Rev Cub Med 22: 71-83, enero-frebrero, 1983

7. De Takats, G.: Vascular anomalies of the extremities. Report of five cases Surq Gynecol Obstet
55: 227, 1932.

8. Servelle, M.; P. Trinquecoste: Des angiomes veineux. Arch Mai Coeur 41: 436, 1948.
9. Martorell, FHemangiomatosis braquial osteolitica. Angiologia 1: 219, 1949.

10. Oliver, G.: Maladies des veines. Masson, Paris, 1957.

11. Malan, E. et a/.: Congenital angiodysplasias of the extremities (Note |: Generalities and
clasification; venous dysplasias), J Cardiovasc Surg 5: 87, 1964.

Recibido: 25 de agosto de 1982.
Aprobado: 5 de septiembre de 1982.

Dra. Delia Charles-Edouard Otrante
Instituto de Angiologia Hospital "Salvador Allende"
Calzada del Cerro No. 1551

Ciudad de La Habana.

INSTITUTO DE CARDIOLOGIA'Y CIRUGIA CARDIOVASCULAR

Diagnostico radiografico de la atresia pulmonar. Casos
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Llerena Rojas, L, R. y otros. Dianéstico radiogréfico de la atresia pulmonar. Casos con estudio morfolégico.
Rev Cub Med 22: 1, 1983.

Se realizé un estudio morfoldgico y radioldgico a 18 pacientes fallecidos en el Instituto de Cardiologia y
Cirugia Cardiovascular entre 1973 a 1981 con el diagndstico de atresia pulmonar. Ocho pacientes
pertenecian al sexo masculino y diez al femenino. La edad oscil6 entre 2 dias a 23 meses con una media
de seis meses. Se formaron dos grupos: Con septum interventricular intacto (SVI), caracteristica que
presentaron ocho pacientes, y con comunicacion interventricular (CIV) en 10 pacientes. En cada grupo se
analizaron: edad, sexo, tabique interauricular, valvulas tricispide y mitral, capacidad del ventriculo
derecho, aspecto de su infundibulo. del tronco de la arteria pulmonar y sus ramas, del arco adrtico, indice
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cardiotoracico,flujo pulmonar, la existencia de insuficiencia tricuspidea y la presencia o no de sinusoides
intramiocardicos. Las diferencias mas notables entre ambos grupos fueron: en el grupo con SVI: edad
media de dos meses, valvula tricispide estrechada y displastica y ventriculo derecho pequefio con
estenosis infundibular. En el grupo con CIV: edad media de nueve meses, valvula tricispide normal,
ventriculo derecho de tamafio normal con atresia infundibular, y arco aértico a la derecha en cuatro casos.
El resto de los aspectos analizados no mostraron diferencias estadisticamente significativas. El estudio
radiolégico de mayor utilidad fue el angiocardiograma selectivo en cavidades derechas e izquierdas.

INTRODUCCION

La atresia pulmonar (AP) es la cardiopatia congénita que resulta de la obstruccién del
orificio valvular pulmonar que puede o no extenderse al infundibulo del ventriculo
anatomico (VD) y al tronco de la arteria pulmonar (TAP) y sus ramas.'

En este trabajo incluiremos la atresia pulmonar con septum interventricular intacto
(SVI) y la atresia pulmonar con comunicacién interventricular (CIV).

No incluiremos la atresia pulmonar asociada a otras cardiopatias, como son la atresia
tricuspidea, la transposicion de grandes vasos, las malposiciones cardiacas, etc.

La AP con CIV es motivo de discrepancias entre los diferentes autores. Consideramos
como tal a la anomalia con las siguientes caracteristicas: "2
1. No existe una comunicacion anatémica entre el VD y las arterias pulmonares.

2. Los ventriculos estan conectados con un solo tronco arterial cuyas valvulas
semilunares tienen continuidad con la valva anterior de la mitral.

