicion de las grandes

arterias.

2.6 Clinica:

La ATRESIA TRICUSPIDE afecta de manera homogénea a ambos géneros,
la insuficiencia cardiaca es en general el marco clinico, presenta soplo
cardiaco y cianosis a consecuencia de la reduccion del volumen sanguineo
pulmonar, asi como del aumento del volumen del gasto cardiaco con déficit
de oxigeno producto de aleacién sanguinea proveniente de las venas cavas
y venas pulmonares, asi mismo este aumento del volumen pulmonar puede

1
| 5

dar lugar a un retumbo diastélico apical™. Cuando la cianosis se extiende

por mas de seis meses puede desencadenar hipocratismo digital®.

12 Reduccion del flujo sanguineo hacia el los pulmones por el estrechamiento o degeneracién de la
valvula pulmonar

B se produce por la caida brusca de la saturacion de oxigeno arterial, conllevando multiples
alteraciones a nivel de conciencia.

' Es el estrechamiento o agenesia de la valvula aortica lo que dificulta el bombeo de sangre desde el
corazdn hacia la circulacion sistémica

BuEsun soplo de baja frecuencia que sigue al chasquido de apertura y que al final de la didstole se
acentua en forma de refuerzo presistdlico, debido al aumento de flujo a través de la valvula como
consecuencia de la contraccion auricular” (Meza 2016)

1° “Fs |g deformidad globosa de la punta de los dedos” (Martinez-lavin 1991)



Frecuentemente esta anomalia viene acompafiada con atresia infundibular
y atresia valvular pulmonar, el cuadro clinico representativo aparece en el
primer dia de vida del neonato sin embargo bajo ciertas circunstancias
como transposicion de vasos y/o hipertension suele retrasarse dando lugar
a un agravamiento del cuadro que en mayores extremos se traduce “al
colapso circulatorio en presencia de coartacion de aorta y/o estenosis
subadrtica severa” (C. Marin Rodriguez a 2015) También se observa
aungque en menor proporcién crisis hipoxicas caracteristicas de neonatos
con afectacién interventricular, poliglobulia intensa'’ y cifoescoliosis™®
producto de una extensa hipoxemia. Por ultimo se destaca mudltiples
alteraciones del ritmo cardiaco por la degeneracion del ventriculo izquierdo
y por ende sus funciones.

En el examen fisico se detecta un segundo ruido cardiaco y un soplo
holosistélico 2-3/6 o0 en ciertas ocasiones se escuchan soplos en los limites
del borde esternal izquierdo en la parte inferior un soplo protosistélico y en
la parte superior un soplo sistélico eyectivo o un soplo continuo de un CAP*

por ultimo inusualmente se percibe un frémito sistélico

Historia clinica e Taquipnea
e Disnea durante la alimentacion,
e [Escaso aumento de peso,

e Diaforesis
Examen fisico e Cianosis
e Segundo ruido cardiaco (S2)
e Soplo holosistdlico 2-3/6
e Soplo protosistélico
« Soplo sistdlico eyectivo
e Soplo continuo de un CAP

e Frémito sistdlico

' Es un aumento del volumen total de glébulos rojos en sangre (Ricardo y Oscar 2016)
'® Enfermedad en la cual la columna vertebral presenta un curvatura anormal (Martinez 2007)
% conducto arterioso persistente



Radiografia de torax

e Coraz6bn de tamafio normal o ligeramente
aumentado

e Agrandamiento de AD

e Disminucion de la trama vascular pulmonar.

e Cardiomegalia en lactantes con transposicion de las

grandes arterias asociada.

Electrocardiograma e Desviacién del eje a la izquierda (entre 0° y —90°)
e Hipertrofia ventricular izquierda
e Por lo general, no hay desviacion del eje a la izquierda
en caso de transposicion de las grandes arterias
asociada

e Agrandamiento auricular derecho o combinado.

TABLA 2 Resumen del cuadro clinico de ATRESIA TRICUSPIDE (Jeanne
Marie Baffa 2012)

2.7 Diagnostico:

El diagnostico de ATRESIA TRICUSPIDE se sospecha por medio del
examen fisico si el neonato ha nacido o bien mediante un ultrasonido
cardiaco rutinario si aun se encuentra en el Gtero, se confirma mediante el
electrocardiograma porque si bien es cierto la radiografia de térax aporta
informacion, la misma no sirve para realizar un diagnoéstico diferencial de
otras cardiopatias (TABLA 2).

