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RESUMEN 
. 

Sa presènta un éasode estenosis pul,!,onar 
cat/sado por "displasia valvular", donde un 
engrosa.miento grosero de las válvufas impi- 

$ervicio Cle Cardiologia del Hospital Mílítar Cen. 
tra!, lXIenos Aires. 

. 

7&~ 

äen su movimiento lateral ylo su desplaz&- 
miento en sentido longitudin.al. 

EI diagnóstico se basó en la ausencia de 
chasquido eyectivo pulmofl'ar y la imagen 
angiográfica. Como e:ementos agregados se 
señalan' la existencia de regurgitación pulmo- 
nar y de marcada dilatación posestenótica de 
la arteria pulmonar, asi como la ausencia de 
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"facies" típica y coincidencía heredofamílíar. 
Se discuten los hallazgos de la /iteratura 

médica y se sugíeren hípótesis que traten de 
explicar las díferencías del presente caso. 

En 1969 Koretzky y colaboradores (1) 
describen una nueva forma de estenosis 
valvular pulmonar que denominan "dis- 
plasia valvular". Se trata de válvulas pul- 
monares tricúspides, normalmente im- 
plantadas, pero con un engrosamiento 
difuso que las repliega y enro(fa, dificul- 
tando su desplazamiento especial mente, 
en senti do lateral (3). A veces se agre- 
gan engrosamientos y repliegues en los 

senos de Valsalva exagerando la inmovi- 
lidad. De esta manera la válvula presen- 
ta un aumento de la impedancia al mo- 
vimiento en sentido longitudinal y la im- 
posibilidad de una apertura completa en 
dirección lateral, con la consiguiente es- 
tenosis del tracto de salida del ventrícu- 
10 derecho (l, 2, 4-6). 

En los casos que pudieron estudiarse 
histológicamente (1), se observó que el 
engrosamiento era debido a la prolife- 
ración de un tejido con características de 
embrio~ario, semejante al "esponjoso" 
meso.teltal de los coj1nes endocárdicos, 
con Islotes de degeneración mixomato- 
sa (1, 7, 8). 

Junto a esta anormafidad se ha en- 
contrado la asociación de coartación del 
tronco de la arteria pulmonar, estenosis 
de las ramas de la arteria pulmonar es- 
tenosis aórtica supravalvular y def~ctos 
septales auriculares y ventriculares (l, 4). 
Curiosamente, como en el caso de la es- 
tenosis supravalvular aórtica, suele pre- 
sentar coincidencia heredofamiliar y una 
"~acies" semejante, por 10 general con 
dlversos grados de déficit intelectual, 10 

que ha permitido asociarla alas malfor- 
maciones cardiofaciales (2, 9-18). 

EI diagnóst:co clínico se reafiza ante 
u~a e~tenosis valvular pulmonar congé- 
nlta Sin chasquido eyectivo, que puede 
o no tener antecedentes hereditarios 
~a.lformaciones asociadas y / 0 "facies': 

tlplca, pero con una imagen angiográfi- 
ca característica: una válvula pulmonar 
francamente engrosada, inmóvil y sin la 

habitual forma de cúpula (l, 2, 4, 6, 17). 
Su r~conocimiento es de singular impor- 
tancla por la alta mortalidad operatoria, 
aún por simples intervenciones conser- 
vadoras que intenten una mayor movili- 
dad valvular (1, 2, 19-21). 

La oportunidad de haber estudiado un 
caso con algunas características peculia- 

res, sin tener conocim.iento de comuni- 
caciones semejantes en nuestro medio 
motiva la presentación de esta curiosi~ 
dad diagnóstica. 

PRESENTACION DEL CASO 

Mujer de 23 años, de configuración y 

desarrollo físico y psíquico normales, sin 
antecedentes hereditarios 0 familiares de 
patología cardiovascular congénita. Se 
sabe que tiene un soplo descubierto a 

los 2 años de edad. Asintomática. Fue 
cateterizada en 4 oportunidades en 4 

centros distintos, entre los 10 Y 20 años 
de edad, sin poder conocerse el resulta- 
do de 105 mismos e ignorar la paciente 
las conclusiones diagnósticas. 

'CIínicamente presenta una franca ex- 
pansión pulmonar y un discreto latido 

sagital 1/4, con' frémitos sistolicos y 

diastólicos en el área pulmonar de inten- 
sidad 2/4. En el cuello se observa una 
onda :'a" que se destaca por su ampli- 
tud. Auscultatoriamente el R 1 es normal 
y no se percibe chasquido eyectivo algu- 

no. EI P2 disminuido de intensidad se 
desdobla en forma permanente y amplia. 
Se ausculta un soplo sistólico eyectivo 
pulmonar y uno diastólico de regurgita- 
ción pulmonar de intensidades 4/6 y 3/6 
respectivamente (Fig. N<? 

