CAPITULO

Enfermedades congénitas
del corazdon derecho

Claudio Bussadori

INTRODUCCION

En este capitulo se describiran todas las cardiopatias con-
génitas comunes, o relativamente comunes, en las que las
anomalias anatdmicas y funcionales se deben a malforma-
ciones del lado derecho del corazén. Estas pueden no cau-
sar nunca ningun signo clinico, o provocar una alteracion
grave del gasto cardiaco pulmonar y sistémico, con muerte
subita o insuficiencia cardiaca derecha. Estos defectos se
describiran por orden, desde el mas frecuente al menos
frecuente. Este orden sigue casualmente la direccion del
flujo sanguineo. Asi pues, en primer lugar, se describiran
las malformaciones del aparato valvular pulmonar, segui-
das de las obstrucciones medioventriculares, como el ven-
triculo derecho de doble camara, las malformaciones de
la valvula tricuspide y las obstrucciones del flujo auricular
derecho, como el cor triatriatum dexter (CTD).

ESTENOSIS PULMONAR

La estenosis pulmonar (EP) es una de las cardiopatias
congénitas mas frecuentes en perros; es mucho mas raro
diagnosticarla en gatos. El término «estenosis pulmonar»
engloba todas aquellas malformaciones estructurales que
provocan la obstruccién del flujo sanguineo desde el tracto
de salida del ventriculo derecho (TSVD) a la arteria pulmo-
nar (AP). Entre ellas, la estenosis de la valvula pulmonar
es la afeccién mas frecuente, y puede deberse a diversas
anomalias estructurales que dan lugar a clasificaciones
especificas Utiles para establecer un pronéstico y un plan
de tratamiento. Ademas de las alteraciones del aparato val-
vular, pueden observarse formas de EP subvalvular en las
que la obstruccion se localiza principalmente por debajo
del plano valvular, a nivel infundibular. Las malformacio-
nes supravalvulares son mucho mas raras, y se deben
a un estrechamiento segmentario o difuso de la arteria

pulmonar principal (APP). Estas estenosis supravalvulares
se observan con mayor frecuencia en casos de hipoplasia
de la arteria pulmonar y de sus ramas principales asociada
a hipoplasia del anillo pulmonar, mientras que los casos de
estenosis aislada son mucho mas infrecuentes.

En algunas afecciones peculiares, la estenosis del anillo
pulmonar puede ser el resultado de una inhibicién de su
crecimiento durante el desarrollo fetal, debido a una anoma-
lia especifica en la que las arterias coronarias emergen de un
Unico orificio coronario derecho. Esta afeccién practicamente
solo afecta a los Bulldogs Ingleses. Otras formas de obstruc-
cién del tracto de salida derecho, como el ventriculo derecho
de doble camara (VDDC), se trataran por separado.

La EP aparece con mas frecuencia como una afeccion
aislada, pero a veces es un componente de una cardiopa-
tla congénita compleja, como la tetralogia de Fallot (TdF),
0 esta asociada a otras cardiopatias congénitas simples.
Las asociaciones mas frecuentes son la estenosis adrtica
subvalvular (EAS), la displasia trictispide (DT), los defectos
del septo auricular (DSA) y ventricular (DSV), el conducto
arterioso persistente (CAP), la persistencia de la vena cava
craneal izquierda y la continuacion de la acigos.

PATOLOGIA

La primera descripcion precisa de la malformacién del apa-
rato valvular en el perro se propuso en la década de 1960
tras la observacion de esta patologia en Beagles. Los criterios
de clasificacion distinguian un primer grado de EP, caracteri-
zado por un ligero engrosamiento de las valvas de la valvula
pulmonar, que estan ligeramente fusionadas o hipoplasicas,
y un segundo grado con un engrosamiento mas grave y
fusion e hipoplasia de las valvas de la valvula pulmonar. Mas
recientemente, la introduccion de métodos intervencionistas
para tratar la estenosis impulsé el desarrollo de una nueva
clasificacion que identifica los aspectos fenotipicos capa-
ces de influir en el resultado de la valvuloplastia y, por tanto,
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en el pronostico de la enfermedad. Esta clasificacion divide
la estenosis de la valvula pulmonar en tipo Ay tipo B. El prin-
cipal criterio que distingue los dos fenotipos es el tamafio del
anillo pulmonar. La EP de tipo A se caracteriza por un anillo
pulmonar de tamafio normal (ligeramente mayor que el ani-
llo adrtico), independientemente de la gravedad de la este-
nosis, mientras que la EP de tipo B se caracteriza por un ani-
llo pulmonar hipoplasico (menor que el anillo adrtico). Estos
dos fenotipos son probablemente el resultado de mecanis-
mos teratogénicos diferentes. Otras anomalias estructurales
del aparato valvular y de la arteria pulmonar caracterizan a
menudo estos dos morfotipos. En la EP de tipo A es mas
frecuente encontrar un grado variable de fusion y engrosa-
miento de las hojas valvulares —que forman un diafragma—y
dilatacion de la APP, mientras que en el tipo B la hipoplasia
anular se asocia mas frecuentemente a hojas rudimentarias
que recuerdan a los tubérculos endocardicos fetales. Estos
no suelen estar fusionados, sino que reducen ain mas el ori-
ficio valvular efectivo debido a su inmovilidad (fig. 4.1). Este
rasgo de inmadurez estructural se asocia a menudo, aun-
que no siempre, con hipoplasia de la APP y sus ramas. Otro
rasgo anatémico que puede caracterizar alin mas tanto la EP
de tipo A como la de tipo B es la denominada «morfologia en
reloj de arena». Esta morfologia, que se reconoce facilmente
en la ecocardiografia y la angiografia, se caracteriza por el
estrechamiento de la unién sinotubular, la dilatacion de los
senos de Valsalva y la dilatacion posestendtica de la APP.
Como se ha mencionado anteriormente, la EP también
puede deberse a un recorrido coronario anémalo y repre-
senta una entidad distinta de las formas ya descritas. Al igual

que en los humanos, las anomalias de los vasos coronarios
en los perros pueden ser diversas; la anomalia mas conocida
en el ambito veterinario es la descrita con la abreviatura R2A.
Se describié por primera vez en el Bulldog Inglés, y la mayoria
de los casos de R2A se siguen identificando en esta raza en
la actualidad. Los pocos perros diagnosticados con esta ano-
malia que no eran Bulldogs Ingleses eran sin embargo bra-
quicéfalos (Bulldog Francés, Grifén de Bruselas o Stafford-
shire Bull Terrier). En esta anomalia, toda la vascularizacion
coronaria emerge de un Unico orificio coronario derecho
como un corto tronco comun, que se dirige cranealmente
y luego se divide en dos ramas principales, una derecha y
otra izquierda. La rama derecha sigue su recorrido habitual
y la izquierda también se divide como de costumbre en una
rama descendente anterior, llamada rama interventricular o
paraconal, y en una rama circunfleja. Sin embargo, antes de
dividirse en las ramas que discurriran alrededor de la base
del ventriculo izquierdo, la rama izquierda pasa cranealmente
al orificio pulmonar. Esto probablemente inhibe el desarrollo
del aparato valvular pulmonar durante el crecimiento fetal.
Anatémicamente, en casi todos los casos el anillo es extrema-
damente hipoplasico —que es lo que determina la gravedad
de este tipo de EP—, mientras que las valvas, que se desa-
rrollan normalmente, no encuentran espacio para distribuirse
horizontalmente en el plano valvular (fig. 4.2).

La estenosis infundibular subvalvular es similar a la que
se encuentra frecuentemente en la TdF, con un infundi-
bulo muscular muy estrecho que causa estrechamiento
subvalvular e hipoplasia anular grave con valvas rudimen-
tarias (fig. 4.3). Otros tipos menos frecuentes de estenosis

FIGURA 4.1.

a) Estenosis pulmonar
de tipo A. Fusion grave
y engrosamiento de

las valvas de la valvula
pulmonar, con un anillo
pulmonar normal.

b) Estenosis pulmonar
de tipo B. Valvas de

la valvula pulmonar
rudimentarias con
hipoplasia anular
grave. Ao, aorta;

AP, arteria pulmonar.
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Tipo R2A

FIGURA 4.2. a) Vascularizacion coronaria normal; en la preparacion anatémica se ha eliminado todo el tejido adiposo alrededor de los vasos
coronarios, que se han hecho visibles. La arteria coronaria derecha (ACD) emerge del orificio coronario derecho y discurre anteriormente, después
lateralmente hacia la derecha y finalmente caudalmente alrededor de la unién auriculoventricular derecha. Un tronco coronario comudn corto emerge
del orificio coronario izquierdo e inmediatamente se divide en la rama descendente anterior izquierda (RDAI) (o paraconal o interventricular), que
discurre a lo largo del surco interventricular, y en la rama circunfleja izquierda (RCI), que discurre alrededor de la unioén auriculoventricular izquierda.
b) Anomalia coronaria R2A. Un Unico vaso emerge del orificio coronario derecho y se divide rapidamente en la ACD, que sigue su recorrido habitual,
y una rama izquierda, que rodea la parte anterior del orificio pulmonar antes de dar lugar a la RDAl y a la RCI. Para una mejor visualizacion de este
trayecto, se ha introducido una guia en la arteria coronaria izquierda a través del orificio coronario y se ve salir de la RCI. Se ha retirado la pared de la
arteria pulmonar para mostrar la posicion vertical y el grosor normal de la valva. AP, arteria pulmonar; VP, vena pulmonar.

FIGURA 4.3. 2)
Estenosis infundibular
grave (flecha).

b) Valvas pulmonares
rudimentarias (flecha)
en un caso de
tetralogia de Fallot.
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infundibular subvalvular se caracterizan por un anillo
fibroso diferenciado localizado justo debajo de la valvula.

FISIOPATOLOGIA Y EVOLUCION
NATURAL

La obstruccién del TSVD reduce el flujo anterégrado y
aumenta la presion sistélica y la tension de la pared del
ventriculo derecho (VD). Esto provoca un remodelado ana-
témico y funcional y afecta a la funcién ventricular dere-
cha y, en Ultima instancia, al mantenimiento del gasto
cardiaco. Esta afeccion ya esta presente al nacimiento y,
como es sabido, el miocardio ventricular conserva su plas-
ticidad fetal durante el periodo perinatal, o que conduce
al desarrollo de una hipertrofia consistente acompafiada
de un aumento del numero de células miocardicas en la
capa intermedia circunferencial, que suele ser delgada en
los animales sanos (fig. 4.4). Esta marcada hipertrofia con-
trarresta la tension de la pared, inducida por el aumento
de las presiones sistdlicas, que a veces son superiores
a las presiones sistémicas. Sin embargo, la hipertrofia

concéntrica afecta negativamente a los volimenes diasto-
licos y a la distensibilidad ventricular, o que provoca una
disfuncion diastolica restrictiva; esta adaptacion anaté-
mica y fisiopatolégica especifica proporciona una toleran-
cia adecuada a las presiones ventriculares elevadas, pero
implica una reduccion del volumen sistélico, que no puede
aumentar durante el ejercicio.

El sincope de ejercicio es uno de los signos clinicos mas
frecuentemente descritos en la EP grave y es consecuen-
cia directa de la disminucioén del gasto cardiaco, especial-
mente al inicio del ejercicio subito, cuando la activacion
del sistema simpatico aumenta la frecuencia cardiaca, 1o
que disminuye el llenado diastolico, y el inotropismo, que
empeora el componente dinamico de la estenosis. Ade-
mas, el aumento de la presion intraventricular estimula
mecanorreceptores que pueden causar bradicardia refleja,
mientras que la vasodilatacion periférica empeora la hipo-
tension. La probabilidad de desarrollar signos clinicos es
mayoritariamente proporcional a la gravedad de la obstruc-
cién. Los pacientes con un gradiente maximo a través de la

-

FIGURA 4.4. Hipertrofia grave del ventriculo derecho en un perro mestizo con estenosis pulmonar grave. a) Corte longitudinal de la pared
ventricular derecha que muestra el grosor de las fibras circunferenciales. b) Corte histolégico transversal de todo el ventriculo derecho que muestra
hipertrofia concéntrica grave. Tincion tricrémica de Masson. ¢) Vista ampliada del corte histolégico mostrado en a). Pared ventricular derecha con
remodelado de las capas superficial (linea negra) e intermedia (linea amarilla). Tincion tricromica de Masson. d) Vista ampliada del corte histolégico
mostrado en a). Septo interventricular que muestra grandes areas de fibrosis de sustitucion. Tincion tricrémica de Masson.
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valvula pulmonar inferior a 60 mmHg tienen una esperanza
de vida normal y casi siempre son totalmente asintomati-
cos. Ademas de este gradiente transvalvular, otros factores
que pueden influir en la evolucién de la enfermedad son el
grado de hipertrofia concéntrica y el tamafio del perro. Los
perros de raza pequefia con hipertrofia concéntrica grave
tienen una relacion notablemente alta entre el grosor de la
pared y el tamafio de la camara, por lo que la tension de
la pared miocardica es reducida en estos pacientes. Tam-
bién estan sometidos con menos frecuencia a actividades
fisicas intensas, por lo que pueden permanecer asintoma-
ticos durante mucho tiempo, incluso con un gradiente de
presion transvalvular muy elevado y sin tratamiento inter-
vencionista. Cuando la relacion entre el grosor de la pared
y el tamafio de la cadmara es menor, como en 10s perros de
raza grande, la tension en la pared miocardica es mucho
mayor, lo que implica un dafio miocéardico crénico y afecta
a la geometria y la funcion del VD, con una dilatacion grave
y disfuncién sistélica. Hemodindmicamente provoca una
mayor reduccion del gradiente de presion transvalvular,
pero también del volumen sistélico del VD. La dilatacion
ventricular afecta al anillo tricuspide, lo que provoca una
regurgitacion grave. Este desajuste de la poscarga del VD
evoluciona clinicamente hacia una insuficiencia cardiaca
derecha congestiva y afecta negativamente al prondstico,
ya que cualquier intervencion tiene pocas posibilidades de
éxito en esta fase (video 4.1).

VIDEO 4.1. Estenosis pulmonar grave
en un Bulldog Inglés macho de 6 afos.

Asi pues, ademéas del gradiente de presion transvalvular,
que se utiliza para clasificar la gravedad de la enfermedad,
es sobre todo el remodelado anatémico y funcional del VD
lo que afecta a la evolucién natural de la EP. La hipertrofia
del tracto de salida puede causar una obstruccién dinamica
que aumente el gradiente de presion principalmente al final
de la sistole, reduciendo asi aln mas el flujo. Esto provoca
un circulo vicioso por el que una mayor obstruccion causa
una mayor hipertrofia, que a su vez empeora la estenosis.

