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Se presenta la experiencia en rela-
cion al analisis de 27 casos que te-
nian cardiopatia y neumopatia congé-
nitas asociadas y los aspectos dificiles
en el diagnéstico diferencial entre la
neumopatia y la cardiopatia conside-
rados aisladamente. La edad de estos
enfermos fluctu6é entre 3 horas y 12
aios. El 62.4% tenian menos de dos
afos de ‘edad. Todos los pacientes
fueron estudiados en forma completa
con procedimientos tales como elec-
trocardiograma, cateterismo cardiaco,
angiocardiografia y broncografia; ocho
pacientes fueron intervenidos quirargi-
camente. Entre los diagnésticos hubo
combinaciones en forma irregular y
caprichosa, que impidieron Ia agru-
pacién en sindromes especificos, ex-
cepcién hecha del sindrome de Karta-
gener y del sindrome de la cimitarra,
que por su mayor frecuencia y por

oco SE han abordado en la litera-

tura médica las anomalias congé-
nitas del sistema broncopulmonar, par-
ticularmente las que se asocian.con
cardiopatias congénitas. El concepto
general establecido es que se trata de
procesos sumamente raros o bien cu-

1 Hospital de Pediatrfa, Centro Médico
Nacional, Instituto Mexicano del Seguro So-
cial,

haber sido motivo de otras comuni-
caciones previas se conocen mejor. Se
presentan algunos casos interesantes,
tanto desde el punto de vista de diag-
néstico diferencial asi como en rela-
cién con el tratamiento instituido. Se
discute la importancia que tienem en
el diagnéstico diferencial en el recién
nacido, el sindrome de insuficiencia
cardiorrespiratoria, las fistulas arterio-
venosas y sus posibilidades quirdrgi-
cas; las anomalias congénitas de
la arteria pulmonar; la importancia
del angiocardiograma en el preopera-
torio de enfermos con cardiopatia y
pulmén isquémico. Se hacen conside-
raciones médicoquirirgicas acerca de
las bronquiectasias y cardiopatia con-
génita, y se analiza el sindrome de la
cimitarra, como ejemplo de interés pa-
tolégico y académico. (Gac. Méd.
Méx. 101: 65, 1971).

riosidades de la Patologia, que muchas
veces no requieren tratamiento.

. Los autores que. han tratado estos
temas, lo han hecho en funcién de su
actividad especializada, sea ella la ra-
diologia, la embriologia, la neumologia
o la cardiologia. Por lo tanto, -tratan
un conjunto de malformaciones congé-
nitas que tienen una traduccidn clinica
similar, en forma parcial e inadecuada,
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y acentlian especialmente los aspectos
de su propia especialidad. Si a ello se

agrega el desconocimiento de los me--
canismos etiolégicos y patogénicos in- '

volucrados, asi como la gran variedad
de malformaciones con . manifestacio-
nes clinicas diversas, que por si-mismas
dificultan agruparlas en sindromes o
cuadros clinicos definidos, se explica
que no exista una clasificacion apro-
piada. El indudable progreso de la em-
briologfa experimental, de la genética,
y los avancés alcanzados por la fi-
siologia, la hemodindmica, la cirugia
y la radiologia, habrin de constituir
los pilares fundamentales para conso-
lidar los conocimientos acerca de estos
padecimientos.

El motivo de esta comunicacién es
presentar la experiencia de los autores
en relacion al andlisis dé 27 casos que
exhibian cardiopatia y neumopatia con-
génitas asociadas, ¥ hacer notar los
aspectos dificiles en el diagnéstico di-
ferencial entre neumopatia y cardiopa-
tia congénita considerados aisladamen-
te.