3. La comunicacion interventricular es grande y se encuentra inmediatamente por debajo
del tronco arterial.

4. Existe un hipodesarrollo del infundibulo del VD de diferentes grados.

Estos criterios incluyen la llamada, por algunos autores, tetralogia de Fallot extremo o

46

pseudotronco y el término ya obsoleto de tronco uUnico variedad IV de Collete y Edwards.

La AP es una de las cardiopatias congénitas mas gravea. La mortalidad en los
primeros meses de la vida es alta.””® Su prondstico puede mejorar con una intervencion
quirtrgica reconstructiva o paliativa.>-'®> Con esta finalidad se impone un diagndstico
radiologico preciso.*7-°

El objetivo de este trabajo consiste en describir los aspectos morfolégicos y
radiologicos mas importantes de la entidad en los casos estudiados en el Instituto de
Cardiologia.

ft.C.M.
ENERO-FEBRERO, 1933
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MATERIAL Y METODO

Se estudiaron 18 corazones de pacientes fallecidos entre 1973 y 1981 conservados en
los laboratorios de morfologia y anatomia patolégica del Instituto de Cardiologia, asi como
sus estudios radiolégicos. Se determind el tiempo transcurrido entre el estudio contrastado
si se realizd y el fallecimiento del paciente. Se analizaron por separado los casos con SVIy
con CIV.

En el estudio morfolégico se tuvieron en cuenta las caracteristicas de los tabiques
interauricular e interventricular, las valvulas tricuspide y mitral, la capacidad de VD, el
aspecto de su infundibulo, el TAP y sus ramas, la aorta y su conexion con los vasos
pulmonares, y si existia o no confluencia de estos ultimos.

En el estudio radiolégico se preciso el tipo de examen realizado, la posicion del
paciente, la camara cardiaca inyectada, el indice cardiotoracico, el flujo pulmonar, la
insuficiencia tricuspidea, los caracteres del TAP y de sus ramas, la capacidad del VD vy el
aspecto de su infundibulo, la presencia de sinusoides intramiocardicos''"" y caracteres del
arco aoértico. Ademas se analizd cual de los estudios radiolégicos fue de mayor utilidad
diagnostica.

El indice cardiotoracico se consideré normal si media 0,56 o menos, ligeramente
aumentado entre 0,57 a 0,60, moderadamente aumentado entre 0,61 o 0,65 y muy
aumentado por encima de 0,65. Todos los telecardiogramas realizados en el Instituto de
Cardiologia fueron hechos a 72 pulgadas de distancia entre el tubo de rayos Xy la pelicula
radiografica. En tres casos el telecardiograma fue realizado en otra institucion y se asumié
que la distancia fue la misma.

El flujo pulmonar se consider6 aumentado, normal, ligeramente disminuido,
moderadamente disminuido y muy disminuido, segun el consenso de los autores.

Para valorar el calibre de las ramas de la arteria pulmonar se considero la relacion
entre la rama derecha y la aorta ascendente medidas en la misma vista frontal en sistole.
Si el cociente fue superior a 0,3, se considerd de buen calibre e hipoplasico por debajo de
esta cifra.'® También se tomo en consideracion para este aspecto el indice que resulta de
dividir la suma de los diametros de ambas ramas de la arteria pulmonar entre el diametro
de la aorta descendente medida a la altura del diafragma. Si el cociente es' inferior a 0,5 se
consideraron hipoplasicas dichas ramas.'”

El aspecto del infundibulo del VD se consideré atrésico, hipoplasico o normal,
valorando su tamafio en la vista lateral del angiocardiograma selectivo en el VD.

Para determinar la utilidad de cada estudio radioldgico se tomaron en consideracion si
la exploracién podia dar respuesta a los principales aspectos del diagnéstico de la entidad
y precisar las caracteristicas mas importantes desde el punto de vista quirurgico,7 920
COMoO son:
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1. Asegurar la interrupcion anatomica entre el VD y las arterias pulmonares.