El remodelado del VD en la EP afecta a su funcion
diastélica, lo que desempefia un papel importante en la
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evolucion natural de la enfermedad. La disfuncién ventricu-
lar derecha en la EP grave se debe sobre todo a la reduc-
cién de la distensibilidad ventricular derecha, que provoca
un rapido aumento de la presion telediastélica y, por tanto,
hace que las presiones auriculoventriculares derechas
sean superiores a la presion en la arteria pulmonar. Esto
puede reconocerse facilmente en el perfil Doppler del flujo
anterégrado pulmonar, que se describira mas adelante en
este capitulo. Esta disminucion de la distensibilidad puede
clasificarse como fisiologia restrictiva del VD.

La fisiologia restrictiva del VD se produce tanto en casos
de hipertrofia extrema (rigidez de la pared) como cuando
el VD pierde su funcion sistolica y se dilata (rigidez de la
camara). Estos dos sustratos anatdmicos distintos conlle-
van prondsticos diferentes:

a. En los patrones hipertréfico y dilatado restrictivo, la
minima distensibilidad reduce aun mas la capacidad del
VD para ajustar el volumen sistélico cuando es necesa-
rio, como en el caso del gjercicio fisico. Sin embargo,
la hipertrofia concéntrica protege el miocardio, y estos
pacientes, incluso con un gradiente valvular transpulmo-
nar grave, suelen tener una larga esperanza de vida sin
signos clinicos en reposo.

b. Cuando la disfuncion diastélica se asocia a disfuncion
sistolica con desajuste de la poscarga, los pacientes
desarrollan signos de insuficiencia cardiaca congestiva
derecha y el prondstico es malo.

EPIDEMIOLOGIA

La EP se da en casi todas las razas caninas y también
puede encontrarse en perros mestizos. Sin embargo, los
individuos de algunas razas especificas tienen una especial
predisposicion, por lo que la probabilidad de encontrar una
EP al examinar a un perro de esa raza es alta. Como criterio
general, todos los animales con un soplo sistélico de eyec-
cién que sugiera una obstruccion del flujo de salida o con
signos de fatiga o sincope de esfuerzo deben someterse a
un ecocardiograma para un diagnostico definitivo. La EP es
una cardiopatia congénita, y como tal puede diagnosticarse
desde las primeras semanas de vida. El grado de esteno-
sis no cambia significativamente con el crecimiento. Dado
que los cachorros con EP leve-moderada pueden perma-
necer asintomaticos durante mucho tiempo, esta hipotesis
diagnostica ha de considerarse incluso en animales adul-
tos. Las predisposiciones raciales cambian con el tiempo
debido a las variaciones en la popularidad de determinadas
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razas, y también geograficamente, ya que 10s acervos gené-
ticos difieren dentro de estas razas. Las razas braquicéfa-
las (p. €j., Bulldogs Franceses e Ingleses) son las que tie-
nen mas predisposicion a la EP. Los Bulldogs franceses e
ingleses se ven afectados con mas frecuencia por formas
extremas de EP de tipo B, que son raras en otras razas. En
general, la EP de tipo A es la mas comun en todas las razas.

SIGNOS CLINICOS

Y EXPLORACION FISICA

Los signos clinicos descritos por los propietarios incluyen
fatiga y sincope de esfuerzo, pero la mayoria de los pacien-
tes, especialmente los mas jovenes, son asintomaticos
cuando se detecta la EP. El signo clinico comun a todos
los casos es un soplo sistélico de eyeccion localizado en
la base cardiaca izquierda. En perros con térax estrecho
y dilatacion posestenética de la APP es frecuente que el
soplo se irradie al lado derecho del térax. El soplo es sis-
tolico con caracteristicas creciente-decreciente y al menos
3/6 en intensidad. La intensidad del soplo suele ser pro-
porcional a la gravedad del gradiente de presion transval-
vular, y puede palparse un frémito precordial en los casos
mas graves. En algunos casos, el soplo sistolico se asocia
a un soplo diastolico debido a la regurgitacion pulmonar.
Cuando hay regurgitacion trictspide, se oye otro soplo sis-
télico en el lado derecho del térax. Ademas de los hallazgos
de la auscultacion, no se encuentran otras anomalias en
los pacientes asintomaticos. Una vez que la enfermedad
evoluciona hacia la insuficiencia cardiaca congestiva dere-
cha, se hacen evidentes otros signos clinicos, como un
pulso yugular prominente y edema periférico, que siempre

se caracteriza por ascitis y a veces se asocia con derrames
pleurales o, mas raramente, con edema de las extremida-
des y papada (fig. 4.5).

METODOS DE DIAGNOSTICO
Electrocardiografia

El electrocardiograma (ECG) puede ser normal en casos de
EP leve. Sin embargo, en pacientes con EP de moderada a
grave, el ECG revela signos de hipertrofia ventricular dere-
cha con desviacion del eje eléctrico medio hacia la dere-
cha (fig. 4.6). Las arritmias son raras en estos pacientes;
a veces se encuentran arritmias ventriculares importantes
aisladas en pacientes con hipertrofia grave que pueden
crear hipoperfusion miocéardica y lesiones focales. En los
casos con dilatacion auricular derecha grave pueden
observarse arritmias supraventriculares que evolucionan a
fibrilacién auricular en las fases mas avanzadas de la insu-
ficiencia cardiaca derecha.

Radiologia

Las radiografias toracicas reflejan el remodelado funcional y
anatdémico del corazén derecho y de las arterias pulmona-
res. En los animales con hipertrofia de moderada a grave,
y alin mas en los que presentan aumento de tamafio del
lado derecho del corazoén, el diametro transversal de la
silueta cardiaca estd aumentado y en las proyecciones
laterales se observa el contacto esternal del margen cra-
neal cardiaco. En las proyecciones ventrodorsales, la
silueta cardiaca adquiere la tipica forma de D invertida
resultante del aumento de la silueta ventricular derecha y
de la APP (fig. 4.7). La dilatacion de la APP no depende

FIGURA 4.5. a) Bulldog Inglés macho con ascitis y edema en extremidades y papada. b) Bulldog Inglés hembra con insuficiencia cardiaca
congestiva avanzada (estenosis pulmonar, anomalia R2A), ascitis grave, deshidratacion y atrofia muscular.

120



Enfermedades congénitas del corazon derecho

del grado de gravedad de la estenosis; en algunos casos, Ecocardiografia

la arteria pulmonar es hipoplésica, mientras que en otros Bidimensional y modo M

la dilatacién es muy evidente (fig. 4.8). La dilatacion de la Como en todas las cardiopatias congénitas, incluso en la EP,
arteria pulmonar es claramente visible en todas las proyec- la ecocardiografia es la técnica diagnostica de primera elec-
ciones. La hipoperfusion pulmonar también esta presente cién para una adecuada evaluacion de los cambios estruc-
en perros con formas graves de EP. Al evaluar las radiogra- turales y del remodelado funcional. La morfologia del anillo,
fias de estos pacientes, los clinicos también deben tener en la APP y el tracto de salida deben estudiarse en modo B
cuenta las variaciones raciales en términos de morfologia desde las ventanas paraesternal derecha e izquierda. El
toracica y silueta cardiaca normal (fig. 4.9). tamafio del anillo pulmonar ha de compararse con el del
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FIGURA 4.6. Desviacion
del eje eléctrico del complejo

ﬁ A QRS hacia la derecha en
ﬁw Ciiad [ las derivaciones clasicas y
precordiales.

!

FIGURA 4.7. Golden Retriever macho de 1 afio. a) En la proyeccion lateral, la dilatacién de la parte ventral de la silueta cardiaca, el &pex
cardiaco redondeado y el aumento del contacto entre el margen ventricular derecho y el esternédn (flechas) sugieren un aumento tamafio grave

del ventriculo derecho. b) El aumento de tamafio del ventriculo derecho se confirma por la forma de D invertida en la proyeccion ventrodorsal, que
también muestra el abombamiento de la arteria pulmonar principal dilatada. El diametro reducido de las arterias pulmonares (hipovascularidad) es
evidente en el campo pulmonar en ambas proyecciones.
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FIGURA 4.8. Perro macho mestizo de 1 afio con estenosis pulmonar de tipo B grave, hipertrofia concéntrica ventricular derecha grave e
hipoplasia de la arteria pulmonar principal. a) En la proyeccion lateral, la silueta cardiaca mantiene una posicion vertical casi normal, con solo un
contacto esternal minimo del margen cardiaco ventricular derecho. b) La proyeccion ventrodorsal muestra un tracto de salida ventricular derecho
dilatado (flecha), pero no hay evidencia de abombamiento de la arteria pulmonar principal. La hipovascularidad pulmonar tipica de la hipertension
pulmonar grave es evidente en ambas proyecciones.

FIGURA 4.9. Bulldog Francés con estenosis pulmonar grave. La morfologia toracica redondeada de los Bulldogs acentta los cambios en la
silueta cardiaca causados por el remodelado cardiovascular. La arteria pulmonar principal dilatada (flecha blanca) desplaza la traquea dorsalmente
en la proyeccion lateral (a) y lateralmente en la proyeccion ventrodorsal (b). a) Obsérvese el aumento del contacto entre la silueta cardiaca y el
esternén debido a la dilatacién del tracto de salida del ventriculo derecho. b) Adviértase la tipica forma de D invertida de la silueta cardiaca.
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TIS0.3 MI 1.1 TIS0.3 MI 1.1

FIGURA 4.10. Ecocardiogramas bidimensionales. Proyecciones paraesternal derecha de eje largo, cinco camaras (a) y de eje corto (b) a nivel de
la aorta (Ao) y la arteria pulmonar (AP) que muestra estenosis pulmonar de tipo A al comparar los tamafios de los anillos. a) Relacién normal AP/
Ao. b) Anillo de la AP: 21,5 mm; anillo de la Ao: 18 mm.

FIGURA 4.11.
Ecocardiogramas
bidimensionales.
Proyeccién craneal
paraesternal izquierda
que muestra estenosis
pulmonar de tipo B.
Comparacion entre
anillos. a) Anillo
aortico: 20 mm.

b) Anillo pulmonar:

11 mm con valvas
rudimentarias gruesas.
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anillo adrtico medido en el eje corto paraesternal derecho.
El anillo pulmonar debe ser ligeramente mayor que el aér-
tico. La relacion normal entre los diametros anular pulmonar
y adrtico es de 1,2 (fig. 4.10); los valores inferiores a 1 son
indicativos de una EP de tipo B (fig. 4.11). Las valvas pue-
den estar engrosadas y ser rudimentarias, especialmente en
asociacion con hipoplasia del anillo, o fusionadas para formar
una abertura que suele tener forma de clpula durante la sis-
tole. Esto se aprecia mejor en las imagenes en movimiento

(fig. 4.12, video 4.2). La morfologia en reloj de arena tam-
bién es identificable en todas las proyecciones que mues-
tran la valvula pulmonar (fig. 4.13). La bicuspidia pulmonar
asociada a estenosis valvular es muy rara; sin embargo, es
posible que su incidencia real esté subestimada, ya que
esta anomalia estructural debe confirmarse mediante la
observacion frontal de la vélvula, lo que solo es posible con
ecocardiografia 3D o en las raras ocasiones en las que el
desplazamiento de las estructuras anatémicas permite una

FIGURA 4.12. Ecocardiogramas bidimensionales. Proyeccion craneal paraesternal izquierda que muestra una forma de clpula en sistole en un
caso de estenosis pulmonar de tipo A. a) Imagen en diastole. b) Imagen en sistole. Las valvas fusionadas forman una clpula durante la sistole en la

union sinotubular (UST). AnP, anillo pulmonar.

FIGURA 4.13. a) Ecocardiogramas bidimensionales y Doppler color. Proyeccion paraesternal craneal izquierda. El estrechamiento a nivel de la
unién sinotubular (UST) crea una forma de reloj de arena. b) La morfologia en reloj de arena se perfila alin mejor en la angiografia selectiva (flecha
en la UST). AnP, anillo pulmonar.
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FIGURA 4.14. Valvula pulmonar bicuspide. a) Proyeccion de eje corto del anillo pulmonar. Las dos valvas pulmonares se reconocen mejor durante
la sistole, cuando se hace evidente la morfologia tipica de «boca de pez». b) La valvula pulmonar bicUspide es visible (flecha) tras la eliminacion de la
pared de la arteria pulmonar principal. Al, auricula izquierda; Ao, aorta; TSVI, tracto de salida del ventriculo izquierdo; VP, vélvula pulmonar.

vision bidimensional (2D) en eje corto de la valvula pulmonar
(fig. 4.14). La vision de frente del aparato valvular pulmonar
ofrece muchas posibilidades adicionales para estudiar su
morfologia, tanto desde el lado arterial como desde el ven-
tricular, y proporciona una vision directa del tamafio del area
estendtica y la medicién del anillo pulmonar (video 4.3).

La EP debida a una anomalia coronaria de tipo R2A casi
siempre se encuentra en Bulldogs Ingleses. El diagnéstico
mediante ecocardiografia transtoracica (ETT) es dificil en estos
perros, ya que no es facil obtener proyecciones adecuadas.

VIDEO 4.2. Imagen de clipula sistélica
en estenosis pulmonar. Proyeccion
paraesternal izquierda.

VIDEO 4.3. Ecocardiografia
transesofagica. Proyecciones en 3D de la
valvula pulmonar.

En todos los casos en los que se sospeche una anoma-
lia coronaria R2A, los clinicos deben intentar determinar el
origen de las arterias coronarias alrededor del anillo aértico
durante el estudio morfolégico del aparato valvular, ya que
la identificacion de los dos orificios coronarios en posicion
normal excluye la hipétesis de esta anomalia arterial coro-
naria (fig. 4.15). Cuando las imagenes obtenidas son ade-
cuadas y el paciente presenta una anomalia de tipo R2A,
se observa en las proyecciones paraesternales derecha e
izquierda un Unico tronco coronario comun originado en el
orificio coronario derecho. Las dos ramas coronarias nacen
de este tronco comun corto o directamente del orificio
Unico derecho. La rama derecha discurre por lo general a
lo largo del surco auriculoventricular derecho, mientras que
la rama izquierda lo hace cranealmente con respecto a la
arteria pulmonar derecha (fig. 4.16a).