Material y métodos

Se estudiaron 27 pacientes de los
servicios de Neumologia y Cardiologia
del Hospital de Pediatria, Centro Mé-
dico Nacional, Instituto Mexicano del
Seguro Social. Su edad varié de 3 ho-
ras a 12 afios. 62.4% eran de menos
de dos afios de edad. Todos los
pacientes fueron estudiados en for-
ma completa con procedimientos tales
como electrocardiograma, cateterismo
cardiaco, angiocardiografia y bronco-

Tasra I

CARDIOPATIAS Y NEUMOPATIAS
: CONGENITAS ASOCIADAS

Operaciones

e

___ Secci6n del conducto arterioso en pul-
moén Unico.

__ Anastomosis subclavio-pulmonar e ar-
teria pulmonar Gnica.

__ Anastomosis aorto-pulmonar en hipopla-
sia del tronco de arteria pulmonar.

- Valvulotomia e infundibulectomia en ca-
so ‘con fistulas arterio venosas pulmona-

 res multiples.

__ Cierre de defecto septal ventricular y
lobectomia media en Sindrome de Kar-
tagener.

__ Seccién y reanastomosis de tronco veno-
so principal derecho 2 Ja auricula iz-
quierda.

__ Biopsia pulmonar en fistula arteriove-
nosa miiltiple.

__ Lobectomia media en fistula arterio ve-
.nosa multiple.

__ Neumonectomia derecha en sindrome de
la cimitarra.

__ Neumonectomia izquierda en tetralogia
de Fallot y bronguiectasias miltiples.

__ Neumoneciomia derecha en conexion ec-
tépica del bronquio principal al esOfago
(Fistula arteriovenosa pulmonar funcio-
nal).

grafia. Ocho pacientes fueron interve-
nidos quirdrgicamente (Tabla I). Los
diagnosticos establecidos por separado
aparecen en la tabla I, en la que s€
presentan combinaciones en forma irre-
gular y caprichosa, que como antes
se dijo, impidieron la agrupacién en
sindromes especificos, a excepcién qui-
74 del sindrome de Kartagener y del
sindrome de cimitarra, que por su ma-
yor frecuencia y haber sido motivo de
otras comunicaciones previas se COno-
cen mejor.

Cuadro clinico

Con el objeto de sefialar algunas de
las formas de expresi6n clinica en pa-
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L - TasLa II )
.CARDIOPATIAS Y NEUMOPATIAS CONGEMTAS ASOCIADAS

Dzagnosttcoa

- Neumopatias :

TN Cardzopattas

Hipoplasia pulmonar.

Agenesia de rama de arteria pulmonar e
hipoplasia pulmonar.

Agenesia de rama de arteria pulmonar.

Bronquiectasias miltiples del pulmén iz-
quierdo.

Hipoplasia de ramas de arteria pulmonar
y simetria bronquial.

a) Patrén derecho.
b) Patrén izquierdo.

Sindrome de la cimitarra,

Sindrome de Kartagener.

Fistulas arteriovenosas multiples.

Sindrome de insuficiencia respiratoria del
recién nacido.

Conexion ectdpica del pulmén derecho al
esGfago.

Persistencia del conducto artenoso

Transposicién de grandes vasos.

Pseudo tronco con agenesia de rama pul-
monar.

Defecto septal auricular.

Defiecto septal ventricular.

Defecto septal auricular y ventricular.

Ventriculo tnico.

Estenosis valvular pulmonar.

Estenosis infundibular con septum in-
tacto.

Tetralogia de Fallot.

Agénesia de valvula pulmonar.

Situs inversus.

Dextroversion (dextrocardla secundaria ).

Heterotaxia visceral con dextrocardia o
mesocardia.

Hipertensién arterial pulmonar primaria-
secundaria.

cientes con esta combinacion de anor-
malidades congénitas, se describen a
continuacién ciertos casos que parecen
interesantes, tanto desde el punto de
vista del diagnéstico diferencial como
del tratamiento instituido.

Caso 1. Recién nacido, producto
de madre diabética traido al hospital
a las 3 horas de nacido con signos de
insuficiencia respiratoria grave, ciano-
sis y quejido constante. El diagndstico
de ingreso fue de cardiopatia congéni-
ta ciandgena.

