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Gonzalez Font, A, E. v otros: Defectos de cojinetes endocd dicos asociados con estenosis
pulmonar, Presemlacion de 2 casos.

Se presentan 2 pacientes con un canal auriculoventricular comin asociadoe con estenosis
pulmonar, Uno de los pacientes presentaba estenosis pulrwonar valvular e infundibular ¥
el otro estenosis valvular aislada. Se sefala la importanci: de algunos métodos diagnds-
ticos como el electrocardiograma y el ecocardiograma en la correcta valoracion de esta
entidad, Por Gltimo, se destaca el hecho de gue ambos paci:ntes presentaban un sindrome
de Down. enfermedad que con frecuencia se asocia con s defectos de cojinetes endo
cardicos.

INTRODUCCION

Por defecto de los cojinetes endocardicos, s: conocen todas aquellas
anomalias cardiacas derivadas de un desarrollo anormal del tejido de co-
jinetes que se encuentra en el corazén embrion:rio.!

Se conocen varias formas (acorde con la majnitud del defecto) desde
una parcial conocida como Ostium primun caractzrizada por un defecto in-
terauricular bajo, que cabalga las valvulas aurizuloventriculares, que se
puede o no acompanar de una hendidura de la vélvula anterior de la mitral
y que habitualmente tiene una tricuspide y un septum interventricular in-
tacto! hasta una forma total o completa denomisada canal auriculoventri-
cular comun persistente’? y el esta constituido for un amplio defecto que
incluye la parte inferior del septum interauricular, la porcién adyacente del
septum interventricular y anomalias groseras de las valvulas auriculoven-
triculares.! Debemos senalar que también existen formas intermedias o
transicionales de esta afeccion.’-? Este tipo de anomalia (en todas sus for-
mas clinicas) se acompana de bloqueos de diversos grados, tanto al nivel
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del nodo auriculoventricular, como del haz de His, determinado congénita-
mente o por fibrosis progresiva de los mismos.? lo que producird una serie
de caracteristicas electrucardiograficas, que constituyen uno de los mas
importantes datos diagnésticos de la entidad.'-?*

Desde el punto de vista hemodinamico esta afeccion se caracteriza
por un cortocircuito izqui:rdo-derecho puro o predominante con sobrecarga
de volumen de cavidade: derechas y del circuito pulmonar,"** lo cual es
mucho mas acentuado ey la forma completa o tipo canal auriculoventri-
cular.'?

En ocasiones pueden presentarse otras malformaciones cardiovascula-
res asociadas, que modif can la hemodinamica de esta enfermedad, lo que
puede hacer mas dificil su diagnéstico."*

Una combinacién poco frecuente es la del canal auriculoventricular
comin asociado con estenosis pulmonar valvular o mixta,'* que determina
un cortocircuito derecho- zquierdo puro o predominante, lo que en ocasio-
nes lleva a que estos cisos se diagnostiquen erréneamente como otras
cardiopatias congénitas ¢ianéticas con flujo pulmonar disminuido.

No obstante, esta inicial combinaciéon de lesiones, tienen una serie de
patrones distintivos que jermiten su reconocimiento fisico.

Entre las caracteristizas mas importantes que permiten la diferencia-
cién de este sindrome con otras cardiopatias congénitas como por ejemplo
tetralogia de Fallot,® tene mos las siguientes:

Electrocardiograma: '3

__Desviacion axial izquisrda del eje de AQRS en el plano frontal entre
—30 y —90."1%8

— Giro antihorario del plano vertorial.

— Signos de HVD.

Ecocardiograma simple:
Modo/M*

Acortamiento del sep'um interventricular de entrada en relacion con el
de salida y una vélvula auriculoventricular comin que cabalga sobre el sep-
tum interventricular,

Ecocardiograma Bidimen:ional: *7-®

Pérdida de ecos en la region del septum interauricular adyacentes al
plano auriculoventricular y de la porcion posterior del tabique interven-
tricular y se observa una gran valvula AV comin en el centro de las 4
cavidades.