En el caso de una anomalia coronaria de tipo R2A, el ani-
llo pulmonar es casi siempre muy pequefio, mientras que
las valvas de la valvula pulmonar estan bien desarrolladas,
pero no encuentran espacio suficiente en el plano valvular
y permanecen perpendiculares al plano valvular durante
todo el ciclo cardiaco (fig. 4.16b). Solo en muy raras ocasio-
nes el anillo pulmonar tiene un tamafo casi normal, y estos
pacientes suelen presentarse en la clinica debido a una
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estenosis valvular concomitante asociada a la anomalia R2A.
Cuando se requiere un estudio mas preciso de la morfolo-
gia y el movimiento valvulares, métodos avanzados como
la ecocardiografia transesofagica (ETE) y la ecocardiografia

tridimensional (3D) ofrecen las mejores imagenes posi-
bles. La ETE 2D o 3D es util en casos de ventanas acuUsti-
cas inadecuadas. Este tipo de estudio, cuando lo realiza un
operador experto, tiene una alta sensibilidad y especificidad

FIGURA 4.15. Ecocardiogramas bidimensionales. Proyeccion paraesternal derecha de eje corto a nivel de la aorta y la arteria pulmonar que
muestran orificios coronarios normales. a) Origen de la arteria coronaria derecha (ACD) desde el orificio derecho. b) Origen de la arteria coronaria

izquierda (ACI) desde el orificio izquierdo.

FIGURA 4.16. Ecocardiogramas bidimensionales. Proyeccion paraesternal derecha de eje corto a nivel de la aorta y la arteria pulmonar mostrando
una anomalfa coronaria tipo R2A. a) Arteria coronaria izquierda (ACI) en direccion craneal respecto al orificio pulmonar. b) Un ligero desplazamiento
posterior del haz de ultrasonidos identifica el anillo hipoplésico y las valvas en vertical (flecha blanca). Véanse mas detalles en el video 4.4.
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en la identificacion de anomalias del origen de las arterias
coronarias. Cuando las imagenes obtenidas son equivocas, o
se necesitan mas detalles del curso completo de las arterias
coronarias, estan indicadas otras técnicas de diagndstico por
imagen como la tomografia computarizada (TC) (fig. 4.17) y
la angiografia coronaria selectiva (video 4.4).

En la EP, la hipertrofia del VD suele ser proporcional
al gradiente de presion obstructivo. Los altos niveles de
hipertrofia concéntrica alteran la geometria ventricular y el
patron de contractilidad, afectando asi a la funcion ventri-
cular diastélica y sistélica. La hipertrofia extrema del tracto
de salida puede provocar la obstruccion dinamica del

Enfermedades congénitas del corazon derecho

VIDEO 4.4. Anomalia
coronaria de tipo R2A.

flujo de salida, lo que puede causar un aumento alin mas
grave del gradiente de presion transvalvular en la sistole
media y tardia; esto puede observarse en la ecocardiogra-
fia 2D y se confirma facilmente mediante ecocardiografia
Doppler (fig. 4.18). Una vez que la presion sistélica en el

FIGURA 4.17. Estudio coronario
mediante tomografia computarizada,
reconstruccion tridimensional.

a) Proyeccion craneal. b) Proyeccion
craneal oblicua en la que se difumina

el ventriculo derecho. Origen anémalo

de las arterias coronarias a partir de un
Unico orificio coronario derecho. Un corto
tronco comun nace de este orificio y se
divide réapidamente en la arteria coronaria
derecha (ACD), que tiene un recorrido
normal hacia el surco coronario derecho,
y la arteria coronaria izquierda (ACI),

que rodea cranealmente el anillo
pulmonar, antes de dividirse en sus ramas
principales (descendente anterior [RDA]
y circunfleja [RC1). Ao, aorta; APP, arteria
pulmonar principal; OD, orejuela derecha;
Ol, orejuela izquierda.

FIGURA 4.18. Proyeccion de ecocardiograma paraesternal izquierdo de eje corto que muestra una estenosis dinamica debida a un infundibulo
hiperdinamico e hipertréfico. a) Doppler color con evidente aceleracion del flujo a nivel infundibular. b) Doppler continuo con evidencia de
estenosis tanto fija (flechas blancas) como dinamica (flecha roja). El flujo resultante de la estenosis fija tiene fases de aceleracion y desaceleracion
simétricas. El flujo resultante de la estenosis dinamica tiene una fase de aceleracion lenta con un pico sistélico tardio.
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FIGURA 4.19. Interdependencia ventricular. a) Modo M a nivel de los musculos papilares. b) Proyeccién apical de cuatro camaras. c) Proyeccion
de eje corto a nivel de las cuerdas tendinosas mitrales. Todas estas imagenes muestran cémo el septo interventricular se desplaza hacia la cavidad
ventricular izquierda debido a la sobrecarga de presion del ventriculo derecho durante la sistole.

VD llega a ser igual o superior a la presion sistémica, los
efectos de la interdependencia ventricular se hacen evi-
dentes. El movimiento paraddjico del septo interventricu-
lar con desplazamiento hacia la izquierda durante la sis-
tole es el signo mas evidente tanto en modo M como en
modo B (fig. 4.19). El movimiento paraddjico septal sis-
télico es un indicador indirecto de la reduccién del gasto
cardiaco sistémico.

Doppler

La ecocardiografia Doppler es esencial para medir el gra-
diente transvalvular méaximo, que es el principal criterio
utilizado para clasificar la gravedad de la estenosis. Los
gradientes maximos de hasta 50 mmHg, 50-80 mmHg
y >80 mmHg indican estenosis leve, moderada y grave,
respectivamente. El perfil y los valores del flujo sanguineo
Doppler continuo proporcionan mas informaciéon sobre
el estado hemodinamico del paciente, la progresion de la
enfermedad y los efectos del tratamiento (fig. 4.20). En
animales no operados con funcién sistélica disminuida,
el tiempo preexpulsivo aumenta y la sefial Doppler conti-
nua tiene un perfil méas redondeado con una disminucién
del gradiente pico como resultado de la incapacidad del
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ventriculo para generar una presion sistélica adecuada
para soportar el flujo anterégrado. El perfil de flujo antero-
grado puede revelar un posible componente dinamico de
estenosis causado por el tracto de salida hipertréfico, que
conduce a un aumento sistélico tardio del gradiente pico
(v. fig. 4.18). En algunos animales con hipertrofia concén-
trica grave, el patrén de flujo Doppler puede ser patogno-
monico de fisiologia restrictiva del VD, con un pequefio
pico anterogrado telediastélico durante la contraccion
auricular. El flujo sanguineo durante la sistole auricular se
transmite directamente a la arteria pulmonar como resul-
tado de la escasa distensibilidad ventricular. Este fendbmeno
indica que existe un pequefio gradiente de presion entre
la auricula derecha vy la arteria pulmonar (fig. 4.21). Para
ser compatible con una fisiologia ventricular derecha res-
trictiva, esto debe observarse durante al menos tres latidos
consecutivos. La velocidad pico de la regurgitacion tricUs-
pide, cuando esta presente y su direccion permite medirla
correctamente, confirma los valores de presion sistélica
ventricular derecha estimados con el flujo pulmonar sisté-
lico anterogrado.
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FIGURA 4.20. Ecocardiograma Doppler continuo desde el acceso paraesternal izquierdo. Medicion del gradiente pulmonar méaximo antes de la
valvuloplastia pulmonar con balén (a) y 24 horas después del procedimiento (b).
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FIGURA 4.21. Doppler continuo desde el acceso paraesternal
craneal izquierda que muestra un flujo pulmonar anterégrado en una
estenosis pulmonar hipoplasica grave. La flecha indica el flujo anterior
telediastolico presente en cualquier latido.

ASOCIACION CON OTRAS
CARDIOPATIAS CONGENITAS

En la mayoria de los casos, la EP se presenta como una
malformacion aislada, o puede ser un componente de una
cardiopatia congénita compleja como la TdF, que se tratara
en un capitulo aparte. En ocasiones, la EP se encuentra
asociada a otros defectos cardiacos congénitos simples.
Las malformaciones mas frecuentemente asociadas a la
EP son la estenosis adrtica subvalvular, la DT, el CAP, el
DSV y el DSA. La asociacion de la EP con la EAS es mas
frecuente en los Boxer y se caracteriza por una marcada

hipoplasia de ambos aparatos valvulares y de la aorta y
la APP (fig. 4.22). La hipoplasia tanto del anillo pulmonar
como de la APP es una caracteristica comun en los casos
de EP asociada a DT. Cuando la EP se asocia a derivacio-
nes izquierda-derecha congénitas, el cuadro clinico —y por
tanto cualquier decision terapéutica— depende en gran
medida de la prevalencia de las consecuencias hemodi-
namicas de una malformacion sobre las de la otra. Siem-
pre que se pueda, es aconsejable tratar ambas malforma-
ciones 0 al menos la mas importante desde el punto de
vista hemodinamico para restablecer un equilibrio hemo-
dinamico natural. Cuando esto no sea posible, puede ser
preferible no realizar ninglin procedimiento. Por ejemplo,
en el caso de DSV grandes con caracteristicas anatémicas
que no permiten facilmente el cierre, puede ser preferible
dejar una EP intacta, ya que protegera la circulacion pul-
monar de los efectos perjudiciales de la sobrecirculacion
pulmonar debido a la derivacion. Si la EP es grave y el DSV
es restrictivo, por lo gue no es hemodinamicamente rele-
vante, puede realizarse una valvuloplastia pulmonar con
balén (VPB) y dejar el DSV sin tratar.

TRATAMIENTO

Cuando es aplicable, la VPB (video 4.5) se considera el
tratamiento de primera eleccion para la EP. El uso actual de
esta técnica en todo el mundo ha cambiado drasticamente
la esperanza de vida de muchos perros con EP. Ademas, la
mejora continua de las herramientas disponibles ha hecho
que este método sea aplicable en una gama cada vez mas
amplia de pacientes, como perros muy pequefios (menos
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VIDEO 4.5.
Valvuloplastia
pulmonar con baldn.

de 2 kg de peso) o gatos. Este procedimiento suele tener
una alta tasa de éxito, y es rapido y seguro cuando lo reali-
zan clinicos experimentados. La reestenosis se produce en
menos del 20 % de los casos tratados; en estos pacientes,
una segunda VPB ha demostrado ser segura y eficaz en la
mayoria de los casos. Ademas de depender de la gravedad
de la estenosis, los resultados dependen sobre todo de las
caracteristicas morfolégicas del aparato valvular pulmonar.

Indicaciones y evaluacion previa

al procedimiento

El principal criterio para determinar si debe realizarse la
VPB es el gradiente pulmonar méaximo. Varios estudios
retrospectivos demostraron que los pacientes con valores
de gradiente pulmonar maximo superiores a 60 mmHg no
tratados tenian un riesgo significativo de desarrollar signos
clinicos relacionados con la enfermedad y una esperanza
de vida inferior a la de los animales sanos. Por ello, los ani-
males con un gradiente pulmonar maximo superior a este
valor, aunque sean asintomaticos, se consideran en riesgo
de dilatacién e insuficiencia ventricular derecha, y se reco-
mienda una intervencion precoz para preservar su funcion
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FIGURA 4.22. Boxer
macho de 2 afios. a)
Hipoplasia del anillo
pulmonar, de la arteria
pulmonar principal (APP)
y de las ramas
pulmonares principales
izquierda (RPI) y
derecha (RPD).

b) Hipoplasia del anillo
aortico y de la raiz aodrtica.

ventricular derecha, reducir el riesgo de signos clinicos y
mejorar la supervivencia.

En general, una reducciéon del gradiente pulmo-
nar maximo de al menos el 50 % puede considerarse
satisfactoria. La reduccion suele ser mayor para valores
preoperatorios elevados, y esta estrictamente correlacio-
nada con el cambio en el drea valvular estendtica. Los
pacientes que pueden obtener una mayor reduccion del
gradiente son los que presentan una EP de tipo A, con un
anillo normal y valvas fusionadas y ligeramente engrosa-
das. La hipoplasia anular y el engrosamiento de las val-
vas no mejoran con la dilatacion con baldn, por lo que el
gradiente pulmonar de los pacientes con la tipica EP de
tipo B puede no reducirse mucho.

La medicién del anillo pulmonar como parte de la
evaluacion preoperatoria es esencial para elegir adecua-
damente el diametro del balén. Segln la experiencia del
autor, una relacién balén/anillo de entre 1,3y 1,5 es sufi-
ciente para abrir eficazmente la zona valvular. La medi-
cion del anillo mediante ETT puede ser inexacta; en parti-
cular, el tamafo del anillo pulmonar puede subestimarse
en la proyeccion paraesternal derecha en perros con
térax profundo. Dado que la subestimacion del diametro
anular daria lugar a la eleccion de un balén inadecuada-
mente pequefo y, por tanto, a una VPB ineficaz, durante
el procedimiento siempre se recomienda repetir la medi-
cion con ETE 2D o 3D o con angiografia. La angiografia
también se recomienda para estudiar la morfologia de las
arterias pulmonares.



La técnica de doble baldn se aconseja en pacientes con
un anillo pulmonar =20 mm (video 4.6). Los casos de EP
de tipo B extremo con un anillo hipoplasico y valvas rudi-
mentarias no responden a la VPB; si se identifica este tipo
de EP, pueden ofrecerse otras opciones de tratamiento
paliativo, como la implantaciéon de una endoproétesis a tra-
vés del anillo pulmonar, que ensancha permanentemente
la zona estendtica para mejorar el volumen sistélico ventri-
cular derecho (video 4.7). La regurgitacion pulmonar consi-
guiente no parece afectar mucho al VD hipertrofiado, pero,
a largo plazo, esta ausencia antinatural de véalvula pulmo-
nar podria crear una sobrecarga de volumen ventricular
derecho, y cabe esperar cierta disfuncion. Una opcion tera-
péutica que podria permitir un mejor restablecimiento de
la hemodinédmica normal podria ser la colocacion de una
endoprotesis valvulada. Actualmente, estos dispositivos se
fabrican para pacientes humanos adultos y, por tanto, solo
pueden utilizarse en perros grandes debido a su tamafo.
Sin embargo, la rapida evolucion de la tecnologia en este
sector sugiere que estos dispositivos podrian estar pronto
disponibles en tamafios mas pequefios.

En el caso de una estenosis en forma de reloj de arena,
una medicién precisa del diametro del anillo es lo que deter-
mina la eleccion del baldn, independientemente del tamafo
de la porcién mas estrecha de la estenosis (fig. 4.23). Aun-
que el diametro de las ramas pulmonares puede estudiarse
en la ETT (v. fig. 4.22), solo puede obtenerse una medicién
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VIDEO 4.6. Valvuloplastia con doble balén.

VIDEO 4.7. Colocacién de una endoprétesis
en el anillo pulmonar en una estenosis pulmonar
extrema de tipo B.

mas correcta con angiografia selectiva. La hipoplasia de las
arterias pulmonares es un factor prondéstico negativo; en
algunos casos de estenosis segmentaria puede colocarse
una endoprétesis endovascular.