Al completar los estudios clinicos,
de laboratorio y de gabinete se conclu-
y6 que el problema fundamental de-
pendia del aparato respiratorio. Se tra-
taba de un sindrome de insuficiencia
respiratoria del recién nacido por pro-
blema de membrana alvéolopulmonar.
Se dio tratamiento especifico .a base
de digitalicos, ambiente hiimedo, oxi-
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geno a concentracién de 609, tem-
peratura constante de 32 grados y son-
da nasogéstrica. Con ese tratamiento el
paciente mejoré considerablemente y
al término de tres semanas fue dado de
alta. Subsecuentemente se siguié vigi-
lando en consulta externa.

Estudios postériores de gabinete per-
mitieron observar normalizacién pro-
gresiva de la radiografia de térax y -
del electrocardiograma. En la figu-
ra 1-A se muestra un estudio radiolé-
gico de térax en el que se observa
condensacién pulmonar micronodular
y trabecular, sobre todo del hemitérax
izquierdo, a la vez que disminucién
de los espacios intercostales en ambos
hemitérax. La silueta cardiaca mues-
tra ligera cardiomegalia. A

El electrocardiograma mostrd acen-
tuada hipertrofia del ventriculo derecho
por sobrecarga sistdlica, observandose.



68

la onda R alta y desnivel negativo
répido del espacio ST en VI; y cre-
cimiento de la auricula derecha, ma-
nifestada por ondas P altas y acumi-
nadas en DII y en VF. Dos meses

RUBEN ARGUERO ET AL.

edad, que presentaba caracteristicas
tipicas del sindrome de la cimitarra.
En la figura 2-A s¢ muestra una ra-
diografia de térax con la silueta car-
diaca desplazada hacia la derecha

i

Fic 1. Estudio evolutivo del caso 1. A) a la edad de 5 dias; B) a la de 2 meses; C) al
afio de edad.

después (Fig. 1-B), se observa dis-
minucién de los ‘cambios patologicos
anotados anteriormente.-Un afio des-
pués (Fig. 1-C), la normalizacion es
total. o

. CAso 2. Escolar de 7 afios de

(dextroversién) y el pulmén corres-
pondiente hipoplésico; hay vasculari-
dad notable en el lado contralateral.
La figura 2-B corresponde a la bron-
cografia que mostré hipoplasia bron-
quial con reduccién en tamafio y en
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Fic. 3. Estudio del caso 3.

VOLUMEN 101, N° |
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nimero de las ramas correspondientes
a dicho pulmén. Se confirma la dextro-
posicién, - observandose levantamiento
del bronquio derecho (flecha) y el
bronguio del lado izquierdo normal. La
figura 2-C corresponde a un angiocar-
diograma selectivo en arteria pulmo-
nar, en su fase venosa; lo méas impor-
tante es la desembocadura de las venas
pulmonares correspondientes al pul-

mén derecho en un tronco venoso pa-
racardiaco derecho, que sigue hacia la
vena cava inferior (flecha), la cual es
opacificada subsecuentemente. '

El paciente fue operado bajo- circu-
lacién extracorpérea para hacer ligadu-
ra de las arterias sistémicas e infra-

diafragméticas y realizar la seccién del |

drenaje venoso andémalo y su-reimplan-
tacién a la auricula izquierda. -

Fic. 4. Fstudio ¥

RUBEN ARGUERO ET AL.

Caso 3. Escolar de 7 afios de
edad, en quien se hizo diagnéstico
de tetralogia de Fallot con agenesia de
valvulas pulmonares y bronquiectasias
maltiples de todo el pulmon izquierdo.
En la figura 3-A se muestra a la iz-
quierda una radiograffa de térax con
silueta cardiaca ligeramente crecida,
con apex levantado y el segmento de
arteria pulmonar muy prominente. La

T

U

manejo del caso 4.

