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RESUMEN 
Se presenta WI recién nacido de tres dias 

de edad, cianÔtico desde e' nacimiento, con un 
cuadro clinico similar al producido en la Atre- 
,ia Pu/monar con Septum InterüentriCII'ar In- 
tacto. La olJstrllcción de/ tractn de saUda de/ 
t:entriclI/o derecho era prodllcida por un gran 
Saco que se originaba por una red fibrosa en 
/a región de/ seno wnoso de /a auricula de- 
recha. La válvula pulmonar, el tronco y Ius 

ramas de /a arteria pu/monar eran comp'eta- 
mente nomw/es y de buen calibre, sin embar- 
go /a sangre que llenaba el saco fibroso no 
podia l'egar a la circlllaciÔn pulmonar. Duran- 
te /a sístole el ventricu/o derecho descargaba 
.I'll vo'umen en /a auricula derecha !I habia 
un imlJortante cortocircuito de derecht( a iz- 
quierda a nieel auricu/ar. La arteria pulmonar 
se llenaba a travé, de un pequeño ductus arie- 
rioso permeable. La malfomwción relatada es 
fácilmente corregib'e y debe ser cOJlSiderada 
en casos que simu/an Atresia Pu/monar con 
Septum lnten;entricular lntacto, cuando la 
presiÔJI de! üeJltricu/o deree/w no estIÍ e/e- 
l'ada. 

La válvula derccha del seno venoso per- 

siste en el adulto normal, como las peque- 
ñas válvulas de Eustaquio y de Tebesio. 

Restos anómalos de esta válvula fueron des- 

criptos pOI' yon Rokitansky (1), pero fueron 
int~rpretados recién pOI' H. Chiari en 1897 

(~). En ocaslones, la "Red de Chlari" muy 

desarrollada puede producir una obstrucción 

fatal del ventrículo derecho y su reconoci- 
miento cHnlco puede determinar la correc- 
ción quirúrgica que es de simple realización. 

EI prcpõsito de este trabajo es discutir 
les hal/azgos clínicos, hemodínámícos, angio- 

gráficos y anatómicos en un recién nacido 

con un gran saco fibroso que ocupat.a com- 
pletamente el ventriculo derecho, producien- 
do un cuadro clinico que simulaba el sindro- 

me de atresia pulmonar con septum inter- 
ventricular intacto. 
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RELA TO DEL CASO 

V. V. M., de sexo temenino y de tres dias 

de vida. Nacida de un embarazo y parto 

normales, pesando 2,650 gr. Era cianótica 

desde el nacimiento y fue admitida en el 

Hospital de Niños de la Ciudad de Buenos 

Aires en condición crítica. EI examen físico 

mostró clanosis severa con una frecuencia 

respiratoria de 80 por minuto. No se detec- 

taron frotes. Los pulmones eran claros y el 
higado estaba agrandado. Todos los pulsos. 

periféricos estaban presentes con una fre. 

cuencia cardíaca de 130 pOI' minuto. La aus- 

cultación cardiaca mostró un 20 ruido car. 
díaco único y un soplo holosistólico (grado 
2-3/6) en el borde esternal Izquierdo del 4 

espacio intercostal. No se auscultaron 3er 
ruido 0 soplos diastólicos. EI electrocardio- 

grama c~ostró: Ritmo sinu3<JI. ÂORSi 150 
. 

agrandamiento auricular derecho, hipertrofi,1 

ventricular derecha con bloqueo incompleto 

de rama derecha (fig. 1) la radiografía de 

tórax mostró cardiomegalia severa con una 

gran auricula derecha, gran ventriculo clere- 

clio y marcada disminución del flujo pulmo- 
nar (fig. 2). EI Hto. era de 74%, el Ph de 

7,24. En el cateterismo cardíaco fue demos- 
trado un cortocircuito de derecha a izquierda 
a nivel auricular. EI trazado de presión auri- 
cular derecha mostró una onda "V" siguien- 
do a una onda "a" presistólìca como se ob- 

serva en la estenosis [.ulmonar severa con 
regurgitación tricuspidea. La presión sistólica 
del ventrículo derecho estaba dentro de li- 

mites normales y la artel ia pulmonar no pudo 

ser cateterizada a pesar de varios intentos. 
En angiocardiograma del ventrículo derecho 

mostró el gran tamaño de su cavidad con 

eJ lIeno inmediato de Ja aurícuJa derecha di- 
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Figura N. 1: Electr<>cardiograma 

