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La atresia pulmonar con comunicación interventricular
(AP+ CIV) conocida también como Fallot extremo o
Pseudotruncus, la definimos por la falta de continui-
dad entre el ventrículo derecho y al árbol vascular
pulmonar (atresia pulmonar) y por la presencia de un
defecto septal interventricular. La atresia pulmonar
puede afectar a la válvula, al tronco pulmonar (arte-
rias pulmonares confluentes) o extenderse más allá
de su bifurcación (arterias pulmonares no confluen-
tes). La circulación pulmonar se establece a través
del nativo árbol vascular pulmonar, alimentado por
un conducto arterioso persistente (PCA) y/o arterias
Sistémico-Pulmonares (MAPCAs, Major Aorto-
Pulmonary Collateral Arteries) o, exclusivamente por
MAPCAs en los casos de ramas pulmonares
pulmonares no existentes; vemos pues, que el origen
del flujo pulmonar puede ser único o multiple. Cuan-
do el flujo pulmonar se establece exclusivamente a
expensas de un PCA, la arborización pulmonar suele
ser normal, cosa que no ocurre en las otras variantes
en las que podemos encontrarnos lóbulos pulmonares
irrigados por doble circulación.

La presentación clínica va a depender del flujo
pulmonar existente. En el recién nacido los pacien-
tes con flujo pulmonar disminuido, cuya circulación
dependa exclusivamente de un PCA presentarán cia-
nosis intensa al nacimiento, con segundo ruido único
a la auscultación cardiaca, y requerirán el manteni-
miento ductal con prostaglandinas E1 para su super-
vivencia, con la realización de fístula sistémicopul-
monar quirúrgica (Blalock-Taussig modificada-BTM)
como medida quirúrgica inicial. Sin embargo en los
casos con circulación pulmonar aumentada, por exis-
tencia de múltiples MAPCAs, pueden presentar
hiperaflujo pulmonar, con la consecuente aparición
de insuficiencia cardiaca a los pocos días de naci-
miento, coincidiendo con la disminución de las re-
sistencias pulmonares, en estos pacientes la presen-
tación clínica será de cianosis junto con situación de
insuficiencia cardiaca, siendo característica la aus-

cultación de soplos continuos en ambos hemitórax.
Por tanto, las variables anatómicas en el árbol vascular
pulmonar nativo y en el flujo pulmonar “colateral”
son las condicionantes de las manifestaciones clíni-
cas, la supervivencia sin operación y la complejidad
de los teóricos tratamientos quirúrgicos. El manteni-
miento de un hiperaflujo pulmonar en determinadas
zonas pulmonares puede desarrollar en la evolución
enfermedad vascular pulmonar, de ahí la importan-
cia de la localización exacta de la circulación
pulmonar y los tratamientos paliativos de “unifo-
calización” (conexionar toda la circulación sistémica
al tronco pulmonar nativo) de una manera precoz,
para a su vez condicionar crecimiento de las ramas
pulmonares nativas.

En la edad adulta, si estos pacientes no han sido
sometidos a corrección quirúrgica, la presentación
clínica viene caracterizada por las manifestaciones
de un síndrome de hipoxia crónica. La insuficiencia
de la válvula aórtica es un problema evolutivo añadi-
do, que afecta a un 70% de los pacientes que llegan
a la edad adulta. En algunos pacientes, se añade a
la sintomatología hipóxica un cuadro de insuficien-
cia cardiaca por fallo ventricular izquierdo, ocasio-
nado por: la hipoxia, la insuficiencia aórtica y la so-
brecarga de volumen que ocasiona la circulación
sistémico-pulmonar. La auscultación se caracteriza
por la existencia de un segundo ruido único, y un
soplo continuo en región infraclavicular y/o en ambos
hemitórax atribuible a PCA y/o circulación sistémico-
pulmonar. Si existe regurgitación aórtica se ausculta
su soplo diastólico característico.

El diagnóstico se puede realizar con el Eco-
cardiograma-Doppler, pero no es útil para la visuali-
zación del árbol vascular pulmonar. Por ello, es indis-
pensable el cateterismo cardíaco. En el cateterismo
cardíaco, son necesarias múltiples inyecciones an
aorta ascendente y descendente para delimitar el
origen de las arterias sistémico pulmonares y, en
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ocasiones, son precisas las inyecciones retrogradas
en venas pulmonares (ello es fundamental en los casos
que no se visualiza una de las arterias pulmonares).
Cuando existe un aporte multifocal del flujo pulmonar,
hay que medir la presión pulmonar en cada uno de
dichos territorios, ya que no es infrecuente la exis-
tencia de enfermedad vascular pulmonar circunscri-
ta en uno de los lóbulos pulmonares. Otra explora-
ción a realizar para visualización del árbol pulmonar
es la RNM, pero no nos permite la medición de la
presión pulmonar, por lo que es una prueba que pue-
de ser complementaria al cateterismo, pero de mo-
mento no es decisiva para tomar las decisiones qui-
rúrgicas.

La actitud terapéutica es difícil y debe individuali-
zarse para cada paciente, teniendo presente su si-
tuación clínica, las posibilidades y el riesgo quirúrgi-
co, y la historia natural de la enfermedad. Si el flujo
pulmonar depende exclusivamente de un PCA el
tratamiento es más simplificado, con la realización
inicial de un BTM y posteriormente, alrededor de 1
año la corrección quirúrgica, con cierre de CIV y
conexión de tubo valvulado entre ventrículo derecho
y ramas pulmonares. Pero en general, el tratamiento
quirúrgico debe hacerse en varios estadios, dada la
existencia de circulación multifocal, y en muchos
casos se precisa también de procedimientos de
cateterismo intervencionista. Cuando, tras el estu-
dio de la vasculatura pulmonar, el tratamiento es
considerado posible, éste consiste en unifocalizar la
circulación pulmonar y establecer su continuidad con
el ventrículo derecho, el proceso de unfocalización
pulmonar hay que planificarlo individualmente para
cada caso.

La historia natural de los pacientes que nacen con
esta cardiopatía demuestra que sólo un 4% de los
pacientes llegan a la edad adulta, de ellos el 40% lo
consiguen con alguna paliación realizada en la edad
pediátrica. El 70% de los pacientes desarrollan insu-
ficiencia valvular aórtica, causante de insuficiencia
cardiaca en el 40 % de los casos. Aunque hay des-

critos pacientes mayores de 40 años, la edad media
de muerte es de 35 años y ésta es causada, tanto
por las consecuencias del síndrome hipóxico, como
por insuficiencia cardiaca o enfermedad vascular
pulmonar.

Evidentemente, la enfermedad vascular pulmonar
contraindica el tratamiento quirúrgico y la actitud
terapéutica se limita al tratamiento del síndrome de
hipoxia, conjuntamente al tratamiento de la otra sin-
tomatología acompañante (insuficiencia cardíaca, in-
suficiencia aórtica etc.). Por otro lado, las MAPCAs
que permiten el desarrollo de muchos de estos pa-
cientes, en la evolución son las causantes de las
complicaciones, como hemorragias pulmonares du-
rante el postoperatorio o el desarrollo de la enferme-
dad pulmonar vascular.
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