1). Es decir, 
present a el cuadro clínico de una valvu- 
lopatía pulmonar con estenosis e insu- 
ficiencia pero sin chasquido eyectivo. ( 

EI ECG muestra d;screta sobrecarga de 
cavidades derechas (fig. N<? 2) y el es- 
tudio radiológico una marcada dilatación 
del tronco de arteria pulmonar con Ii- 

gera reducción de la circulación pulmo- 
nar. (Fig. N<? 3). 

En el êateterismo cardíaco se observó 

un rgero gradiente pulmonar sin poder 
detectarse cortocircuitos arteriovenosos. 
(Tabla N<? 

1). 

TABLA I 

PRESIONES EN CAVIDADES DERECHAS 

Máx. Media Mín. 

Aurícu la Derecha 8 

Ventri culo Derecho 34 0/7 
Arteria Pulmonar 20 13 10 

Capilar Pulmonar 10 

EI angiograma mostró una válvula pul- 
monar manifiestamente engrosada, prác- 
ticamente inmóvil, con un tron:o de ar- 
teria pulmonar groseramente dilatado. 
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Fig. '1. - Fonomecanocardiograma. De arriba hacia abajo: fono- 
cardiograma en área pulmonar. carotidograma y fonocardiograma 

,en área tricúspidea. Nótese la ausencia de chasquido eyectivo. 
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Fig. 2. 
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Un reflujo pulmonar grade 1/4 a 2/4 
regurgìtada a un ventrículo derecho au- 
mentado de tamaño. Además se observó 
una ligera regurgitación tricuspìdea de 
1/4 a 2/4. (Fig. N 94). Ante dichos ha- 
Ilazgos se sugirió el diagnóstico de dis- 

plasia, valvular pulmonar. 

DISCUSION 

la válvula pulmonar normal es trìcús- 
pide y presenta un evìdente movimìento 
en sentido lateral que permite su correc- 
ta apertura (2). Cuando por algún moti- 
vo se vuelve estenótìca, adopta una for- 
ma de "cúpula" 0 "embudo" en la sístole 
que es característica (6). Si la estenosis es 
muy severa puede flegar a ser inmóvil, 
pero conservando la morfología en cú- 
pula (6). En todos los casos puede en- 
grosarse pero en una forma no muy ma- 
nifiesta. 

Fig. 3. 

En la displasia valvular humana, la 
válvula está groseramente engrosada y 
prácticamente es inmóvil, 10 que hace 
una imagen ang:ográfica característica 
(1, 2, 4, 6). Se puede sospechar clínica- 
mente sólo por la ausencia de chasquido 
eyectivo (1, 2, 4, 6). 

En el presente caso se observan todos 
105 elementos como para suponer que se 
trata de una displasia valvular pulmonar, 
pero ofrece algunas modalidades que 10 

diferencian. En primer lugar la poca re- 
percusión hemodinámica de la estenosis, 
mientras que en todos 105 casos descrip- 
tos hasta el presente en la literatura 
médica (1, 2, 19), el gradiente fue el de 
una estenosis d~ moderada a severa. En 

segundo término la existencia de re- 
gurgitación pulmonar, no descripta en 
esta patología hasta el momento. Estas 

contradicciones podrían explicarse por 
la edad de la paciente (23 años), ya que 
todos 105 citados por otros autores eran 
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Fig- 4. - Ventriculografia derecha en sistole (arriba) y diástole (abajo). Nótese el engro- 

samiento e inmovilidad de la válvula pulmonar. 
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niños, salvo 2 excepc:iones de 14 y 17 

años (7, 2, 19). AI no conocerse la evo- 
luci6n natural de la enfermedad, se po- 
dría sugerir que una progresiva dilata- 
ci6n del anillo valvular redujera la este- 
oosis y permitiera la regurgitaci6n. En 

estas circunstancias no se podría explicar 
la poca repercus;6n electrocardiográfica. 

Otro elemento contradictorio es la di- 
lata::i6n postesten6tica de la arteria pul- 
monar, mientras que 10 habitual es que 
no se observe en tal magnitud. Proba- 
blemente pueda ser consecuencia de la 

avanzada edad de la paciente. 
A esta entidad se la relacion6 con el 

síndrome de Noonan (13, 14) por la si- 
militud de las facies y la patología agre- 
gada (2, 4, 5, 9-12, 15-18). Pero existen 
muchos de ellos con el resto del orga- 
nismo sin malformaciones ni retardo psí- 

quico (1, 4, 5). 

Por último cabe agregar la importan- 
cia de su reconocimiento por la alta mor- 
talidad operatoria, aún con simples co- 
misurotomías (1, 19-21). 

SUMMARY: 

The present paper describes a case of 
pulmonary stenosIs caused by a valvular 
dvsD/asia where a rough valvular swelling 
prevents its lateral and/or longitudinal mo- 
vement. 

Diagnosis based on the absence of a pul- 
monary ejective click and on the angiogra- 
phic image. 

As additional remarks a pulmonary regur- 
gitation with marked poststenotic dilatation 
as well as the absence of the typical facies 
and heredofamiliar coincidence are mentioned. 

Findings in the medical literature are discus- 
sed and some hypothesis trying to explain the 
diflerences observed in the present case are 
suggested. 
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