El estudio preoperatorio del tracto de salida debe tener
en cuenta aspectos anatémicos y funcionales. La estenosis
dindmica suele responder a los betabloqueantes. El estre-
chamiento significativo del tracto de salida subvalvular jus-
tifica la cirugia con una técnica de injerto de parche o la
implantacién de una endoprétesis en el TSVD, menos inva-
siva, en lugar de la VPB, que seria ineficaz. Pueden obser-
varse otras obstrucciones anulares subvalvulares, por lo
que su contribucion real a la obstruccion debe estudiarse

FIGURA 4.23. Bulldog Francés de 6 meses con estenosis pulmonar de tipo B grave. a) Proyeccion ecocardiogréfica paraesternal derecha de
eje corto. b) Angiografia selectiva. Obsérvense la hipoplasia del anillo pulmonar y la fusién de las valvas a nivel de la unién sinotubular, que crea
la forma de reloj de arena con el seno de Valsalva y la arteria pulmonar principal. Las flechas rojas sefialan el anillo pulmonar, mientras que las
flechas blancas indican la estenosis de la unién sinotubular en el punto de articulacion de las valvas fusionadas.
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cuidadosamente mediante Doppler color (fig. 4.24). La
identificacion de una anomalia coronaria de tipo R2A es
una contraindicacion relativa para la VPB, que seria inefi-
caz para la hipoplasia anular y podria dar lugar a complica-
ciones agudas graves debido a la compresion de la arteria
coronaria circunfleja. En los casos en los que es evidente
un componente valvular de la estenosis, se ha propuesto
una valvuloplastia «conservadora» utilizando una relacion
balén/anillo inferior, pero la eficacia de este procedimiento
suele ser escasa y la reestenosis es frecuente.

Una anomalia vascular frecuente asociada a la EP es la
vena cava craneal izquierda persistente (VCCIP), que en el
90 % de los casos coexiste con la vena cava craneal dere-
cha. Esta vena andémala drena en la auricula derecha a tra-
vés del seno coronario y no implica ninguna alteracion cir-
culatoria. Sin embargo, un examen completo debe incluir
su identificacion para desaconsejar cualquier abordaje
intervencionista a través de la vena yugular izquierda. Esta
anomalia vascular puede sospecharse en la ecocardiogra-
fia si se observa dilatacion del seno venoso coronario en
las proyecciones paraesternal derecha o apical izquierda
(fig. 4.25). Una confirmacion preoperatoria de la VCCIP es
posible con TC o con un estudio ecocardiografico con con-
traste: al inyectar solucion salina agitada en la vena cefélica
del antebrazo izquierdo, se observaran las microburbujas

132

TIS1.6 MI1.0

FIGURA 4.24. Ecocardiogramas
simultaneos 2D y Doppler color de la
proyeccion paraesternal derecha de eje
corto de un Bulldog Francés macho
de 5 meses que muestra estenosis
pulmonar de tipo A (flecha blanca) y
un anillo subvalvular estrecho (flecha
roja). El efecto mosaico en la imagen
Doppler color comienza en el anillo
subvalvular, lo que muestra la forma
en que el estrechamiento subvalvular
aumenta los efectos de la estenosis
valvular.

entrando en la auricula derecha directamente desde el
seno coronario dilatado.

El estudio de la funcién ventricular derecha debe
incluirse en la evaluacion ecocardiogréafica preoperatoria;
existe una gran cantidad de literatura sobre la cuantifi-
cacion de parametros dimensionales y funcionales. Sin
embargo, teniendo en cuenta la compleja estructura del
VD, es extremadamente importante una evaluacion semi-
cuantitativa por un operador experimentado. Los parame-
tros funcionales longitudinales como la excursion sisto-
lica del anillo trictspide (ESPAT), la velocidad pico S’ en
el anillo tricuspide o la deformacion (strain) longitudinal
también deben contextualizarse en cada caso. De hecho,
en la hipertrofia grave con un aumento de las fibras cir-
cunferenciales, la funcion sistélica radial ofrece una con-
tribucion mas importante a la contraccion, de modo que
los pacientes pueden tener una buena funcion sistélica a
pesar de una reduccion de los parametros anteriormente
mencionados. La dilatacion del VD y del anillo tricUspide,
la disminucion de la velocidad pico y el aumento de los
tiempos de eyeccion de los flujos pulmonar anterégrado
y tricuspide regurgitante sugieren de una disminucion de
la funcion sistélica (v. video 4.1), que no puede restable-
cerse salvo con una reduccion notablemente eficaz del
gradiente anterdgrado.
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FIGURA 4.25. \ena cava craneal izquierda persistente. a) El seno coronario (SC), que drena el flujo de la vena cava anémala, aparece dilatado
en la proyeccion ecocardiogréafica derecha de cuatro camaras de eje largo. b) EI medio de contraste inyectado en la vena yugular izquierda resalta
la cava craneal izquierda (*) entrando en el seno coronario. ¢) Muestra de patologia. Se observa la vena cava craneal izquierda entrando en el seno
coronario. d) Esta conexion se aprecia mejor con un corte longitudinal del vaso anémalo. Ao, aorta; APD, arteria pulmonar derecha; AP, arteria
pulmonar izquierda; APP, arteria pulmonar principal.

Evaluacion posoperatoria

Los pacientes sometidos a VPB deben ser evaluados
justo después de la intervencién y posteriormente a los
1, 6y 12 meses; después de ese periodo, el riesgo de
reestenosis es muy bajo y el remodelado inverso del VD es
casi completo.

Los cambios estructurales de la valvula, asi como los
cambios en la cinética y el tamafo de las camaras car-
diacas, pueden observarse en la primera revisiéon poso-
peratoria. Inmediatamente después de una dilatacién
efectiva, es posible identificar la reduccion del grado de
fusion de las valvas. En algunos casos pueden reconocerse

engrosamientos edematosos marcados de los margenes
de los velos debidos al traumatismo compresivo del balén
(fig. 4.26, video 4.8). Cuando la mejoria del flujo antero-
grado es consistente, se observa un aumento del volumen
telediastdlico izquierdo y el VD puede volverse extremada-
mente hipercinético inmediatamente después del proce-
dimiento, mostrando una obstruccion dinamica marcada
(fig. 4.27). Este fendmeno agudo suele remitir en las pri-
meras 24 horas y se observa muy rara vez en pacientes
en tratamiento con betabloqueantes. EI mantenimiento
de la reduccion del gradiente maximo debe controlarse
en las visitas de seguimiento posteriores; en casi todos los
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VIDEO 4.8. Reestenosis de la valvula
pulmonar tras valvuloplastia con balon.

casos se mantiene en el tiempo. En los casos en los que
se ha conseguido una reduccion significativa del gradiente,
puede observarse una reversion gradual de la hipertrofia
ventricular derecha con el paso del tiempo.

TRATAMIENTO MEDICO

Los betabloqueantes deben prescribirse a pacientes con un
gradiente pulmonar maximo superior a 60 mmHg que no
hayan desarrollado insuficiencia cardiaca congestiva. Este
tratamiento reduce el consumo miocéardico de oxigeno y
la contractilidad ventricular. La posologia debe adaptarse a
cada paciente. Segun la experiencia de los autores, el tra-
tamiento puede iniciarse con una dosis de 0,5 mg/kg una
vez al dia hasta 1-2 mg/kg dos veces al dia, hasta que se
evidencien efectos como una ligera reduccion de la frecuen-
cia cardiaca y la contractilidad. En muchos pacientes, espe-
cialmente en aquellos con estenosis dinamica, puede obser-
varse una reduccion del gradiente pulmonar maximo. En los
casos de insuficiencia cardiaca congestiva derecha, el tra-
tamiento médico tiene una funcién paliativa y los farmacos
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FIGURA 4.26. Proyeccion
ecocardiografica paraesternal derecha
de eje corto de una hembra de Bulldog
Francés de 1 afio. Tras la valvuloplastia
con balén aparecié un engrosamiento de

104 bpm
PARERN  |a valva.

deben elegirse teniendo en cuenta muchas variables de esta
situacion clinica (p. €., la combinacion de disfuncion ventri-
cular derecha y estenosis reduce el volumen sistélico dere-
cho a niveles minimos, y el aumento de la presion venosa
central acompafia a la retencion de liquidos y sodio).

Los diuréticos son la base del tratamiento de la congestion
en la insuficiencia cardiaca derecha crénica. Se necesitan
dosis elevadas, pero deben administrarse con cuidado, ya que
una reduccion excesiva del gasto cardiaco sistémico puede
dar lugar a la aparicion de azoemia prerrenal y a un empeora-
miento de la funcion renal. Ademas, las dosis altas de diuréti-
€0S provocan una activacion neurohormonal, incluida la regu-
lacion al alza del sistema renina-angiotensina-aldosterona, que
provoca retencion de liquidos y sodio. Los diuréticos deben
combinarse con inhibidores de la enzima convertidora de la
angiotensina (IECA) y antagonistas mineralocorticoides como
la espironolactona. Sin embargo, el prondstico de los pacien-
tes con insuficiencia cardiaca derecha crénica es siempre
malo, incluso con un tratamiento médico optimizado.

ESTENOSIS PULMONAR EN GATOS

La EP rara vez se da en gatos y puede aparecer como un
defecto Unico o en asociacion con otras anomalias congé-
nitas, como DSA y DSV, defectos septales aortopulmona-
res, displasia de la valvula tricuspide, o como parte de la
TdF. Se han descrito formas subvalvulares y valvulares de
estenosis, sin predominancia por el sexo o la raza.
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FIGURA 4.27. Doppler continuo mostrando el flujo pulmonar, (a) antes y (b) después de la valvuloplastia con balén. Cuando la reduccion
del gradiente es muy eficaz, como en este caso, es frecuente observar un marcado componente dinamico de la estenosis en el posoperatorio
inmediato. Esto se debe a que el ventriculo se vuelve hiperdinamico tras beneficiarse stbitamente de la reduccién de la poscarga.

La EP parece que la toleran bien la mayoria de los gatos,
que pueden permanecer asintomaticos durante afios sin
tratamiento. El sello distintivo de la exploracién fisica es un
soplo intenso que se escucha mejor en la base cardiaca
izquierda sobre la valvula pulmonar, pero puede irradiarse
ampliamente. En una serie de casos de 7 gatos con EP,
ninguno tenia evidencia de pulsos yugulares, cianosis, alte-
raciones en la fuerza o calidad del pulso femoral, anoma-
lias en S1 0 S2, o un ritmo de galope durante un examen
en reposo. Solo un gato presentaba disnea de esfuerzo
cuando fue diagnosticado. Sin embargo, otros gatos pue-
den presentar disnea de esfuerzo, letargo y dificultad respi-
ratoria debido a un derrame pleural.

El ECG vy las radiografias toracicas pueden ser norma-
les en los casos leves de EP o mostrar caracteristicas de
aumento de tamafo del corazén derecho como las men-
cionadas anteriormente para los perros.

Se recomienda un examen ecocardiografico completo
para identificar el tipo de estenosis y la gravedad de la obs-
truccion, y para descartar cualquier otra anomalia coexistente.
Los hallazgos mas comunes en gatos son grados variables
de hipertrofia ventricular derecha, aplanamiento del septo

VIDEO 4.9. Estenosis pulmonar moderada de
tipo A en una gata Comun Europea de pelo corto
de 6 meses.

interventricular y dilatacion de la APP. EI Doppler color mues-
tra turbulencias durante la sistole a nivel de la obstruccion.

Los gatos con EP de leve a moderada pueden no nece-
sitar tratamiento (video 4.9). Sin embargo, los gatos con
obstruccién grave (video 4.10) se han beneficiado de la
VPB, que reduce el gradiente de presion a través de la
estenosis. En algunos casos también podria considerarse
un injerto quirdrgico en parche. Si no es posible un trata-
miento intervencionista o quirdrgico, se recomiendan los
betabloqueantes en casos graves de EP sin insuficiencia
cardiaca congestiva. En gatos con insuficiencia cardiaca
congestiva deberia prescribirse un tratamiento estandar.

En la mayoria de los casos descritos, los gatos con EP
permanecieron vivos hasta bien entrada la madurez. El
pronostico de los gatos que desarrollan insuficiencia car-
diaca congestiva es reservado.

ESTENOSIS DE LAS ARTERIAS
PULMONARES

La estenosis de las ramas arteriales pulmonares periféricas
es una afeccion bien conocida en cardiologia pediatrica,
ya que se asocia con frecuencia a la TdF, especialmente

VIDEO 4.10. Estenosis pulmonar grave en
un gato Comun Europeo de pelo corto de
7 meses.

135



Medicina cardiovascular en perrosy gatos

en nifios afectados por sindromes especificos (Down, Ala-
gille, DiGeorge). En los perros puede identificarse como
una forma difusa en la que una reduccién del diametro
de todas las ramas pulmonares distales puede asociarse a
una hipoplasia de la APP y del anillo pulmonar. La esteno-
sis segmentaria de las ramas pulmonares, aungue menos
frecuente, se ha encontrado tanto en perros como en gatos
(fig. 4.28). Cuando afecta a los segmentos proximales
puede identificarse en la ecocardiografia junto con dilata-
ciones preestendticas (video 4.11). Un estudio morfolégico
detallado de las ramas mas distales solo puede realizarse
con angiografia bajo fluoroscopia o mediante TC (fig. 4.29).
Cuando estos segmentos estendticos pueden examinarse
con Doppler continuo puede reconocerse un patrén tipico
de obstrucciones fijas con un gradiente tanto sistélico como
diastélico. En un estudio de 7 gatos con estenosis de la
arteria pulmonar, las mediciones Doppler diastélicas fueron
superiores a las sistélicas a la hora de predecir la grave-
dad de la estenosis. Un flujo anterégrado durante toda la
diastole o un tiempo medio de presion diastélica >100 ms
indicaban una obstruccion grave.

VIDEO 4.11. Estenosis de una rama
pulmonar en un gato Comun Europeo de pelo
corto de 1 afio.