Descartar otras anomalias congénitas como la atresia tricuspidea, la transposicion de
grandes vasos, las malposiciones cardiacas, etc.

La capacidad del VD: aumentado, normal o hipoplasico.

Las caracteristicas del infundibulo del VD: normal, estrechado o atrésico.

El calibre del tronco de la arteria pulmonar.

El calibre y la confluencia o no de las ramas de la arteria pulmonar.

La conexion entre la aorta y los vasos pulmonares.*?2122

N

Nook o

Al analizar las inyecciones en las cavidades derechas donde se obtuvieron distintos
resultados, se promediaron los mismos.

Los angiocardiogramas periféricos fueron realizados en un seriégrafo Sanchez Pérez a
una velocidad de dos radiografias por segundo, y los estudios selectivos, en un seriégrafo
Siemens-Elema, AOT a seis exposiciones por segundo, excepto tres casos a los que se les
realiz6 cineangiocardiograma con cadmara de cine de 35 mm a 48 cuadros por segundo.

Se realiz6 analisis estadistico aplicando las técnicas de Chi cuadrado y Yates.

RESULTADOS

De los 18 casos estudiados ocho son del sexo masculino y diez del femenino. La edad
fluctud de 2 a 690 dias con una media de 180 dias (seis meses).

En los casos en que se realizé el estudio contrastado, el tiempo transcurrido entre el
examen y el fallecimiento del paciente fue mayor de 180 dias en cuatro casos; de 31 a 180
dias en un caso; menos de 30 dias en 11 casos. De estos ultimos, en siete el lapso entre el
estudio contrastado o el fallecimiento del paciente fue menor de siete dias.

La incidencia de casos con SVI con menos de 30 dias nacidos fue significativa (cuadro
).

Los estudios radioldgicos realizados fueron: en tres casos sdlo el telecardiograma; en
cuatro, el angiocardiograma venoso periférico; en ocho, el angiocardiograma selectivo en
cavidades derechas; en un caso el angiocardiograma selectivo se realizd en la auricula
izquierda, y en dos casos, en las cavidades derechas e izquierdas, pero en ninguno se
inyect6 en los dos ventriculos.

Aspectos morfolégicos: La totalidad de los pacientes tenian foramen oval permeable o
comunicacion interauricular (cuadro I1).

La comunicacion interauricular fue mas frecuente en el grupo con SVI, pero no fue
estadisticamente significativa. En los tres casos con CIV el defecto interauricular era
pequeno.

74 ft.C.M.
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La valvula tricispide resultd normal en todos los casos con SVI y normal en ocho
casos con CIV. En los dos casos anormales de este grupo, en uno estaba estrechada, y
en el otro caso, ademas de estrechada, estaba displastica. La displasia en los dos grupos
era muy similar a la descrita en la enfermedad de Ebstein.

En el grupo con SVI, en un paciente la valvula tricispide estaba solo estrechada; en
dos, solo displastica, y en 5 estaba estrechada y displastica.

El ventriculo derecho estaba normal o aumentado en un caso con SVI y en siete con
CIv.

R.CM.
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En ningln caso con SVI se encontré el infundibulo del VD atrésico, ya que en todos
estaba normal o estrechado. En un paciente estaba normal y en el resto estrechado, en
cambio en el grupo con CIV en dos estaba estrechado y en ocho atrésico.

No se encontraron diferencias estadisticamente significativas entre los dos grupos en
cuanto a las caracteristicas y el calibre del tronco de la arteria pulmonar (cuadro Ill), ni
tampoco entre las ramas (cuadro V).

En dos casos con SVI, el TAP estaba hipoplasico y en ningin caso atrésico.

En el grupo con CIV, en cinco casos el TAP estaba hipoplasico y en dos atrésico. Las
ramas de la arteria pulmonar en el grupo con SVI en dos casos resultaron hipoplasicas y
en uno atrésicas.