2.7.1 Diagnostico por Radiografia de térax
Muestra un corazén de tamafo normal o ligeramente agrandado,
respecto a las camaras del corazon indica un agrandamiento de la
auricula derecha y una disminucién en el calibre de la arteria pulmonar,

Puntualiza cardiomegalia en consecuencia de transposicion de arterias.



2.7.2 Diagnostico por ecocardiograma
El ecocardiograma permite elaborar un diagnostico mas certero acerca
de la agenesia y/o deterioro de los componentes del corazén, al
observar las camaras revela hipoplasia del ventriculo derecho e
hiperecogenicidad de las paredes y la valvula tricaspide (fig 1.y fig 2.) y
asi mismo muestra el subdesarrollo de las arteria pulmonar en

comparacion con la vena cava y la arteria aorta (fig 3.).

Fig 1. ventriculo derechoy valvula T Fig 2. Imagen de las cuatros cdmaras
(Turcios y Madrid 2016) (Turcios y Madrid 2016)

Fig 3. Imagen de tres vasos (A.P, A AY V.C)
(Turcios y Madrid 2016)

2.7.3 Diagnostico por Electrocardiograma (ECG)
El ECG revela crecimiento del VI, fuerzas disminuidas de la porcion
derecha y el segmento QRS izquierdo “con o sin patron de hemibloqueo
anterior izquierdo” (Dr. Mario CAZZANIGA 2015).



2.7.4 Diagnostico por técnica de Doppler

La técnica de Doppler con mapeo de color, permite determinar la fisiologia

de la circulacion y al mismo tiempo da pauta para evaluar el grado de

agenesia de la valvula tricuspide.

2.7.5 Diagnostico por cateterismo cardiaco:

El cateterismo cardiaco mas usado comunmente para explorar y recopilar

informacion antes de una intervencion quirargica, también permite

comparar y contrastar datos hemodindmicos y angiogréficos importantes

2.8 Tratamiento:

El tratamiento da comienzo con la administracion de prostaglandinas con la

finalidad de impedir la oclusién del agujero oval y de esta manera permitir el

paso de la sangre desde la auricula derecha hasta la auricula izquierda,

esta primera etapa en el tratamiento, se lleva cabo en funcién de magnitud

de sangre bombeada por el corazén, se continua esta fase con el

procedimiento quirargico (TABLA 3) adecuado basado en las pruebas de

diagndstico previamente realizas.

1. Septostomia atrial (técnica de
Rashkind) con cuchilla y/o bal6n

2. Angioplastia (dilatacion con bal6n)
y/o0 implante de dispositivo metalico
(stent)

3. Oclusion con dispositivos -
pre/postoperatoria, o en combinacion
integrada secuencial con la cirugia

4. Ablacion electrofisiologica de vias
andmalas inductoras de taquiarrtimias

cuando la comunicacién interauricular es restrictiva

cuando un segmento vascular de arterias pulmonares,
venas sistémicas o conductos protésicos presenta
estenosis localizada nativa o debida a cirugia paliativa
previa

De fistulas que hubieran quedado permeables, arterias
colaterales sistémico-pulmonares, venas sistémicas de
escape, cerclaje pulmonar estrecho, o fenestracién del
conducto intra o extracardiaco

Mas recientemente se ha explorado la posibilidad de
efectuar el denominado segundo tiempo de Fontan
mediante el implante de un conducto intraatrial por
cateterismo

TABLA 3 Resumen de los procedimientos en ATRESIA TRICUSPIDE (Dr.

Mario CAZZANIGA 2015)



3. CONCLUSION:

En base a todo lo expuesto anteriormente, se puntualiza que la atresia
tricuspide es una cardiopatia de baja prevalencia que surge a partir de una
malformacion genética inespecifica, morfolégicamente se ve caracterizada
por la agenesia de la valvula tricispide y por la hipoplasia del ventriculo
derecho acompafada de mudltiples soplos y cianosis que en estadios
prolongados causan crisis hipoxemicas, ademas se debe sefalar por una
parte las medidas compensatorias asociadas; comunicacion interauricular
(foramen oval permeable), interventricular e inclusive el ducto arterial
persistente y por otra parte las transposicion de la arteria aorta. El
tratamiento debe estar enfocado en primeras instancias en corregir el gasto
cardiaco a través de la dilatacion del agujero oval para posteriormente
enfocarse en corregir quirargicamente el defecto cardiaco. Se concluye este
escrito dejando en claro que a pesar de su origen idiopatico y la afectacion
a un organo tan importante en nuestro cuerpo, el desarrollo de la ciencia
permite un rapido diagndstico y por ende un temprano inicio de la resolucién

del problema.
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