VENTRICYLO DERECHO DE
DOBLE CAMARA

Con menor frecuencia que la EP, otras malformaciones pue-
den obstruir el tracto de salida del VD. Siempre es necesario
un estudio diagnostico anatémico y funcional preciso para
establecer un prondstico y un tratamiento. Hoy en dia, la
estenosis infundibular es facilmente reconocible gracias a
los avances de los métodos diagnésticos, mas concreta-
mente la ecocardiografia. Este tipo de estenosis puede ser
muscular o estar formada por un anillo o tlnel subvalvu-
lar fibroso (fig. 4.30), y crea un gradiente de presién a lo
largo de un segmento mas o menos extendido por debajo

FIGURA 4.28. Golden Retriever hembra con displasia trictspide grave, estenosis leve de la valvula pulmonar y estenosis grave de ambas ramas
pulmonares principales. a) Vista superior de la arteria pulmonar principal. 1, Nédulo de Arancio. 2, Tejido fibroso redundante originado en la valva
septal pulmonar, en continuidad con la unién sinotubular posterior, responsable de la obstruccion de las ramas principales; 3, Arteria pulmonar
derecha; 4, Arteria pulmonar izquierda. b) Vista superior de la arteria pulmonar principal y sus ramas. 5, Lesién por impacto de chorro sistélico en
la pared gruesa de la arteria pulmonar principal dilatada y preestendtica.
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FIGURA 4.29. Pastor Australiano hembra de 1 afo. a) Proyeccién paraesternal izquierda de eje corto que muestra dilatacién de la arteria
pulmonar principal (APP) e hipoplasia del primer tracto de la arteria pulmonar izquierda. b) Tomografia computarizada de la misma paciente

que muestra dilatacion de la arteria pulmonar derecha (APD) y estenosis de la arteria pulmonar izquierda (API) y sus ramas. ¢) y d) EI Doppler
continuo permite estimar cuantitativamente las presiones sistdlica y diastélica en la APP derivandolas respectivamente de las velocidades pico de la

regurgitacion tricuspide (c) y de la regurgitacion pulmonar (d).

de la valvula. En el VDDC se identifica una obstruccion fija
y localizada a nivel medioventricular que divide el VD en
una camara de alta presion proximal a la obstruccion y
una camara de baja presion entre la propia obstruccion y
el plano valvular pulmonar. En la mayorfa de los casos, esta
obstruccion se extiende desde el septo interventricular ante-
rior a las valvas septal y tricUspide anterior hasta la pared
anterior en el VD. La obstruccién puede aparecer como una
banda muscular continua entre el septo y la pared libre,

mientras que en otros casos la tabicacion esta formada por
la hipertrofia muscular de las porciones septal y parietal
del tracto de salida y limitada por tejido fibroso de origen
endocérdico. Este Ultimo tipo es mas frecuente en asocia-
cién con un defecto de septo ventricular debido a una mala
alineacion, que casi siempre es proximal a la obstruccion.
Los datos sobre la incidencia real de esta patologia son
limitados. En un estudio retrospectivo de 162 gatos con
cardiopatias congénitas, solo se declaré un caso de VDDC.
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FIGURA 4.30. a) Vistas posterior y b) dorsal de los tractos de entrada y salida del ventriculo derecho que muestran un tunel fibroso subvalvular
pulmonar (flecha roja) formado por tejido endocardico hiperplésico excesivo, que también afecta a la valvula trictspide displasica. b) Puede verse
un tracto de tejido anormal que conecta la valva septal de la valvula trictspide con el lado opuesto hasta la valva trictispide parietal (flecha blanca).

En un estudio de 11 perros con VDDC, la raza méas represen-
tada fue el Carlino. En el periodo comprendido entre 1997 y
2020, el autor diagnosticé VDDC en 34 perros (20 machos y
14 hembras) y 13 gatos (7 machos y 6 hembras). Las razas
de perro mas representadas fueron el Golden Retriever y el
Chihuahua. En 20 casos, el VDDC era la Unica malformacion
cardiaca, y la patologia méas comun asociada al VDDC era el
DSV (7 casos), mientras que en los otros 7 casos el VDDC
estaba asociado a otras enfermedades obstructivas como la
EP-EAS y la estenosis de la valvula mitral. En los gatos, el
VDDC era un defecto aislado en todos los casos y la mayo-
ria de estos pacientes presentaban un fenotipo anatémico
importante y manifestaciones clinicas muy graves.

ETIOLOGIA

Se han formulado varias hipétesis para explicar la teratogéne-
sis de esta patologia; en animales con un DSV, se cree que el
desbordamiento de sangre hacia el ventriculo puede causar
hipertrofia de la cresta supraventricular y provocar la obstruc-
cion del flujo de salida. La progresion de la hipertrofia en esta
Zona puede causar entonces un desplazamiento superior de
la banda moderadora, empeorando asi la obstruccion.

La obstruccion medioventricular del VD provoca un gra-
diente de presion entre las camaras ventriculares proximal
y distal, proporcional al grado de estrechamiento. A dife-
rencia de la EP, y de forma similar a la estenosis de la rama
periférica, la obstruccion persiste durante todo el ciclo
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cardiaco, tanto en sistole como en diastole. Esto afecta
principalmente a la hemodindmica cardiaca al aumentar la
tension parietal en la camara proximal durante todo el ciclo
cardiaco y al contribuir a la dilatacion del anillo tricuspide,
lo que da lugar a regurgitacion auriculoventricular y, por
tanto, a un aumento de la presién auricular derecha. Esto,
a su vez, provoca un aumento de la presion venosa central.

Al igual que en la EP, la mayoria de los pacientes per-
manecen asintomaticos hasta que la hipertrofia concén-
trica de la pared de la cadmara proximal es suficiente para
contrarrestar la poscarga y mantener un volumen sistélico
derecho adecuado. Los signos clinicos son esencialmente
los mismos que los descritos para la EP, es decir, sincope
de esfuerzo e insuficiencia cardiaca derecha.

Al examinar al paciente, el principal problema diagnoés-
tico es diferenciar el VDDC de la EP. En la auscultacion
se oye un soplo sistélico de eyeccion con una intensidad
proporcional al gradiente maximo, y solo se diferencia del
soplo de eyeccién de la EP en el que en el VDDC se irra-
dia menos en direccion craneodorsal, hacia la APP. Sin
embargo, esta caracteristica no es suficiente para distinguir
entre los dos tipos de obstruccion.

La localizacion de la hipertrofia, presente solo en el tracto
de entrada del VD y ausente en el tracto de salida (que a
veces puede estar dilatado), y la ausencia de dilatacion de la
arteria pulmonar, pueden constituir diferencias radiograficas
(fig. 4.31). Estas diferencias anatémicas también pueden
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FIGURA 4.31. Radiografias toracicas de un Setter macho de 1 afio con ventriculo derecho de doble camara asociado a displasia tricispide.
Obsérvese la silueta cardiaca dilatada en las zonas correspondientes al tracto de salida del ventriculo derecho y la auricula derecha (flechas
blancas), mientras que los vasos pulmonares visibles son pequefios (flecha negra).

afectar al patron electrocardiografico, en el que la desvia-
cion hacia la derecha del eje eléctrico en el plano frontal
puede ser menos evidente que en los casos de EP. Ademas,
en las derivaciones precordiales se observa sobre todo un
patrén rS en V1 junto con una onda R dominante en V4, y
ausencia de ondas S profundas en V5 y V6. Sin embargo,
la sensibilidad y especificidad de estos signos radiograficos
y electrocardiogréaficos es inadecuada para distinguir con
precision el VDDC de la EP. Solo es posible un diagnéstico
definitivo mediante un examen ecocardiografico preciso, en
el que puedan identificarse correctamente las alteraciones
estructurales y funcionales del VDDC.

La asociacién con otras malformaciones puede afectar
significativamente a las caracteristicas hemodinamicas, la
fisiopatologia y la evolucién natural de la enfermedad, asi
como a la decision terapéutica. Como ya se ha mencionado
anteriormente, el VDDC se asocia con mayor frecuencia
a los DSV, que casi siempre son proximales a la obstruc-
cién. Esto explica por qué la afeccién hemodinamica se
denomina «tipo Fallot», aunque no es tan grave como en
la TdF. De hecho, el estrechamiento medioventricular casi
nunca provoca un aumento tal de la presion en la camara
proximal que provogue una inversion de la derivacion a tra-
vés del DSV. En su lugar, protege la circulacion pulmonar

de la sobrecarga que derivaria del defecto septal, creando
un estado natural similar al obtenido con el cerclaje de la
arteria pulmonar (cerclaje natural). Solo en los raros casos
de DSV distales a la obstruccion medioventricular (defectos
subarteriales o doblemente relacionados), el cuadro hemo-
dindmico esta determinado mayoritariamente por el tamafio
del defecto y la resistencia pulmonar, y solo parcialmente
por la obstruccidon medioventricular. En las otras formas
asociadas que se observaron (VDDC + EAS, VDDC + EP,
VDDC + EVM, el efecto sobre la funcién cardiaca de la aso-
ciacion es siempre negativo y nunca compensatorio.
Mediante la ecocardiografia 2D es posible reconocer la
hipertrofia de las partes proximales del septo y de la pared
lateral del tracto de entrada, la posicién de la banda mus-
cular obstructiva (que casi siempre es perpendicular a la
valva septal de la valvula tricuspide) y la dilatacién, o en
todo caso la ausencia de hipertrofia del tracto de salida
(figs. 4.32 y 4.33). El estudio ecocardiografico completo de
las restantes estructuras debe identificar cualquier malfor-
macion asociada (fig. 4.34) y las consecuencias hemodi-
namicas sobre la funcién cardiaca global, como signos de
interdependencia ventricular (p. ej., movimiento paraddjico
del septo interventricular y reduccion del flujo sistémico).
Cuando no hay estenosis valvular asociada, la valvula es
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normal y claramente visible. Esto es esencial para el diag- permite la vision transversal de la obstruccion para medir
noéstico diferencial con la EP, ya que estos pacientes son las dimensiones exactas del defecto (fig. 4.35).

frecuentemente remitidos para un examen ecocardiogra- El estudio Doppler debe centrarse en la identificacion y
fico con sospecha de EP. El estudio ecocardiografico 3D medicion del gradiente a través de la obstruccion y del DSV,

FIGURA 4.32. Dos patrones anatémicos diferentes de ventriculo derecho de doble camara. a) Golden Retriever hembra de 6 meses. La flecha
indica una obstruccién medioventricular muscular perpendicular al anillo trictspide. b) Setter Inglés macho de 1 afio. En este caso, la obstruccion
medioventricular esta formada por tejido fibromuscular redundante que afecta a la trabécula marginal y a la valva anterior de la vélvula trictspide
displasica. La localizacién de la obstruccion estéa definida por el area de convergencia del flujo en la imagen Doppler color (flecha blanca). El flujo
regurgitante debido a la displasia valvular (flecha roja) puede verse en el lateral. En ambos casos, el tracto de salida del ventriculo derecho esta
visiblemente dilatado tras la obstruccion.

FIGURA 4.33. Muestra patologica del paciente de la figura 4.32b. a) Tracto de entrada del ventriculo derecho, vista caudal derecha. Displasia
grave de la valvula trictspide. 1, valva septal; 2, valva angular con agenesia de las cuerdas tendinosas; 3, valva parietal con agenesia parcial de
las cuerdas tendinosas; 4, dos musculos papilares parietales; 5, hipertrofia muscular grave de la trabécula septomarginal; 6, dilatacion grave de
la auricula derecha; flecha blanca, seno coronario con vélvula de Tebesio rudimentaria (hallazgo ocasional). b) Tracto de entrada del ventriculo
derecho, vista craneal e inferior. 1, fuerte hipertrofia muscular de la trabécula septomarginal; 2, fuerte componente del musculo parietal de la
valvula tricuspide con insercién en la pared libre; 3, valva parietal de la valvula tricUspide; flecha roja, tracto de salida ventricular derecho.
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y del gradiente de regurgitacion trictspide. Aparte de estos
parametros esenciales, deben estudiarse todos los demas
flujos para descartar cualquier otra malformacion asociada.
En algunos casos, la alineacion del cursor del Doppler con-
tinuo con el flujo a través de la obstruccion es dificil y se
obtiene mejor desde la proyeccion paraesternal derecha.
Una caracteristica patognomanica de este flujo es el gra-
diente diastdlico resultante de la estenosis fija (fig. 4.36). La
velocidad pico de la regurgitacion trictspide refleja la pre-
sion en la camara proximal, por lo que debe tener un valor

Enfermedades congénitas del corazon derecho

similar al medido a través de la obstruccion, mientras que
el gradiente a través del DSV esta influido por la presion en
la camara proximal y disminuye a medida que aumenta la
gravedad de la obstruccion. El flujo a través de la valvula pul-
monar debe estudiarse para un diagnéstico diferencial defini-
tivo con la EP y para excluir una posible asociacion de ambas
enfermedades. Para una mejor visualizacion del flujo trans-
valvular y para evitar alteraciones del flujo a través de la obs-
truccion, se debe obtener una alineacion adecuada y mapear
el area antes y después de la valvula con Doppler pulsado.

FIGURA 4.34. Perro macho
mestizo de 9 afios con ventriculo
derecho de doble camara (VDDC).
Ecocardiograma Doppler color
obtenido desde una ventana
paraesternal derecha de eje corto
que muestra una obstruccion situada
distalmente al defecto del septo
ventricular (CIV) perimembranoso
restrictivo. Obsérvese la dilatacion
del tracto de salida del ventriculo
derecho (TSVD).

FIGURA 4.35. Imagen 3D ampliada de la obstruccién medioventricular de un perro con ventriculo derecho de doble camara. a) AD, auricula
derecha; ADD, auricula derecha distal; ADP, auricula derecha proximal; APP, arteria pulmonar principal; VP, valvula pulmonar. b) Medicion del defecto.
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FIGURA 4.36. a) Flujo a través de la obstruccién medioventricular hacia la sonda, registrado con Doppler continuo en la proyeccién paraesternal
derecha. b) Flujo a través de la obstruccion medioventricular al alejarse de la sonda, registrado en la proyeccion paraesternal izquierda. En la fase
diastélica, el aumento de la velocidad de flujo resultante de la estenosis fija se observa tanto en la diastole temprana como en la tardia.

TRATAMIENTO

La cirugia esta indicada en casos de obstruccion grave
y su objetivo es reducir el gradiente medioventricular. Se
han publicado estudios sobre el procedimiento quirdrgico
tanto en perros como en gatos, con tasas de superviven-
cia mas allad de los 30 dias posoperatorios del 71 % en
perros (14 casos) y del 67 % en gatos (3 casos). El pro-
cedimiento quirdrgico puede realizarse con un abordaje
transauricular o a través de una ventriculostomia derecha
(fig. 4.37) y exige un baipas cardiopulmonar. La dilatacion

intervencionista con un solo balén ha dado malos resulta-
dos. Cuando la obstruccion esta formada predominante-
mente por tejido fibroso, debe realizarse un procedimiento
intervencionista de dilatacion percutanea, inicialmente
mediante dilatacién con un baldén de corte seguida de dila-
tacion con balén de alta presion. Sin embargo, si la obs-
truccioén esta formada principalmente por tejido muscular,
la reestenosis sera inevitable con este procedimiento y la
cirugia sera la Unica opcion.