Figura N. 2: Teleradiografia de tórax. Posición frente 
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Figura N, 3: Anglocardlograma en poslci6n frente. Inyeccl6n de material de contraste 
en el ventrículo derechp. A) Durante la sístole ventricular derecha no pasa material 
de contraste a la arteria pulmonar, mientras se observa una regurgitaci6n tricuspídea 
maslva. B) En la dlástole ventricular" la contracci6n enérgica de la auricula derecha, 

lIena de cavidad ventricular derecha dílatada 

latada, debido a una regurgitacìón tricuspidea 

severa. 
la arteria pulmonar no se visualizó y las 

cámaras izquierdas se opacificaron a través 
de un fovamen ovale. Un aortograma mos- 
tró un pequeño ductus arterioso permeable 

que lIenaba una arteria pulmonar de buen 

calibre. Veinte horas después la paciente 
falleció antes de reaJizarse cirugía. 

EI diagnóstico clínico fue: Atresia Pulmo. 

nar con Septum Interventricular Intacto. 

Anatomía Patológica: Sólo era importante 
la malformación cardíaca. EI corazón estaba 

severamente agrandado (pesaba 32 gr., nor- 
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mal 19 gr.) y externamente deformado par 
la dilatación severa de la auricula derecha. 
EI apex estaba enteramente formado por el 

ventriculo derecho. Los grandes vasos esta- 
ban normalmente relacionados. La aorta te- 

nia un diámetro aproximado al doble de la 

arteria puJmonar. Las arterias coronarias eran 
normales en su origen y trayecto. Las venas 

cavas superior e inferior, drenaban normal- 

mente en la auricula derecha dilatada y de 

paredes delgadas y se observó un foramen 
oval distendido. 

Insertada en la pared posteroinferior de la 

auricula derecha, habia una membrana fina 
y blanquecina, con pequeñas fenestraciones 
en toda su superficie (fig. 4). La inserción 
posterior de la membrana estaba por debajo 

del anillo tricuspídeo posterior, a .10 .Iargo 

del ángulo derecho del seno coronario y en 
el lado derecho de la vena cava inferior, 
siguiendo hacia arriba a 10 largo de la pared 

posterior, IIegando casi hasta el punta de 
drenaje de la vena cava superior (fig. 5). 
Desde esta insersión la membrana protruía 
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libre y sin adherencias a través de la válvula 

tricúspida, dentro de la cámara ventricular 

derecha, asemejando un de do de guante des- 
plegado (fig. 6). La válvula tricúspide ora 
esencíalmente normal, quizá algo más deli- 

cada de 10 usual. La cámara del ventriculo 
derecho era morfológicc:.mente normal can 

gran dilatación del tracto de salida, que te- 
nia paredes delgadas. Las valvas pulmonares 
y el tronco y ramas de la arteria pulmonar 

eran normales. Las cámara s izquierdas eran 
completamente normales, al igual que la 

aorta, que tenía un ductus en cierre. 
La membrana fenestrada fue interpretada. 

merced al área en que se insertaba, como 
Llna persistencia de la válvula derecha del 

seno venoso, similar y comparable a la ITwl- 

formación descripta por Chiari (2). 

COMENTARIO 
En 1969, Sutherland y col. (3) describe 

un gran saco fibroso en la auricula derecha, 
que protruia en el ventriculo derecho, en un 

paciente adulto, con una comunicación inter- 

1 

Figura N. 4: Vista panorámica de las cámaras derechas 
del corazón (RA = aurícula derecha; RV = ventrículo de- 

recho) y de la "Red de Chiar;" (CH) 
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Figura N~ 5: Detalle de fa "Red de Chiari" (CHI y de sus 
inserciones atriales; FO = foramen ovale; SVC = vena 
cava superior; ATV valva anterior de la tricúspide; RV = 

ventrículo derecho 

Figura N~ 6: Imagen de la "Red de Chiar;" (CH) insertada en la auricula 
derecha (RA). protruyendo a través de la v 'vula tricúspide (TV) en el Yen. 
triculo derecho (RV) en dirección a la arteria pulmonar (PA) que es normal 
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auricular y produciendo alteraciones hemo- 
dinámicas similares alas producidas por la 