~vascularidad se consideré disminuida.
A la derecha se observa una bronco-
grafia izquierda con dilatacién de to-
dos los bronquios que son caracteristi-
cas de la bronquiectasia congénita.

~ La figura 3-B muestra un angiocar-
diograma biplanar- se]}ai ivo en ven-
triculo derecho, que demuestra la di-
latacién del ventriculo,; la estrechez
-anular -y la enorme dilatacién de la
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arteria pulmonar, en la que no se dis-
tingue piso valvular. La aorta demues-
tra un arco a la derecha y hay una
opacificacién precoz de ella.-

En este paciente se realizd neumo-
nectomia izquierda con mejoria consi-

derable de la cianosis y mejor tole- -

rancia al ejercicio; el tratamiento
quirtrgico de la cardiopatia se 1levara
a cabo en un futuro préximo. Este
caso ya fue publicado con anteriori-
dad.

Caso 4. Lactante de un mes de
edad, con diagnéstico de cardiopatia
congénita cianégena con flujo pulmo-
nar disminuido. Se hizo indicacién de
anastomosis sistémico-pulmonar, cn
virtud de la cianosis progresiva y la
presencia de crisis de hipoxia de repe-
ticién. El angiocardiograma (Fig. 4-A)
demostré arteria pulmonar Gnica, por
lo que hubo necesidad de efectuar una
variante al procedimiento quiriirgico
clasico, tal como se ilustra en la figu-
ra 4-B.

Discusiéon

Es evidente que en un grupo impor-
tante de casos-que presentan al naci-
miento signos graves de insuficiencia
cardiorrespiratoria, resulta extremada-
mente dificil determinar cual es la en-
fermedad o la causa primaria del
cuadro clinico, y si se trata de una en-
fermedad pulmonar pura o bien de una
enfermedad cardiovascular. Robertson
afirma 2 que €l 10% de los nifios con
sindrome de insuficiencia respiratoria
en el periodo del recién nacido presen-
tan cuadro clinico sugestivo de enfer-

VOLUMEN 101, N°.1

medad cardiaca congénita, como se vio
en el caso 1.

Un aspecto patolégico que da Jugar
a confusién en edades tempranas de
la vida es la presencia de fistulas ar-
teriovenosas multiples en el pulmén,
que en ocasiones son de tamafio sub-
microscépico, y que solamente pueden
ser demostradas mediante estudios an-
giocardiograficos. o bien mediante to-
racotomia, biopsia pulmonar y métodos
de corrosién. En edades posteriores,
esta patologia remeda al cuadro clini-
co de cardiopatia con mezcla arterio-
venosa, por lo cual no es dificil que
estos pacientes sean primariamente
considerados.como cardiépatas.

Tiene especial interés esta enferme-
dad, porque en algunos nifios el trata-
miento quirGrgico mediante la resec-
cién segmentaria lobar o algunas
veces neumonectomia, ofrece posibili-
dades, como ha sido sefialado por
Bjork.? El mismo autor comunica su
experiencia en el tratamiento de fistu-
las arteriovenosas pulmonares bilatera-
les que aborda desde un punto de vista
diferente, comunica su experiencia con
un caso en quien se hizo diseccién de
los aneurismas arteriovenosos, seccién
y ligadura de los mismos en diferentes
tiempos operatorios, ilustrando las ven-
tajas de este método sobre la reseccion
pulmonar. La experiencia de los auto-
res se reduce al caso en el que se hizo
jobectomia media y a otro en quien
se hizo biopsia de tejido pulmonar con
fines diagndsticos. i

Anderson# describié las variantes
que se pueden presentar en anormali-
dades congéritas dela arteria pulmo-
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nar. Sugiere que se use el término de
interrupcién préxima de un arco pul-
monar, ya que encontré que el tronco
y la porcién periférica de las ramas
tenfar caracteristicas normales, y po-
drian ser susceptibles de correccién
mediante el uso de un injerto arterial,
como lo describe en un caso. Esta
anomalia se asocia con frecuencia a
dextrocardia y debe recordarse que esta
anormalidad, cuando se asocia a situs
inversus, coincide en 8% de los casos
con defectos cardiacos, en tanto que
si ocurre dextrocardia aislada, es decir
dextroversién y situs solitus, la fre-
cuencia de anomalfas cardiacas se ele-
va a 25%, como lo sefiala Schmut-
zer.S