Cateterismo y Angiograf a: '

Esta prueba mediante la inyeccion de colorante en las camaras ventri-
culares, sobre todo vent-icule izquierdo, nos permiten observar la imagen
de un cuello de ganso'?* tipicas de esta afeccidn.
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Una correcta y adecuada interpretacion de estas Investigaciones nos
permitira realizar el diagnéstico certero y por consiguiente el tratamiento
adecuado.

Presentacion de los casos
Caso 1
Paciente M. D. M., de la raza blanca, del sexc femenino.
APF: sin importancia.
APP: sarampion y rubéola.
MI: vamitos.

HEA: paciente con sindrome de Down, la cual ti:ne antecedentes de ha-
bérsele diagnosticado un soplo a los 3 mases de edad y ademads,
que se ponia morada, por lo cual fue visitaila por el médico en con-
sultas periodicas; en esta ocasion acude £l cuerpo de guardia por
presentar vomitos y se decide su ingreso.

Examen fisico: fascie de sindrome de Down; piel y mucosas donde se ob-
serva tinte ciandtico.

ACV
Inspiracién: a la inspiracion no se observa deforinidad precordial ni onda
A yugular, apes 6 Ell; no se aprecia atido epigastrico.

Palpitacion: se palpa el dpex donde mismo se observa, no frémito; se
palpan pulsos normales en los 4 mie nbros.

Auscultacion: 1R normal, IR tUnico disminuido er foco pulmonar, no IR,
no IVR, chasquido protosistélico er endodpex S8 IlI/VI pro-
tomesosistélico, rasposo en 4 Ell, se irradia algo hacia la
base izquierda, se aprecia otro SS 11/VI holosistélico regur-
gitante en el dpex, que se irradia hacia la axila. No presenta
soplos diastdlicos.

AR: FR 16 minutos no tiraje, MV rudo, no esterto-es.

Aparato digestivo: boca hiimeda, no sepsis oral y lengua cianotica.

Higado: BS; 6 EID; Bl no rebasa reborde costal.

Complementarios. Telecardiograma (figura 1):

— Cardiomegalia moderada.

— Arco medio rectificado.

— Flujo pulmonar ligeramente disminuido.

Electrocardiograma

— AQRS: —45.
— Giro antihorario.
— PR: 0,16,
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— Hvd con SMVD.
— HUI.

Ecocardiograma bidimensicnal:

Se observa un defecto septal interauricular bajo, que se continda con
defecto septal interventricular, vélvula auriculoventricular comdn con re-
gurgitacién al nivel mitral Turbulencia sistélica posvalvula pulmonar.

Gasometria capilar
PO, 44; Hb Oz Hto 57%; b 16.4.
CASO 2
Paciente Y. G. D., de 3 afios de edad, de la raza mestiza, del sexo mas-
culino.
APF: u/s.
APP: pérdida del conocim ento en varias ocasiones, Varicela.
M!: pérdida del conocimiento.

HEA: paciente de 3 afios e edad, el cual presenta sindrome de Down, su
mama refiere que <esde pequefio notd gue se cansaba facilmente
y que en ocasiones se ponia morado. alrededor del aiio comenzo a
presentar crisis caracterizadas por pérdida del conocimiento y au-
mento de la coloracion morada de la piel, lo cual lo llevd al médico
donde le diagnosticaron un soplo cardiaco. En esta ocasién acude
a nuestro centro por presentar una crisis similar, y se decidié su
ingreso.

Examen fisico: fascie tip ca del sindrome de Down: coloracion ciandtica
de piel y nucosas.

ACV

Inspiracién: A la Inspirac 6n no se observa deformidad precordial, ni onda
A yugular, drex 5 EIL MC: no latido epigastrico.

Palpacion: se palpa el drex, donde mismo se observa, no frémito. Pulsos
presentes y de buena amplitud en los 4 miembros.