malformación de Ebstein. 
EI caso presentado aquí era muy similar 

con el presentado por Sutherland y col. des- 

de el aspecto anatomopatológico. Sin embar- 

go fa clinica y la hemodinamia eran compte- 

tamente diferentes. Es concebible que el 

origen embriológico sea similar y el saco en 

cuestión derive de la persistencia y malfor- 

mación de la válvula derecha del seno veno- 

so. La forma y lugar de la inserción fenes- 
trada relaciona mucho esta estructura con 

la descripta por Chiari en 1897 (2). 
Otros casos con anomalías similares de la 

válvula derecha del seno venoso han sido 

descriptos obstruyendo la vena cava inferior, 

como en el caso de Rossall y Cadwell (4) 

o el foramen oval, en un caso de atresia 

tricuspidea (5), pero no hay descripciones 

de obstrucción del tracto de salida del ven- 

trículo derecho. Desde el punto de vista 

clinico el paciente se presentaba con el sin- 

drome de Atresia Pulmonar con Septum in- 

terventricular intacto y severa Insuficiencia 

Tricuspidea. EI paciente era un recién nacido 

muy cianótico con soplo de regurgitación 

tricuspídea y corazón agrandado con dismi. 

nución del flujo pulmonar. EI electrocardio- 

grama mostró onda P de agrandamiento auri. 

cular derecho pero el complejo QRS en las 

derivaciones precordiales derechas, ,con un 

bloqueo incompleto de rama derecha, no era 

representativo de presiones elevadas en el 

ventriculo derecho. 
La presión sistólica normal en el ventrículo 

derecho éfa imposibJe de explicar en una 

Atresia Pulmonar, teniendo una cámara ven- 

tricular gran de que en casos similares des. 

arrolla presiones muy elevadas. EI trazado 

de presiones de la auricula derecha era com- 
patible con regurgitación tricúspidea. 

La explicación es que el saco fibroso es- 

taba muy dilatado durante la diástole cu- 

briendo la pared interior de la cámara ven- 

tricular derecha, como un balón 0 paracaídas 

insuflado. Durante la sistole el ventriculo 

derecho se contraía sobre el balón lIeno 

de sangre y producía "regurgitación tricús. 

pidea". EI ventrículo derecho no necesitaba 

elevar sus presiones, pues tenia sobrecarga 

diatólica. 
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Este caso y otro reportado por Sutherlanc 

cubren las dos situaciones hemodinámica! 

que un saco lIeno de sangre dentro del ven 
trículo derecho pueden pròducir: a) obstruc 

ción del tracto de salida simulando atresh 

pulmonar con septum ventricular intacto co 

mo en este caso, con marcada ciänosis pOI 

cortocircuito de derecha a izquierda a nive 

auricular, 0 b}simuJando una malforma- 
ción de Ebstein de la válvula tricúspide cor 

una pobre evacuación ventricular derech, 

hacia la AP y regurgitación tricúspidea, 
La importancia práctica del reconocimien 

to de esta rara situación que se presenta 
es que se trata de una malformación de 

fácíl corrección quirúrgica. 

SUMMARY 

OBSTRUCCION OF THE RIGHT VENTRICULAI 

OUT FLOW, "CHIARI NETWORK" 

A 3 days old newborn cyanotic since birt~ 
with a clinical picture similar to that founti 
in Pulmonary Atresia with intact ventriculm 
septum is presented. The obstruction of tlu 
right ventriculnr outflow was due to a LongE 
fibrous sac which its origin as a fibrous net. 
work a Hached at the sinus venoses region OJ 

the right atria. The pulmonary artery valves 
the main Pulmonary Artery (P.A.) and thE 

branches were entirely normal and of a gooe; 

caliber, however the blood that filled the sat 
was unable to enter them. During sistole thE 
hight ventricle (R. V.) emptied its volume inte; 
the hight Atria (R.A.) and there was on im- 
portant right-left shunt at the atrial level. The 

P.A. filled through a small patent ductus ar. 
teriosus. The malformation haoe shown whid 
is an eassily connected lesion, should be con. 
sidered in cases simulativy pulmonary atesiG 
with intact !:entricular septum, when the R.V 
pressure is not elevated. 
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