El arco adrtico estaba a la izquierda en la totalidad de los pacientes SVI y en seis
casos con CIV. En los otros cuatro casos de este Ultimo grupo, el arco aértico cabalgaba
sobre el bronquio derecho.

76 R.C.M.
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El ductus arterioso se encontr6 en dos pacientes en cada grupo.

Aspectos radiolégicos: El indice cardiotoracico se encontré normal en dos casos con
SVI y en tres con CIV; en el resto estaba aumentado. En el grupo con SVI, en un caso
estaba ligeramente aumentado, en tres moderadamente aumentado y en dos muy
aumentado. En el grupo con CIV, en cinco casos estaba ligeramente aumentado, en dos
moderadamente, y en ningudn caso se encontré6 muy aumentado.

El flujo pulmonar estaba normal o aumentado en un caso con SVI y en cuatro con CIV.
Sélo se encontré aumento en un caso con CIV y estaba ligeramente disminuido en un caso
con SVI 'y en dos con CIV; moderadamente disminuido en dos casos con SVI y en tres con
CIV, y muy disminuido en cuatro con SVIy en uno con CIV.

La insuficiencia tricuspidea solo puede evaluarse en los casos en que se inyecto en el
VD (figura 1). De tres casos con SVI estaba presente
en dos y de cinco con CIV, sélo en uno.

Los sinusoides intramiocardicos se diagnosticaron en dos paciente del grupo con SVI
y en igual numero en el grupo con CIV; en este ultimo resulté mas raro (figura 2).

Las ramas de la arteria pulmonar se pudieron evaluar en ocho casos (figura 3): en dos
con SVI, que resultaron de buen calibre, y en seis pacientes del grupo con CIV, de los
cuales en tres estaban normales y

Figura 1.

Angiocardiograma selectivo en VD. Gran
reflujo de contraste a la aulicula derecha que
esta muy aumentada de tamafo. También se
opacifican la vena cava inferior y las su-
prahepaticas.  Infundibulo  presente.  El
contraste llega hasta el plano valvular
atrésico. Septum ventricular intacto.

RCM.
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las otras tres, hipoplasicas. Los dos métodos que se utilizaron para medir el calibre de las
ramas pulmonares ofrecieron resultados similares.

El estudio radiolégico con mayor numero de respuestas positivas fue el
angiocardiograma selectivo en las cavidades derechas e izquierdas con seis (cuadro V)
seguido de la inyeccion en las cavidades derechas (figura 4), sobre todo cuando se hizo
en el ventriculo derecho en dos planos, lograndose un promedio de cinco respuestas
positivas. No se obtuvo ninguna respuesta positiva con el telecardiograma como unico
estudio, ni con el angiograma periférico.

DISCUSION

Se trata de una enfermedad grave tanto la AP con SVI como con CIV, sobre todo en
el primer grupo donde la mortalidad es alta en el primer mes de la vida.

Los hallazgos morfolégicos son similares a los observados por otros
investigadores. 323

Los sinusoides intramiocardicos que se han informado en casos de AP con SVr+''y
menos en casos con CIV,* fueron encontrados en dos pacientes de este Ultimo grupo,
aunque sin corroboracion anatomopatolégica.

El calibre de las ramas de la arteria fue similar por los dos métodos empleados, pero
sélo pudo establecerse en ocho casos. Ambos procedimientos requieren una vista frontal
de buena calidad y muchas veces resulta dificil la mediciéon de la rama izquierda de la
arteria pulmonar.

El estudio con mayor numero de respuestas positivas resulté el de la inyeccién en
ambas cavidades cardiacas, pero en ningun estudio se lograron resultados éptimos, o
sea, siete respuestas positivas, aunque el nimero de pacientes estudiados fue escaso.