Auscultacion: IR normal, IR Unico disminuido al nivel de foco pulmonar,
no IR, IVE ni Ch, S8 1I/VI holosistélico de tipo regurgitante
al nivel de 4 Ell que se irradia a axila 8S H/-vi, rasposo,
con epicentro en 3 Ell protomesosistdlico, que se irradia ha-
cia ambas bases. No se detectan soplos diastolicos.

El resto del examen f'sico se encontré dentro de los limites normales.
Complementarios. Telecardiograma (figura 2):

— Cardiomegalia moderada.
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— Arco medio excavado
— Flujo pulmonar disminuido.

Electrocardiograma (figura 3)

— AQRS: —120; PR: 0,16.
— Giro antihorario; CAD,
-- HUD con SS adaptacion.

Ecocardiograma bidimensional:

Se observa defecto septal interauricular bajo, que se continua con de-
fecto septal interventricular comun; existe poco flujo al nivel de arteria

pulmonar,

Angiografia:

Inyeccion en VD, se observa estenosis pulmonar infundibular v valvular,
pase de contraste de VD a VI, el cual se aprecia (ilatado y con deformidad
del tracto de salida del mismo, no se observa ref ujo del colorante a la Al

Figura 1. Caso I. Tolecardiograma,
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Figura 3. Caso 2. Ilectrocardiograma.
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COMENTARIOS

Los 2 pacientes estudiados presentan sindryme de Down?* afeccion
que, como seialan autores, es frecuente que e asocie con defecto de
los cojinetes endocardicos.

Ambos nifios tenfan un defecto de los cojinetes endocardicos, a forma
completa o canal atrioventricular comin y miertras uno presentaba este-
nosis pulmonar infundibular y valvular, el otro s6 o tenia estenosis valvular.

El estudio electrocardiografico determiné en imbos un eje de AQRS en
el plano frontal con giro antihorario y signos de hipertrofia ventricular
derecha, lo cual concuerda con los casos estud ados por SCOH:* sin em-
bargo, a diferencia de Nadas,? no se aprecian altzraciones del intervalo PR
en ninguno de ellos.

El ecocardiograma bidimensional fue de enorine valor en el diagnéstico
positivo de la afeccion, pues permitié comprobar las caracteristicas ana-
tomicas del defecto, como sefala Maroto,® un ecocardiograma bidimensio-
nal por via subcostal, arrojo practicamente tantos datos como la angiografia
selectiva.

El caso al cual pudo realizirsele estudio contrastado, confirmoé el plan-
teamiento previamente realizado, y estd pendiente de tratamiento quirdr-
gico corrector.

-Consideramos que una correcta valoracién clinica y electrocardiografica
del paciente que presenta este sindrome nos permitira sospechar la exis-
tencia del mismo, la que deberd ser corroborala mediante diagnésticos
més profundos, como el ecocardiograma bidimer sional.

SUMMARY

Gonzédlez Font, A. E. et al. Endocardial cushion defects asso dated with pufmonary stenosis.
Presentation of 2 cases.

Two patients with a ecommon atrioventricular canal associated with pulmonary stenasis
are presented. One of the patients presented valvular and infundibular pulmonary slenosis
and the other one isolated valvular stenosis. Importance of some diagnosis methods such
as electrocardiogram and echocardiogram in a right asses: ment of this entity is painted
out. Finally, the fact that both patients presented Down's syndrome, disease very often
associated with endocardial-cushion defects, is outlined,

RESUME

Gonzilez Font, A. E. et al. Défawts de coussinets endocare fques associds & sténose pul-
monaire. A propos de 2 cas.,

I s’agit de 2 malades porteurs d'un canal auriculo-ventricilaire commun associé & une
sténose pulmonaire. Un des malades présentait sténose ptImonaire valvulaire et infundi-
bulaire. et l'autre une sténose valvulaire isolée. Les auterrs soulignent l'importance de
certaines méthodes diagnostiques, telles que 1'électrocardi ygramme et "écho-cardicgram:
me. pour une correcte évaluation de cette entité. Enfin, is signalent le fait que les 2
malades étaient atteints du syndrome de Down, maladie «ui est fréquemment associde
avec les défauts de coussinets endocardiques,
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