FIGURA 4.37. a) Ventriculostomia derecha proximal a la obstruccién medioventricular de un perro con ventriculo derecho de doble camara.
b) Cierre de la ventriculostomia con un injerto en parche.
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DISPLASIA TRICUSPIDE

La DT en perros y gatos incluye diversas anomalias estruc-
turales del aparato valvular y subvalvular, incluidas las cuer-
das tendinosas y los musculos papilares. Estas diferentes
anomalias anatémicas pueden dar lugar a diferentes perfi-
les funcionales y hemodinamicos. El tipo més frecuente de
DT consiste en un grado variable de insuficiencia valvular
tanto en perros como en gatos. A veces se encuentra un
grado variable de estenosis, sobre todo en las formas gra-
ves de DT. La atresia tricUspide es una forma extrema de
estenosis de la vélvula trictspide y es muy rara en anima-
les. En los pacientes en los que se diagnostica se asocia
con hipoplasia ventricular derecha y otras anomalias que
favorecen el flujo sanguineo a la circulacion pulmonar, pro-
longando asi la supervivencia del paciente.

Tanto en perros como en gatos, la DT puede compartir

algunas caracteristicas con la anomalia descrita por Wil-

helm Ebstein en 1866 en un hombre joven. Esta anomalia
se caracteriza por un fallo en la delaminacién de las valvas

trictspides con el consiguiente desplazamiento apical y

posterior del anillo funcional, dilatacién de la porcion «atria-

lizada» del VD, redundancia y movimiento restringido de
las valvas y las cuerdas tendinosas, y dilatacion de la unién
auriculoventricular derecha (verdadero anillo trictspide).

Las variaciones de estas anomalias anatdmicas permitieron

a Alain Carpentier en 1988 clasificar la patologia en cuatro

clases segln la gravedad:

m Tipo A: el volumen del VD verdadero es adecuado.

m Tipo B: existe un gran componente atrializado del VD,
pero la valva anterior de la valvula triclspide se mueve
libremente.

m Tipo C: la valva anterior esté gravemente restringida en
su movimiento y puede causar una obstruccion signifi-
cativa del TSVD.

m Tipo D: existe una atrializacion casi completa del ventri-
culo excepto un pequefio componente infundibular.

En perros y gatos, las caracteristicas anatémicas de la
DT a veces se parecen a las de la anomalia de Ebstein de
tipo A 0 B e incluso a las de las formas mas graves. Sin
embargo, las caracteristicas anatémicas de la DT son muy
diferentes en ambas especies, y es imposible encajar todos
los casos en la clasificacion de Carpentier.

En perros y gatos, asi como en humanos, el término uti-
lizado para describir las anomalias congénitas de la valvula
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tricUspide es «displasia triclspide». «<Anomalia de Ebstein»
solo debe utilizarse para referirse a pacientes con una luxa-
cion distal demostrada del anillo trictspide. En humanos,
en el 15 % de los casos de anomalia de Ebstein se han
descrito anomalias de preexcitacion, taquicardia supra-
ventricular recurrente, taquicardia de complejo ancho no
definida y sincope debido a la via de conduccién accesoria.
Estas complicaciones arritmicas se han descrito en Labra-
dores, con una incidencia menor que en humanos.

EPIDEMIOLOGIA

La DT se ha diagnosticado en muchas razas caninas y es
mas frecuente en perros de razas medianas y grandes. El
fenotipo mas frecuente se caracteriza por una malformacion
de las valvas, con un grado variable de insuficiencia. La pre-
valencia de la malformacion en las distintas razas también
varia en funcion de la poblacion total y de la volatilidad de
la raza en cada pais. Los estudios de poblacién han identi-
ficado una predisposicion particular a la DT en el Labrador
Retriever, el Border Collie y el Dogo de Burdeos. La mayor
prevalencia de la enfermedad en todo el mundo se da en
el Labrador Retriever. En esta raza, la DT se ha relacio-
nado con el cromosoma 9 mediante estudios de genética
molecular. Los autores han diagnosticado DT en 95 perros,
90 de los cuales presentaban insuficiencia valvular predo-
minante y solo 5 estenosis predominante. De los 90 casos
de insuficiencia valvular, 49 eran machos y 41 hembras.
Las razas mas representadas fueron el Labrador Retrie-
ver (21), el Golden Retriever (14), el Boxer (13) y el Pastor
Aleman (9). En 71 casos, la insuficiencia de la vélvula tri-
cuspide era la Unica anomalia estructural y funcional, mien-
tras que la enfermedad asociada mas frecuentemente era
la EP (9 casos), que casi siempre presentaba caracteres de
tipo B con hipoplasia anular pulmonar grave. La DT se aso-
ci6 a una EAS en 6 casos, y a un CTD en 2 casos. En 1 caso
(un Labrador Retriever), la DT se asoci6 a una taquicardia
ortodrémica reciproca causada por una via de conduccion
accesoria. De los 5 Unicos casos de estenosis de la valvula
tricuspide predominante, 3 eran formas aisladas de DT,
1 estaba asociada a estenosis de la valvula mitraly 1 a CTD.
Los autores han diagnosticado DT en solo 15 gatos, 9 de los
cuales eran machos y 6 hembras, todos con un fenotipo de
insuficiencia trictspide aislada.

PATOLOGIA

Las valvas de la valvula tricuspide se desarrollan por igual a
partir de los tejidos del cojinete endocardico y del miocardio.
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Las valvas y el aparato tensor de las vélvulas auriculoventri-
culares se forman por un proceso de delaminacion de las
capas internas de la zona de entrada de los ventriculos.
Cualquier alteracion de este proceso puede dar lugar a
multiples aspectos de la DT, como anomalias morfolégicas
del aparato valvular (valvas) y del aparato subvalvular (cuer-
das tendinosas y musculos papilares). Las valvas pueden
estar engrosadas, tipo en palillo de tambor, acortadas, alar-
gadas o fusionadas. Mientras que la valva septal suele estar
unida al septo por cuerdas tendinosas hipoplasicas, la valva
parietal suele ser alargada. Los musculos papilares pueden
estar acortados, alargados, fusionados o directamente uni-
dos a las valvas (fig. 4.38). La DT puede incluir una hipertro-
fia muscular grave de la estructura subvalvular (p. €]., banda
moderadora y musculo parietal) que causa la obliteracion
parcial de la entrada del VD. Esto puede observarse en casos

de insuficiencia valvular, pero es mas frecuente en pacien-
tes con estenosis de la valvula trictspide. En estos casos, la
valvula fusionada aparece como una membrana perforada y
el anillo funcional esta desplazado ventralmente (fig. 4.39).

FISIOPATOLOGIA Y EVOLUCION
NATURAL

En la DT con insuficiencia valvular predominante, la tasa
de regurgitacion es directamente proporcional al érea de
no coaptacion de las valvas. Este indice de regurgitacion
determina, por un lado, la sobrecarga de volumen tanto en
la auricula como en el ventriculo derechos y, por otro, la
reduccion del flujo anterégrado hacia la arteria pulmonar.
La reduccion del flujo anterégrado hacia la arteria pulmo-
nar rara vez es significativa; desde el punto de vista de los
signos clinicos, puede acabar provocando una reduccion

FIGURA 4.38. a), b) y c) Hallazgos anatémicos en un Pastor Alemén de 12 afios con displasia tricuspide con insuficiencia valvular moderada/
grave. a) Vista lateral, obsérvese la dilatacion grave de la auricula y el ventriculo derechos que aumentan el diametro transversal del corazon.

b) Vista de la valva septal y c) vista de la valva parietal con hipoplasia grave de las cuerdas tendinosas (flechas). d), e) y f) Hallazgos anatémicos

en un gato doméstico de pelo corto de 1 afio con displasia trictspide grave similar a la anomalia de Ebstein de tipo D. d) La linea blanca delimita
aproximadamente la zona atrializada del ventriculo derecho. e) Seccién longitudinal del corazén que muestra el fallo de delaminacion, con el tejido
endocardico adherido en su mayor parte a las paredes del tracto de entrada sin haber formado un aparato valvular adecuado. f) Detalles del aparato
valvular tricUspide visto dorsalmente. 1, agenesia de la valva septal trictspide; 2, hipoplasia de la valva angular; 3, valva parietal; A, fosa oval.
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de la tolerancia al ejercicio. Como es sabido, el VD tiene un
excelente grado de tolerancia a la sobrecarga de volumen;
en la insuficiencia de la valvula tricUspide, la sobrecarga se
hace mas evidente a nivel de la auricula derecha y de la
denominada porcién atrializada del VD, que solo es identi-
ficable en los casos mas graves. Esta dilatacion incrementa
la reserva de precarga y ayuda a mantener el volumen sis-
télico anterdgrado, pero también dilata el anillo trictspide,
aumentando asi el volumen regurgitante. El grado de adap-
tacion a estas condiciones de sobrecarga es muy variable
y no solo depende del indice de regurgitacion, sino tam-
bién de la distensibilidad de las estructuras cardiacas dere-
chas de cada paciente. Una vez que el VD ha alcanzado el
limite de su reserva de precarga, aumenta la presion en la
auricula derecha y en las venas sistémicas. Esto dificulta
el retorno venoso y conduce a un cuadro clinico de insu-
ficiencia cardiaca derecha, con hepatoesplenomegalia y
ascitis. En los casos complicados por arritmias supraventri-
culares de alta frecuencia cardiaca y persistentes causadas
por vias de conduccién anormales, los pacientes pueden
desarrollar una cardiomiopatia inducida por taquicardia. La
aparicion de fibrilacion auricular con alta penetrancia ven-
tricular puede empeorar la funcién diastélica del VD y el
estado clinico del paciente. En los casos de estenosis de
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la valvula trictspide predominante, la sobrecarga de volu-
men solo afecta a la auricula derecha, y el aumento de la
presion auricular derecha dependeréa de la distensibilidad
auricular y del tamafio de la zona estendtica, mientras que
el VD seguira siendo de tamafio normal o reducido.

La evolucion natural de la DT es variable. Los perros o
gatos con DT leve permanecen asintomaticos de por vida,
pero esto es un problema si no se realiza un cribado pre-
ciso de la raza para excluir de la reproduccion a los porta-
dores fenotipicos de la enfermedad, ya que estos perros
contribuyen a la propagacion genética de la enfermedad.

En la DT, la edad de aparicion de los signos clinicos de
insuficiencia cardiaca derecha y su gravedad estan rela-
cionadas con la gravedad de la lesion vy, por tanto, con los
cambios hemodinamicos resultantes. Una vez que se esta-
blecen los signos clinicos de insuficiencia cardiaca dere-
cha, la afeccién se vuelve pronto resistente al tratamiento
médico y la esperanza de vida de estos pacientes se ve
limitada. Ademas de la gravedad de la anomalia estruc-
tural, hay muchos factores que pueden afectar a los sig-
nos clinicos y a la esperanza de vida de los animales con
DT. No existen estudios clinicos sobre la evolucién natural
de esta enfermedad; sin embargo, segun la experiencia
de los autores, los animales afectados pueden tener una

FIGURA 4.39. Corazon de un Dogo de Burdeos macho de 1 afio con displasia trictispide. a) Corte longitudinal que muestra una dilatacion
grave de la auricula derecha (*) y una localizacion apical anormal del plano de la valvula trictispide causada por una presion elevada en la auricula
derecha, pero con una insercién normal del anillo (flechas blancas). También se observa una pequefia comunicacion (flecha roja). b) Vista frontal
desde la auricula derecha, donde la valvula trictspide se ve como un diafragma estendtico.
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esperanza de vida normal sin signos clinicos, incluso con
alteraciones estructurales graves. En algunos perros, la
reduccién de la actividad fisica y el tratamiento médico con
farmacos vasodilatadores y diuréticos pueden reducir pro-
bablemente la sobrecarga de volumen y el estrés cronico
de la pared, manteniendo las presiones de llenado del lado
derecho dentro de unos valores que no daran lugar a los
signos clinicos de la insuficiencia cardiaca derecha.

ANAMNESIS Y EXPLORACION CLINICA
Si los signos de insuficiencia cardiaca derecha aiin no son
evidentes, la anamnesis no aporta informacién importante.
En algunos casos puede referirse cierto grado de fatiga. Si
se sefialan signos cardiacos no relacionados con la insu-
ficiencia cardiaca derecha, como episodios sincopales, es
aconsejable buscar otras patologias asociadas.

El hallazgo més frecuente en la auscultacion es un soplo
sistélico de intensidad variable, por lo general de 1 a 4/6, que
es mas intenso en el hemitérax derecho. Este es el Unico
hallazgo clinico en animales asintomaticos. En los pacien-
tes con estenosis predominante, el soplo sistélico es menos
audible, pero se reconoce un soplo diastélico si la frecuencia
cardiaca no es demasiado rapida. En casos muy leves, la
regurgitacion minima puede no generar un soplo audible. En
los casos complicados por taquiarritmias, los hallazgos aus-
cultatorios estan principalmente condicionados por estas.

Solo cuando la gravedad de la regurgitacion tricUspide o
de la estenosis conduce a un aumento cronico y excesivo
de la presion venosa central se hacen evidentes los signos
clinicos de insuficiencia cardiaca derecha. El cuadro clinico
esta dominado por la ascitis; a veces puede asociarse un
derrame pleural, aunque es poco frecuente.

ELECTROCARDIOGRAFIA

El ECG es anormal en la mayoria de los casos; puede mos-
trar ondas P altas y anchas debido a la dilatacion de la
auricula derecha, asi como blogueo completo o incompleto
de rama derecha. Las ondas R en las derivaciones V1 y V2
son pequefias. El patron QRS fragmentado con morfo-
logia Rr’ es el resultado de alteraciones de la conduccion
infrahisiana (fig. 4.40).

Las taquiarritmias paroxisticas se deben a la conduccion
anterégrada y retrégrada tipica a través de vias accesorias
auriculoventriculares de conduccién rapida situadas alre-
dedor del orificio de la valvula tricispide malformada. Es
necesario un estudio electrofisiolégico para identificar y tra-
tar estas vias accesorias.

En fases avanzadas de la enfermedad —cuando la auri-
cula derecha esta muy dilatada— puede aparecer fibrilacion
auricular, que suele tener una penetrancia ventricular nota-
blemente alta, lo que provoca una rapida disminucion de la
funcién cardiaca.

