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El reconocimiento de un arco aórtico a la derecba 
junto a los sign os cUnicos de estenosis pulmonar 
es considerado como evidencia concluyente de la 
presencia de una comunicación interventricular. 
No ba sido comunicado aún el arco aórtico a la 

derecba en asociación con estenosis valvular pul- 
monar aislada. Nosotros comunicamos, por prime- 
ra vez en la literatura, un caso de estenosis valvular 
congénita aislada, debida a displasia de la válvula 

pulmonar, asociada con arco aórtico. a la derecba 
y aorta descendente torácica a la derecba. 

El arco aórtico a la derecha se asocia frecuentemen- 
te a tetralogía de Fallot y a estenosis pulmonar con 
comunicación interventricular. La incidencia de 
arco aórtico a la derecha está relacionada con la 

severidad de la obstrucción pulmonar y en la atre- 
sia pulmonar puede ser del 25%-30%.1,2 La este- 
nosis valvular pulmonar aislada aún no fue descrita 
en asociación con arco aórtico a la derecha. De este 

modo, ante signos clínicos de estenosis pulmonar, 
un arco aórtico a la derechc;l sugiere la presencia de 

una comunicación interventricular. EI propósito de 
este artículo es describir un caso de estenosis val- 
vular pulmonar aislada congénita, debida a dis- 

plasia de la válvula, asociada a arco aórtico a la 

derecha. 

DATOS CLINICOS 
Un infante varón fue estudiado al año de edad para la eva- 

luación de un soplo sistólico. A los 2 años de edad desarro- 
l1ó cianosis transitoria y se mantuvo asintomático desde 

entonces. En el examen físico no se encontraron signos de 

insuficiencia cardíaca congestiva. Se palpó un frémito 
sistólico. La auscultación reveló un soplo sistólico de este- 

nosis grado 4/6, en el área pulmonar, y ruidos cardíacos 

normales. EI electrocardiograma mostró una extrema des- 

viación del eje hacia la derecha e hipertrofia ventricular 

derecha. La radiografía de tórax mostró agrandamiento 

cardíaco. El cateterismo cardíaco reveló una presión de 

ventrículo derecho de 60/0-7 mmHg, un gradiente sistólico 

de 40 mmHg a través de la válvula pulmonar y una presión 

capilar pulmonar de 8 mmHg. 
EI ventriculograma derecho mostró un ventrículo dere- 

cho hipertrófico con un infundíbulo normal. La válvula 

pulmonar estaba irregularmente engrosada, principalmente 

en los bordes de las valvas (Fig. 1). La levofase reveló una 

contracción ventricular izquierda hiperactiva con forma 
de S, el arco aórtico a la derecha y la aorta descendente 

a la derecha (Fig. 2). Las medidas de saturación completa 

de oxígeno no mostraron signos de cortocircuito. 

DISCUSION 
Fue sugerido que cuando se encuentran signos 

clínicos de estenosis pulmonar asociados a un arco 
aórtico a la derecha y' sin comunicación interven- 
tricular, los diagnósticos pro babIes son: 1) esteno- 
sis infundibular pulmonar aislada, 2) un caso de 

comunicación interventricular cerrada.1-3 Dado 

que ambas condiciones son muy raras, la presencia 

de arco aórtico a la derecha en la radiografía de 

tórax de un paciente con estenosis pulmonar sugie- 

re tetralogía de Fallot 0 alguna otra forma de 

obstrucción pulmonar con comunicación inter- 

ventricular.1 

La displasia estenótica de la válvula pulmonar es 

un tipo infrecuente de obstrucción pulmonar. Ra- 

ramente se encuentra asociada a cortocircuitos 

pero puede asociarse a miocardiopatía.4-7 En esta 

anomalía no ha sido descrito el arco aórtico a la 

derecha en ausencia de comunicación interventricu- 
lar. Es improbable que el paciente haya tenido una 
comunicación interventricular cerrada, ya que es 

muy rara la presencia de comunicación interven- 
tricular en casos de estenosis displásica de la válvu- 
la pulmonar. 

Este caso, aunque inusual, enfatiza que, en casos 

de arco aórtico a la derecha con signos de obstruc- 
ción en el lado derecho, debe considerarse la posi- 



64 REV 1ST A ARGENTINA DE CARDIOLOGIA, MARZO-ABRIL 1986, VOL. 54, NO 2 

Fig. 1. Ventriculografía derecha que demuestra la presencia de en- 
grosamiento de las valvas pulmonares, principalmente en sus bordes 
(fIecha) y dilatación postestenótica moderada de la arteria pulmo- 
nar principal. 

bilidad de estenosis congénita ais1ada de 1a vá1vu1a 

pu1monar. 

SUMMARY 
Recognition of rigbt aortic arcb witb clinical 
findings of pulmonic stenosis is considered sound 
evidence for tbe presence of a ventricular septal 
defect. Rigbt aortic arcb bas not been reported in 

association witb isolated valvular pulmonic stenosis. 
We report, for tbe first time in tbe literature, 
isolated congenital valvular pulmonic stenosis due 
to dysplastic pulmonary valve associated witb . 

rigbt aortic arcb and rigbt descending tboracic 

aorta. 

Fig. 2. Levofase de la ventriculografía derecha que demuestra la pre- 
sencia de arco a6rtico a la derecha còn aorta descendente derecha. 
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