Newman ¢ comunica tres casos Cox
ausencia o hipoplasia de arterias pul-
monares principales en sus ramas. En
1959, Margolin 7 describe el sindrome
radiolégico, encontrado en cuatro en-
fermos, caracterizado por: enfisema
unilateral, bronquiectasia de forma sa-
cular y pobreza de arterias puimonares.
Este autor llama la atencién sobre la
necesidad de afirmar el diagnéstico
previamente a la cirugfa, siendo signos
de sospecha: radiolucidez anormal de
un 16bulo o de tedo un pulmén en fase
inspiratoria, en ausencia de infeccion
o sospecha de trombosis arterial pul-
monar; disminucién del volumen del
pulmén afectado, con desproporcion o
asimetria de los dos hemitérax; som-
bra de la regién hiliar correspondiente,
de menor tamafio; desplazamiento me-
diastinal al lado afectado, con grado
variable de desviacién mediastinal del
pulmén contralateral, y elevacion anor-

mal del diafragma, en ausencia de pa-
tologia subdiafragmatica y paralisis
frénica.

Broncograficamente se puede encon-

trar bronquiectasia de tipo sacular en la

mayoria de los casos. Una asociacion
relativamente frecuente es la presencia
de bronquiectasias y cardiopatia con-
génita ciandgena, en la que estan al-
terados los vasos pulmonares y en la
cual se ha pensado que el problema de
vasos sea secundario a la patologia
propiamente pulmonar. Belcher8 consi-
der6 lo contrario: que las bronquiec-
tasias son secundarias a la anomalia
vascular. Cuando la funcién pulmonar
se altera en estos casos, las principales
alteraciones consisten en: aumento
del espacio muerto como resultante del
aire corriente aumentado y como me-
canismo de compensacién, y disminu-
cién de la  capacidad respiratoria
méxima.

No se ha cobservado ninguna altera-
cién en relacién a la mezcla intrapul-
monar de gases y consumo de oxigeno;
dado que las bronquiectasias son sus-
ceptibles al tratamiento quirtirgico, es
importante establecer el diagndstico
oportuno de esta anormalidad, la cual
hemos observado en el sindrome de
Kartagener y en la tetralogfa de F allot.

La ausencia congénita de una de las
ramas de la arteria pulmonar como
ocurrié en tres de los enfermos de los
autores es una anomalia congénita
rara, de la que hasta 1958 existian en
la literatura médica menos de 50 ca-
sos. Con el perfeccionamiento de las
técnicas radiolégicas, y el uso siste-
mético de los métodos angiogréficos
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y del cateterismo cardiaco, ha sido po-
sible que en la actualidad se conozca
mejor esa patologia. -

Es importante llamar la atenci6n
sobre aquellos enfermos con tetralogia
de Fallot que van a ser sometidos a
operacién paliativa con anastomosis
sistémico-pulmonar y en quienes es ne-
cesario la oclusién de una de las ramas
principales con ¢l objeto de poder rea-
lizar la mencionada anastomosis. Para
ello es importante conocer el estado de
las mismias antes de la operacién, para
evitar un riesgo quiriirgico elevado,
pues podria ponerse en COmMpromiso
circulatorio- grave el pulmén homo o
contralateral al sitio de la anastomosis.
Estamos convencidos de que es necesa-
ria la valoracién angiografica en todos
los pacientes con tetralogia de Fallot,
por los grados variables de hipoplasia
o coartacién de ramas principales que
pueden presentarse, y de que esta va-
loracién contribuye a plantear el pro-
cedimiento terapéutico mas adecuado.