RADIOGRAFIA

Al igual que ocurre con otras cardiopatias, las radiografias
reflejan los cambios anatémicos y hemodinamicos debidos
a la fisiopatologia de la enfermedad. Por tanto, los signos
radiograficos son Utiles para una evaluacion semicuantita-
tiva de la gravedad de los cambios en la forma y la fun-
cion del corazon y la circulacion pulmonar. Las radiografias
laterales y ventrodorsales muestran hipoperfusion generali-
zada de los pulmones, con arterias pulmonares pequefias
que contrastan con la dilatacion de la vena cava caudal,
que puede verse en las proyecciones laterales (fig. 4.41).
La silueta cardiaca presenta una morfologia tipica, con un
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FIGURA 4.40. Electrocardiograma de un Golden Retriever de 1 afio. Desviacion del eje eléctrico hacia la derecha en el plano frontal, con

ondas S profundas en las derivaciones precordiales izquierdas.
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didmetro transversal muy aumentado en comparacion con
su longitud debido a la dilatacion grave de la auricula 'y ore-
juela derechas. Este aspecto es a veces tan extremo que la
silueta cardiaca en estos pacientes puede asemejarse a la
observada en casos de derrame pericardico (video 4.12).

ECOCARDIOGRAFIA

La vélvula trictspide se visualiza bien en las proyecciones
paraesternal derecha de eje largo (fig. 4.42) y de eje corto
(fig. 4.43) y en la proyeccion paraesternal izquierda apical
de cuatro camaras optimizada para el VD (fig. 4.44). La
localizacion real del anillo trictspide puede determinarse en
estas proyecciones identificando la insercion de las valvas
en él. En muchos casos, la dilataciéon auriculoventricular, el
acortamiento de las cuerdas tendinosas y la morfologia de
las valvas pueden asemejarse a un desplazamiento apical
de esta estructura anatébmica, que se clasificaria como un
caso de anomalia de Ebstein. Sin embargo, como se ha
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explicado anteriormente, este tipo es poco frecuente en ani-
males. En los casos de estenosis de la valvula tricUspide,
sera posible reconocer el abombamiento diastolico de la
valvula (fig. 4.45), que a veces esta formado por una Unica
estructura valvular perforada entre la auricula y el VD, con
cuerdas tendinosas hipoplésicas no funcionales o incluso
ausentes. La auricula derecha esta siempre agrandada y, en
casos de insuficiencia grave, la sobrecarga de volumen del
VD provoca un movimiento diastolico paradéjico del septo
interventricular (fig. 4.46). El examen 2D debe completarse
con el estudio de todas las demas estructuras anatémicas
en busca de posibles patologias asociadas (video 4.13).

El52m

VIDEO 4.12. Puntos de referencia
anatémicos en las radiografias ventrodorsales
de un Labrador sano y un Labrador con
displasia tricuspidea grave.

FIGURA 4.41.
Radiografias toracicas
de dos perros con
displasia de la valvula
tricuspide que
muestran dilatacion
moderada (a, b)

y grave (c, d)

de la auricula
derecha (flechas).
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FIGURA 4.42. Proyeccion ecocardiogréfica paraesternal derecha de eje largo de dos perros. a) Engrosamiento de las valvas tricispides con
coaptacion leve y flujo regurgitante leve. b) Dilatacion ventricular derecha, valvas cortas, defectos graves de coaptacion y gran flujo regurgitante.
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FIGURA 4.43. Proyecciones bidimensionales y tridimensionales de eje corto de la valvula tricispide (flecha blanca) de una hembra de Boxer de
5 meses. a) y b) Diastole. c) y d) Sistole. Displasia trictispide con hipoplasia de las cuerdas tendinosas y de las valvas valvulares que provoca una
gran falta de coaptacion de los bordes valvulares.
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FIGURA 4.44. Proyeccion apical paraesternal izquierda de un Labrador macho de 6 meses con displasia tricUspide grave. a) La banda
moderadora (flecha) puede verse en diastole. b) Obsérvese la grave falta de coaptacion de las valvas en sistole.

Los estudios Doppler espectral y color son extrema-
damente sensibles y especificos para el diagnéstico de
la DT. En caso de insuficiencia, puede realizarse una eva-
luaciéon semicuantitativa de la regurgitacion con Doppler
color basada en el tamafio del chorro de color en la auri-
cula derecha. En la insuficiencia, el perfil del flujo regurgi-
tante muestra siempre una morfologia de hoja de cuchillo
con una aceleracion rapida, indicativa de una buena funcién
sistélica del VD, y una fase de desaceleracion mas lenta.
La velocidad pico nunca es superior a 3,5 m/s (fig. 4.47).

FIGURA 4.45. Ecocardiograma de

una hembra de Labrador de 4 afios.
Proyeccién de eje corto fuera del eje de la
base del corazén para examinar la valvula
tricspide. La flecha blanca indica un
abombamiento diastélico de la valvula,
mientras que el flujo en color muestra

un aumento de la velocidad diastdlica
compatible con una estenosis de la
valvula tricuspide.

En la estenosis, la gravedad de la enfermedad no solo puede
evaluarse con el Doppler color, sino también y mas particu-
larmente con el Doppler continuo, midiendo los gradientes
maximo y medio y el tiempo de hemipresion del flujo anterd-
grado, que refleja la gravedad de la estenosis (fig. 4.48).

El diagnostico y la estadificacion de la gravedad de la
enfermedad se realizan facilmente mediante ecocardio-
grafia en los casos moderados y graves. Sin embargo,
el uso de la ecocardiografia en el cribado de razas es
mucho mas complejo y controvertido. En el cribado de
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FIGURA 4.46. Ecocardiograma

en modo M de eje corto paraesternal
derecho de una hembra de Pastor
Aleman de 11 afios. Se observa un
movimiento paraddjico septal diastolico
en la diastole tardia simultaneo a la
contraccién auricular (flechas blancas).
El trazado en modo M de la vélvula
trictspide proporciona una medida
adicional de la separacion entre las valvas
trictspides displasicas durante toda la
sistole (flechas de doble punta).

razas, la identificacion de la regurgitacion tricuspide leve
depende mucho de la calidad del equipo y de los ajustes
VIDEO 4.13. Displasia tricuspide y defecto del utilizados. Ademas, en ausencia de alteraciones morfo-
septo auricular de tipo ostium secundumen un l6gicas de la valvula, la regurgitacion trictspide leve es
Pastor Aleman de 5 afios. un hallazgo frecuente en animales sanos, incluso cuando
esta presente en todos los latidos y no varia con la res-
piracion. Por tanto, tal hallazgo no debe considerarse
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FIGURA 4.47. a) Imagen Doppler color de una hembra de Boxer de 5 meses, obtenida mediante la proyeccion paraesternal apical izquierda,
que muestra regurgitacion triclspide masiva. b) Doppler continuo del flujo de regurgitacion trictspide. La velocidad del flujo regurgitante sugiere
una presion sistélica normal en el ventriculo derecho y en la circulacion pulmonar. La fase de aceleracion rapida indica una buena funcion sistélica
del ventriculo derecho, mientras que la velocidad de desaceleracién mas lenta es indicativa de un aumento de la presion en la auricula izquierda.
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suficiente para el diagndéstico de DT, que requiere la
identificacion de alteraciones morfolégicas del aparato
valvular, como falta de coaptacion, hipoplasia de las
cuerdas tendinosas o irregularidad de las valvas en forma
y movimiento.

TRATAMIENTO

En la DT, el tratamiento médico permite paliar ade-
cuadamente la afeccion. En pacientes con DT leve, la
ausencia de remodelado auriculoventricular indica que
no hay sobrecarga volumétrica y, por tanto, que el tra-
tamiento médico seria inutil. En los pacientes con dila-
tacion auriculoventricular, el uso de farmacos vasodila-
tadores (IECA) y diuréticos puede reducir la sobrecarga
de volumen y retrasar la aparicioén de la insuficiencia
cardiaca congestiva derecha. En estos pacientes debe
afiadirse espironolactona al tratamiento diurético, ya que
la congestion hepatica crénica puede ralentizar el meta-
bolismo de la aldosterona y aumentar asi la retenciéon de
agua. Una vez que los animales afectados desarrollan
ascitis, puede utilizarse furosemida u otros diuréticos de
asa a dosis maximas. Sin embargo, con frecuencia se
requiere una paracentesis evacuadora. Las taquiarritmias
deberan tratarse con ablacién de las vias de conduccion
anormales o con tratamientos antiarritmicos especifi-
cos. En caso de fibrilacién auricular crénica, el uso de
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FIGURA 4.48. Imagen Doppler
continuo del flujo de la valvula trictspide.
El perfil de flujo indica un gradiente de
presion elevado durante toda la diastole
con un aumento tras la contraccion
auricular (onda A).

digoxina en asociacion con diltiazem es Util para contro-
lar la frecuencia cardiaca.

En animales con estenosis de la vélvula tricuspide, la
valvuloplastia percutanea es un procedimiento relativa-
mente sencillo y puede ser muy eficaz. Sin embargo, el
resultado del procedimiento esta fuertemente influenciado
por la anatomia de las estructuras subyacentes a la valvula.
La evaluacion del paciente antes del procedimiento debe
incluir un estudio ecocardiografico 3D preciso de la valvula.
En algunas morfologias, como en la estenosis de doble
orificio, la dilataciéon por fusion de los dos orificios puede
causar un empeoramiento de la insuficiencia, que se pro-
ducira después del procedimiento. Los factores prondsticos
negativos son la hipoplasia ventricular derecha y el engro-
samiento excesivo de las cuerdas tendinosas y de la banda
moderadora, que suelen asociarse a los casos mas graves
de estenosis de la véalvula trictspide.

Se estéa investigando el uso de diversos dispositivos per-
cutéaneos para la insuficiencia de la valvula trictspide en
humanos. En la actualidad, estos dispositivos no pueden
utilizarse en perros debido a su tamafio y a su coste, aun
notablemente elevado. En casos cuidadosamente seleccio-
nados, la anuloplastia tricUspide quirdrgica mediante bai-
pas cardiopulmonar con reparacion de la valvula o coloca-
cién de una protesis valvular bioldgica ha demostrado ser
una opcion terapéutica eficaz.
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PERSISTENCIA DE LA
VALVULA DERECHA
DEL SENO VENOSO

Durante el desarrollo embrionario, el seno venoso sirve de
depobsito que recibe sangre venosa de las venas cardina-
les derecha e izquierda y drena en la auricula primitiva. El
seno venoso Y la auricula primitiva estan conectados por el
orificio sinoauricular, que esta flanqueado por dos pliegues
valvulares. Mas tarde, durante la cardiogénesis embriona-
ria, la valvula derecha crece y divide parcialmente la auri-
cula derecha y permite la redireccion de la sangre oxige-
nada de la vena cava caudal a través del foramen oval y
después a la auricula izquierda.

A medida que el corazdn se desarrolla, la valvula del
seno venoso derecho involuciona y permite el desarrollo de
la auricula derecha; la porcién craneal de la valvula perma-
nece como cresta terminal, mientras que la porcién caudal
se divide en la valvula de la vena cava caudal, o vélvula de
Eustaquio (VE), y la valvula del seno, o valvula de Tebe-
sio (VT). La valvula del seno venoso izquierdo se fusiona
con el septum secundum.

La persistencia de la valvula derecha del seno venoso en
diversos grados constituye un caso de restos embrionarios.
Aunque solo pueden dificultar las exploraciones cardiovas-
culares por imagen, a veces también son el sustrato anat6-
mico de un sindrome de flujo venoso obstructivo de la vena
cava caudal.

En la literatura médica humana se han descrito cuatro
variantes anatdémicas fundamentales de la persistencia de
la vélvula sinusal derecha:

1. Cor triatriatum dexter (CTD).

2. Red de Chiari.

3. Persistencia de la VE.

4. Persistencia de la VT (video 4.14).

EI CTD es la forma maés grave, con los restos de la val-
vula del seno venoso derecho formando una membrana
ancha que divide la auricula derecha en dos camaras: una

VIDEO 4.14.
Restos embriolégicos del
Seno venoso.
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camara proximal que suele recibir el flujo sanguineo de las
venas cavas y el seno coronario (SC), y una camara distal
donde se encuentran la auricula derecha y la valvula tricUs-
pide (fig. 4.49). En humanos, se han descrito varios feno-
tipos en funcion del grado de persistencia valvular, la posi-
cién de las venas cavas y el SC, y el grado de obstruccién
del flujo anterégrado hacia la auricula distal. Estos ultimos,
junto con la cantidad de sangre venosa procedente de la
vena cava caudal y dirigida a la auricula izquierda a través
del foramen oval permeable determinan los signos clinicos.
El CTD se asocia a menudo con otras cardiopatias con-
génitas derechas. Las asociaciones més frecuentes incluyen
la DT (en la mayoria de los casos con estenosis predomi-
nante) y la estenosis de la valvula pulmonar con hipopla-
sia anular grave (fig. 4.50). En esta secuencia de malfor-
maciones, es probable que la malformacion proximal sea
de alguna manera la causa de la malformacion distal. Debe
tenerse en cuenta que la hemodinamica durante la car-
diogénesis embrionaria contribuye, junto con la genética,
al desarrollo de las estructuras anatdmicas. Dado que una
valvula del seno venoso derecho persistente reduce el flujo
a determinadas estructuras, puede contribuir a su subde-
sarrollo. Seglin la experiencia de los autores, en la mayoria
de los casos de CTD asociada a DT y estenosis de la valvula
pulmonar también se pueden encontrar varias fistulas arte-
riovenosas. Esto también ocurre en otras cardiopatias con-
génitas con flujo pulmonar reducido, por lo que la funcién
de estas fistulas puede ser la de compensar la hipoperfu-
sion pulmonar. Sin embargo, el transporte de sangre arte-
rial es ineficaz para mejorar la oxigenacion de la sangre y
provoca un desbordamiento hacia la circulacion pulmonar,
lo que da lugar a una sobrecarga del volumen ventricular
izquierdo, a veces comparable a la de un CAP (fig. 4.51).
La red de Chiari es una red reticulada de fibras que se
originan en la VE o la VT y conectan con otras porciones de
la auricula derecha. Es un remanente de la vélvula dere-
cha del seno venoso y del septum spurium. En humanos
se asocia con frecuencia a la persistencia del foramen oval
y a aneurismas del septo interauricular. Aungque no puede
obstruir el flujo sanguineo, puede ser un obstaculo durante
los procedimientos de cateterismo cardiaco. Segun algunos
investigadores, podria ser un factor predisponente para la
formacion de trombos o un lugar de origen de neoplasias
cardiacas. La observacion de la red de Chiari en perros es
extremadamente rara, pero este defecto puede pasar des-
apercibido en algunos pacientes, ya que no provoca sig-
nos clinicos. No es facilmente identificable con ETT, pero
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FIGURA 4.49. Proyeccion paraesternal
derecha de cuatro camaras de

un Whippet macho de 1 afio que
muestra la auricula izquierda (Al), el
septo interauricular (SIA), la auricula
derecha (AD) proximal, el remanente

de la valvula derecha del seno venoso
(cor triatriatum dexter, CTD) y la auricula
derecha distal.