El ductus arterioso estaba cerrado en cuatro casos sin que se pudiera precisar si
habia otra conexién entre la aorta o sus ramas y los vasos que irrigaban los pulmones. En
los casos en que el ductus, aparece cerrado en el angiocardiograma o que en el mismo
se sospecha la existencia de otro aporte sanguineo a los pulmones, deben hacerse inyec-
ciones adicionales en la aorta o selectivamente en los vasos sistémicos o bronquiales e
inclusive recurrir a la inyeccion manual "en cufia" en las venas pulmonares y precisar las
caracteristicas de la conexién entre los vasos que van de la aorta 0 sus ramas a los
pulmones, ya que éstos deben ser ligados en las intervenciones quirdrgicas
reconstructivas*20.22

CONCLUSIONES

La atresia pulmonar es una enfermedad de prondéstico grave con una alta mortalidad
en los primeros meses de la vida, sobre todo los casos con SVI.

80 R.C.M.
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Los aspectos morfoldgicos de nuestros pacientes coinciden en general con los
informados por otros autores.

Los estudios radioldgicos con los que se lograron una mayor cantidad de datos de
utilidad para establecer el diagnéstico de la entidad y precisar sus caracteristicas mas
importantes con fines quirdrgicos, fueron los angiocardiogramas selectivos en cavidades
derechas o izquierdas, seguido de la inyeccion solamente en las cavidades derechas; el
numero de pacientes estudiados por ambos métodos no fue numeroso.

SUMMARY

Llerena Rojas, L. R. et al. Radiograpliical diagnosis of pulmonary atresia. Cases with morphological study.
Rev Cub Med 22: 1, 1983.

A morphological and radiographical study was performed to 18 patients being diagnosed with pulmonary
atresia, who died at the Institute of Cardiology and Cardiovascular Surgery, between 1973 and 1981. Eight
patients belonged to male sex and 10 to female sex. Age ranged between 2 days and 23 months, being
mean age 6 months. Two groups were formed: one with intact interventricular septum (IIS), characteristic
that presented eight patients, and the other with interventricular communication (IVC), present in 10 patients.
In each group, age, sex, interauricular septum, tricuspid and mitral valvae, capacity of right ventricle, aspect
of its infundibulum and of the pulmonary arterial trunk and branches, as well as the aortic arch;
cardiothoraxic index, pulmonary flow, existance of tricuspid insufficiency and presence or not presence of
intramyocardial sinusoids were analyzed. The most remarkable differences within both groups were: in the
group with IIS, whose mean age was two months, constricted and dysplasic valve and small right ventricle
with infundibular stenosis. In the group with IVC, whose mean age was nine months, normal tricuspid valve,
normal right ventricle with infundibular atresia, and in four cases aortic arch to the right. The other aspects
analyzed showed no statistically significant differences. The most useful radiological study was selective
angiograms in right and left cavities.

RESUME

Llerena Rojas, L. R. et al. Diagnostic radiographique de I'atrésie pulmonaire. Etude morphologique de
certains cas. Rev Cub Med 22: 1, 1983.
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Diagnostico y tratamiento
de la corea de Huntington

Por el Dr.:

JORGE GARCIA TIGERA*

Garcia Tigera, J.: Diagndstico y tratamiento de la corea de Huntington. Rev Cub Med 22: 1, 1983.

Se analiza el cuadro clinico de la corea de Huntington, las investigaciones complementarias de diagndstico,
el diagnostico diferencial, y se actualiza el tratamiento desde un punto de vista neurobioquimico.

INTRODUCCION

Esta enfermedad, también conocida con el nombre de mal de San Vito hereditario,

fue descrita por George Huntington en el afio de 1872. Se basé en una madre y su hija
que presentaban una serie de alteraciones familiares caracterizadas por corea, deterioro
mental progresivo y tendencias suicidas.’2°

’ Especialisa de | grado en Neurologia. J' Sala de Neurologia. Instituto de Neurologia y

Neurocirugia.
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