.El sindrome de Kartagener esti ca-
racterizado por situs inversus, sinusitis
y bronquiectasias. Fue descrito por pri-
mera vez en ¢l afio de 1904.° Ori des-
cribe el segundo caso en 1909 en un
hallazgo-de autopsia, pero no fue sino
hasta el afio de 1933 que Kartagener
agrupa estas malformaciones en el sin-
drome que lleva su nombre y comuni-
ca cuatro casos. Morales 1® describe
seis casos de sindrome de Kartagener
estudiados en México. La experiencia
de los autores se reduce a tres casos
con esta anomalia. En uno de ellos di-
cha anomalia se encontraba asociada
a defecto septal interventricular, el

VOLUMEN 101, N° 1

cual fue tributario de reparacién qui-
rirgica bajo circulacién extracorpdrea
y colocacién de un parche, y posterior-
mente lobectomia del 16bulo medio
correspondiente.

La agenesia del pulmén asociada a
conducto arterioso ha sido comunica-
da en muy pocas ocasiones;!'-*2 el pro-
néstico en estos casos esta condiciona-
do al flujo que pasa a través de dicho
conducto, a la resistencia vascular pul-
monar y al estado del pulmén. El tra-
tamiento quirdirgico en estos pacientes
es recomendable, especialmente si el
diagnéstico es hecho a edades tempra-
nas de la vida. Jiménez!® describe
un caso que fue intervenido para sec-
cién del conducto arterioso, con evo-
lucién satisfactoria. ’

Otro tipo de patologia relacionada
con la asociacién de anomalifas congé-

nitas del drbol broncopuimonar y car-

diopatia, es la combinacién de enfi-

sema lobar y cardiopatia congénita.

Jones 4 comunica que de 14 casos de
enfisema lobar congénito, 8 tenian
cardiopatia asociada y cursaban con
sindrome de insuficiencia del recién
nacido. La asociacién de enfisema lo-
bar y enfermedad cardiaca congénita
ha sido descrita por varios autores.
Cotton 1 comunicé seis casos, de los
cuales cuatro tenfan cardiopatia.
Finalmente, se analiza un sindrome
de interés patoldgico y académico,
constituido por drenaje anémalo de
las venas del pulmén derecho a la
vena cava inferior o a la auricula de-
recha, asociado a hipoplasia de la arte-
ria y del pulmén correspondiente, que
recibe colaterales arteriales sistémicas
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habitualmente de la regiéon diafrag-
matica, y dextroversién, es decir cora-
z6n con punta a la derecha y situs so-
litus:

Este sindrome fue descrito inicial-
mente por Parke ¢ y se conoco como
sindrome de la cimitarra. Massumi'™#
describe un caso y al hacer considera-
ciones anatémicas y funcionales, pone
énfasis en el hecho de que el pulmén
isquémico recibe sangre proveniente de
ja aorta, habitualmente de la porcién
infradiafragmatica. Con respecto 2 la
dextroposicién, hace notar que el pul-
mén poco elastico, con disminucién
crénica en- su ventilacion, es muy pe-
quefio y por lo tanto favorece o deter-
mina la dextroposicién del corazén.
También considera que la disminucién
de 1a circulacién causada por el colap-
<o de los alvéolos o de los capilares
comprimidos, produce congestién ve-
nosa, la cual puede a su vez causar
hipertensién venosa, alteracién hemo-
dindmica que se compara con la de los
enfermos mitrales, que muestran. re-
duccién al flujo de los 16bulos infe-
tiores pulmonares Y compromiso del
ventriculo derecho, debido a hiperten-
sién pulmonar consecutiva a la obs-
truccién venosa.!® La rareza de este
sindrome limita nuestra experiencia en
los estudios hemodinimicos y en los
hallazgos anatémicos, que revelan algu-
nas variantes.2® En la experiencia de
los autores constan dos casos que fue-
ron intervenidos quiriirgicamente para
reseccién del pulmén hipoplésico.
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