Estenosis trictspide

AD distal

FIGURA 4.50. a) Proyeccion paraesternal derecha de cuatro cdmaras de un Labrador Retriever macho de 8 meses (mismo caso que en

fig. 4.51). Ademas de la estenosis triclspide, se observa hipoplasia del ventriculo derecho; el ventriculo izquierdo aparece dilatado debido a la
sobrecarga de volumen causada por los vasos colaterales sistémico-pulmonares. b) Proyeccién paraesternal craneal izquierdo del mismo paciente
de la figura 4.49. La flecha continua muestra el anillo pulmonar hipoplasico y la flecha discontinua el abombamiento sistélico de la valvula
pulmonar fusionada. AD, auricula derecha.

puede verse como un hallazgo incidental durante un exa- informes de casos esporadicos. A veces puede observarse

men de ETE. en la ecocardiografia y requiere un diagnéstico diferencial
La VE esté situada a la salida de la vena cava caudal en preciso con el CTD. En algunos casos puede formar un

la auricula derecha y presenta diversas variantes anatomi- tracto estendtico que ralentiza el flujo sanguineo de la vena

cas, muchas de las cuales carecen de significado patolé- cava caudal, produciendo asi signos de obstruccion.

gico. Se desconoce la prevalencia real de la VE en huma- La VT es el remanente de la vélvula derecha del seno

nos y tampoco hay datos epidemioldgicos en perros, solo venoso que cierra parcialmente el SC. Segln algunos
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FIGURA 4.51. Labrador Retriever macho de 8 meses con un sindrome obstructivo secuencial del corazén derecho. a) Vista de la auricula
izquierda que muestra el lado izquierdo de una comunicacion interauricular tipo ostium secundum (CIA 0S2). b) Vista del DSA OS2 desde

la auricula derecha. c) La eliminacion del techo de las auriculas pone de manifiesto la separacion entre las tres cavidades auriculares del cor
triatriatum dexter: la auricula izquierda (Al) y las dos cavidades de la auricula derecha (AD). La AD proximal, que recibe el flujo sanguineo de la
vena cava (VC) caudal, y la AD distal estan separadas por la valvula venosa persistente del seno derecho (flecha negra). La flecha blanca muestra
la comunicacion entre los dos compartimentos de la AD. d) Estenosis trictspide displasica grave. e) Hipoplasia grave de la arteria pulmonar
principal (flechas negras). f) Las flechas muestran los vasos colaterales que van de la aorta descendente a las arterias pulmonares. Ao, aorta.

autores, su funcion es proteger el SC de la regurgitacion
de sangre procedente de la auricula derecha durante la
contraccion auricular. Esta hipétesis esta respaldada por el
hecho de que los animales con una VT bien desarrollada
tienen un SC mas pequefio. La presencia de esta valvula
no tiene importancia patolégica, pero puede representar un
obstaculo en la cirugia cardiaca y en los estudios de electrofi-
siologia cuando es necesario introducir dispositivos en el SC.

DIAGNOSTICO

Cuando la obstruccién, ya sea debida a un CTD 0 a una VE
estendtica, provoca una interferencia grave con el flujo san-
guineo de la vena cava caudal, los principales signos clinicos
son hepatomegalia y ascitis. También se presenta cianosis
cuando la malformacion favorece el desvio del flujo sangui-
neo de la vena cava caudal hacia la auricula izquierda. En
estos pacientes, el ECG es normal y la dilatacion de la vena
cava caudal es el Unico signo evidente en las radiografias.
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El diagndstico definitivo se realiza con ETE o ETT, evaluando
la anatomia de la obstruccion y la estructura del septo inte-
rauricular. El diagnéstico diferencial entre el CTD y la VE se
basa en la identificacién ecografica de la membrana diviso-
ria, tipica del CTD, o de la VE, visible en la salida de la vena
cava caudal en la auricula derecha. Paradojicamente, el
diagnoéstico puede ser mas dificil cuando la VE se puede ver
en la ecografia, pero no causa obstruccion del flujo sangui-
neo. En estos casos es necesario identificar correctamente
todas las estructuras anatémicas observadas para estable-
cer un diagnostico preciso. En algunos pacientes, la ETE 3D
puede ser Util para evaluar la estructura de la valvula, mien-
tras que la ETT permite identificar la estenosis de la unién
cavoauricular debida a la VE cuando tal estrechamiento esta
presente. El punto de comunicacion entre las dos camaras
de la auricula derecha puede identificarse mediante Doppler
espectral y color, que también puede determinar el gradiente
de presion entre las dos camaras 0 en la unién cavoauricular.



Un ecocardiograma de contraste con solucion salina
agitada inyectada alternativamente en las venas que dre-
nan en las venas cavas craneales y caudales puede iden-
tificar la direccion del flujo sanguineo de cada vena en su
compartimento auricular correspondiente (video 4.15).

Otros métodos como la TC o la RM cardiaca pueden
aportar informacion Util sobre la anatomia de la malforma-
cion al identificar la division de la auricula derecha en el
CTD o la prominencia de la VE (fig. 4.52).

TRATAMIENTO

En las formas graves de CTD que requieren la extirpacion de
la membranay la reparacion del defecto auricular, el trata-
miento es quirdrgico. En la actualidad, independientemente
de que la obstruccion esté causada por un CTD o por una
VE persistente y obstructiva, el procedimiento intervencio-
nista suele ser eficaz, y en la mayoria de los casos una sim-
ple dilatacion con balén puede resolver adecuadamente la
obstruccion. En casos de estenosis estrechas con membra-
nas formadas por tejido fibroso resistente, puede ser nece-
saria una dilatacién secuencial, preferiblemente primero con
un baldén de corte y después con un baldn de alta presion.
Para la predilatacion con un baldn de corte, el diametro del

Estenosis

Enfermedades congénitas del corazon derecho

VIDEO 4.15. Cor triatriatum dexteren
E una perra mestiza de 9 meses.

VIDEO 4.16. Estenosis de la union
cavoauricular por persistencia de la
valvula de Eustaquio en un Labrador
macho de 2 afos.

segmento estendtico debe ser inferior al diametro del baldn.
A continuacion, deben utilizarse balones grandes, de apro-
ximadamente el mismo didmetro que la vena cava caudal
(video 4.15). Si esto no es suficiente o en los raros casos de
reestenosis, la colocacion de una endoprotesis es eficaz para
resolver completamente la estenosis (video 4.16). Una vez
resuelto el CTD, la circulacion se normaliza y los pacientes
tienen una calidad y esperanza de vida normales.

FIGURA 4.52. Imagenes de CT mostrando estenosis grave de la unién cavoauricular en una hembra de Labrador de 1 afo. a) Estenosis visible.
b) Diametro de la vena cava (VC) caudal antes de la estenosis. c) Diametro de la VC caudal en la parte mas estrecha de la estenosis.

155



Medicina cardiovascular en perrosy gatos

BIBLIOGRAFIA

ANDELFINGER G, WRiGHT KN, Lee HS et al. Canine tricuspid valve
malformation, a model of human Ebstein anomaly, maps to
dog chromosome 9. J Med Genet, 2003, 40(5):320-324.

ArAI'S, GrIFFITHS LG, Mawma K et al. Bioprosthesis valve repla-
cement in dogs with congenital tricuspid valve dysplasia:
technique and outcome. J Vet Cardiol, 2011, 13(2):91-99.

Bewanger C, GUNTHER-HARRINGTON CT, NisHiMURA S et al. High-
pressure balloon valvuloplasty for severe pulmonary valve
stenosis: a prospective observational pilot study in 25 dogs.
J Vet Cardiol, 2018, 20(2):115-122.

BorensteiN N, CHeTBOUL V, Passavin P et al. Successful trans-
catheter pulmonary valve implantation in a dog: first clinical
report. J Vet Cardiol, 2019, 26:10-18.

BrameiLLa PG, PoLu M, PrapeLl D et al. Epidemiological study
of congenital heart diseases in dogs: Prevalence, popularity,
and volatility throughout twenty years of clinical practice.
PLoS One, 2020, 27:15(7):¢0230160.

Bussapori C, LocateLll C. Echocardiographic Evaluation of
Congenital Cardiopathies Before and After Intervention. In:
Mabron E, CHeTBouL V, Bussapori C (eds.). Clinical Echo-
cardiography of the Dog and Cat, 2015, Elsevier Inc. pp.
323-342.

Bussapori C, AvBERGER C, LE Bosinnee G, Lomsarp CW. Guideli-
nes for the echocardiographic studies of suspected subaor-
tic and pulmonic stenosis. J Vet Cardiol, 2000, 2(2):15-22.

Bussapori C, DEMabroN E, SanTiLL RA, BoraareLL M. Balloon
valvuloplasty in 30 dogs with pulmonic stenosis: effect of
valve morphology and annular size on initial and 1-year
outcome. J Vet Intern Med, 2001, 15(6):553-558.

Bussabori C, DomenecH O, Longo A et al. Percutaneous cathe-
ter-based treatment of pulmonic stenosis and patent duc-
tus arteriosus in a dog. J Vet Cardiol, 2002, 4(2):29-34.

Bussabori C, PrapeLLr D, BoreareLLl M et al. Congenital heart
disease in boxer dogs: results of 6 years of breed screening.
Vet J, 2009, 181(2):187-192.

CAretTt M, Lorez BS, Boz E et al. Complications during
catheter-mediated patent ductus arteriosus closure and
pulmonary balloon valvuloplasty. J Small Anim Pract, 2019,
60(10):607-615.

EstrapA A, Moise NS, Ers HN et al. Prospective evalua-
tion of the balloon-to-annulus ratio for valvuloplasty in the
treatment of pulmonic stenosis in the dog. J Vet Intern
Med, 2006, 20(4):862-872.

EstraDA A, Moise NS, Renaup-FARRELL S. When, how and why
to perform a double ballooning technique for dogs with val-
vular pulmonic stenosis. J Vet Cardiol, 2005, 7(1):41-51.

156

FukusHiMa R, Tanaka R, Suzuki S et al. Epidemiological and
morphological studies of double-chambered right ventricle
in dogs. J Vet Med Sci, 2011, 73(10):1287-1293.

HoaLunp K, HacasTrom J, Bussapori C, Kvart C. A prospective
study of systolic ejection murmurs and left ventricular out-
flow tract in boxers. J Small Anim Pract, 2011, 52:11-17.

Hopper BJ, RicHARDSON JL, [RwiN PJ. Pulmonic stenosis in two
cats. Aust Vet J, 2004, 82(3):143-148.

Koie H, Kurotosl EN, Sakal T. Double-chambered right ventri-
cleinadog. J Vet Med Sci, 2000, 62(6):651-653.

LaBorDA-VIDAL P, Pepro B, Baker M et al. Use of ECG-gated
computed tomography, echocardiography and selective
angiography in five dogs with pulmonic stenosis and one
dog with pulmonic stenosis and aberrant coronary arteries.
J Vet Cardiol, 2016, 18(4):418-426.

Locatetl C, DomenecH O, Siva J et al. Independent predictors
of immediate and long-term resullts after pulmonary balloon
valvuloplasty in dogs. J Vet Cardiol, 2011, 13(1):21-30.

MeNeGAzz0 L, Bussapori C, CHiavegato D et al. The relevance
of echocardiography heart measures for breeding against
the risk of subaortic and pulmonic stenosis in Boxer dogs.
J Anim Sci, 2012, 90(2):419-428.

MoraL S, BaLLesTErRos E, HugUET M et al. Differential Diagno-
sis and Clinical Implications of Remnants of the Right
Valve of the Sinus Venosus. J Am Soc Echocardiogr, 2016,
29(3):183-194.

NAALON |, PrabeLLl D, Bussapori CM. Transesophageal echo-
cardiography to diagnose anomalous right coronary artery
type R2A in dogs. J Vet Cardiol, 2015, 17(4):262-270.

Onap DG, AvraHami A, WaNER T, Davip L. The occurrence and
suspected mode of inheritance of congenital subaortic ste-
nosis and tricuspid valve dysplasia in Dogue de Bordeaux
dogs. Vet J, 2013, 197(2):351-357.

Ouvera P, DomenecH O, Siva J et al. Retrospective review of
congenital heart disease in 976 dogs. J Vet Intern Med,
2011, 25(3):477-483.

Pocal M, Bussapori C. Common congenital heart disease in
dog from diagnosis to therapy. Part I: Pressure overload
diseases. Veterinaria, 2015, 29:7-19.

ScHrope DP, KereH WJ. Clinical and echocardiographic fin-
dings of pulmonary artery stenosis in seven cats. J Vet Car-
diol, 2007, 9(2):83-89.

SoenakoNo AA. Patent ductus arteriosus and pulmonic ste-
nosis in a dog: Treatment using an Amplatz canine duct
occluder device with concurrent balloon valvuloplasty. Can
Vet J, 2019, 60(11):1223-1226.



Sosa |, SwiFt ST, Jones AE et al. Stent angioplasty for treatment
of canine valvular pulmonic stenosis. J Vet Cardiol, 2019,
21:41-48.

StiEGER-VANEGAS SM, ScoLan KF, Rieop TW. Evaluation of
non-ECG and ECG-gated computed tomographic angiogra-
phy for three-dimensional printing of anomalous coronary
arteries in dogs with pulmonic stenosis. J Vet Cardiol. 2019,
26:39-50.

Tanaka R, HosHi K, SHimizu M et al. Surgical correction of cor
triatriatum dexter in a dog under extracorporeal circulation.
J Small Anim Pract, 2003, 44(8):370-373.

Toias AH, THomas WP, KittLeson MD, Kowmteseppe J. Cor tria-
triatum dexter in two dogs. J Am Vet Med Assoc, 1993,
202(2):285-290.

Enfermedades congénitas del corazon derecho

Treseper JR, Jung S. Balloon dilation of congenital supra-
valvular pulmonic stenosis in a dog. J Vet Sci, 2017,
18(1):111-114.

Visser LC, Scansen BA, ScHoser KE. Single left coronary ostium
and an anomalous prepulmonic right coronary artery in 2
dogs with congenital pulmonary valve stenosis. J Vet Car-
diol, 2013, 15(2):161-169.

Visser LC, Scansen BA, ScHoser KE, Bonagura JD. Echocardio-
graphic assessment of right ventricular systolic function in
conscious healthy dogs: repeatability and reference inter-
vals. J Vet Cardiol, 2015, 17(2):83-96.

157



	Página en blanco
	Página en blanco



