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con glutaraldehido previene la calcificaciéon segin
los reportes del grupo de Carpentier en las series de
pacientes que han tratado tanto valvulas adrtica como
mitrales. (1)

Duran y colaboradores presentaron una experien-
cia de seguimiento de 16 anos con una técnica de re-
construccién valvular adrtica con pericardio autélogo
embebido en glutaraldehido al 0,5% por 10 minutos;
utilizaban unos medidores plasticos para medir y mol-
dear el pericardio con el fin de conformar las nuevas
cuspides aérticas. (2)

A partir de estas experiencias iniciales, el grupo del
Dr. Ozaki desarroll6 y abri6é quizas una nueva oportu-
nidad para la realizaciéon de nuevas valvulas aérticas
con pericardio aut6logo, que constituye una opcién
terapéutica tentadora en algunos escenarios. Los re-
sultados presentados son muy alentadores en mas de
400 casos realizados con esta técnica, sin conversiones
a reemplazo protésico ni mortalidad hospitalaria de
causa cardiaca. (3) Esta técnica también ha sido apli-
cada en pacientes con valvulas aérticas unicispide,
bictspide y cuadrictspide. (4)

Teniendo como principal beneficio los buenos resul-
tados hemodinamicos a corto y mediano plazo, por las
caracteristicas de su confecciéon (19,8 + 10,2 mmHg 1
semana posterior a la cirugiay 13,8 = 3,7 mmHg a los
3,5 anos), con buena calidad de vida sin anticoagula-
cion. (3) Esta caracteristica es de relevante importancia
en pacientes bajo dialisis en los cuales la terapia diali-
tica puede conllevar a complicaciones. (5)

En este caso reportado, asi como en la experien-
cia de Ozaki, no se realiza la estabilizacién de anillo
interna o externa dado que son pacientes con anillos
normales, cabe la discusién si esto no tendra impac-
to en el seguimiento alejado como asi lo describiese
Lansac. (6) Los resultados a largo plazo se veran en
un futuro.
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Estenosis valvular pulmonar grave como
manifestacion vascular de enfermedad de Von
Recklinghausen en la edad adulta

La neurofibromatosis tipo 1 (NF1), conocida como
enfermedad de Von Recklinghausen, constituye el
sindrome neurocutdaneo mas frecuente, que afecta,
aproximadamente, a 1 de cada 3300 infantes. Pese
a que los hallazgos mas habituales y caracteristicos
son las manchas café con leche y los neurofibromas
cutaneos, su caricter multisistémico puede conducir
a manifestaciones clinicas diversas. (1, 2)

Dentro de las alteraciones cardiovasculares se han
reportado hipertension arterial sistémica y pulmonar,
estenosis de la arteria renal, enfermedades cardiacas
congénitas, miocardiopatia hipertréfica, y menos fre-
cuentemente feocromocitoma. En un registro de la base
internacional de la Fundaciéon Nacional de Neurofibro-
matosis, con NF1 definida, que incluyé 2322 pacientes,
el 2,3% presenté anomalias cardiovasculares. En los
grandes vasos, suelen detectarse més frecuentemente
defectos de flujo clase II. Estos incluyen la estenosis de
valvular pulmonar, estenosis subvalvular pulmonar y
la coartacién de aorta como los mas frecuentes. (3, 4)
La edad de presentacién y diagndstico mas habitual
es durante la infancia, sin que se supere la adultez
temprana. (3-5)

En esta oportunidad, presentamos el caso de una
paciente de género femenino, de 71 anos de edad, que
concurre a la consulta con diagnéstico de disnea clase
funcional II-III. En el examen fisico, presentaba soplo
sistélico en foco pulmonar de gran intensidad, acom-
panado de frémito. Llamaba la atenciéon la presencia
de tumores grandes y blandos de color amarronado,
distribuidos en la cara y el tronco (Figura 1).

Se realiz6 un ecocardiograma 2D y Doppler donde
pudo constatarse la presencia de estenosis valvular
pulmonar grave con un gradiente de 100 mmHg, con
leve gradiente subvalvular telesistélico y leve dilataciéon
de cavidades derechas. Dichos hallazgos se correlacio-
naron con los observados en una angiorresonancia car-
diaca realizada. Esta tltima aporté informacion clave
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sobre la ausencia de otras malformaciones cardiacas
asociadas con la enfermedad de base (Figura 2).

En labiopsia de una lesion cutanea, pudieron obser-
varse masas bien delimitadas con células en forma de
huso, con estroma colagenizado con material mixoide,
hallazgo tipico de la enfermedad. (5)

Se decidi6 realizar una valvuloplastia pulmonar.
Accediendo por la vena femoral derecha, se atravesé
la valvula pulmonar con una cuerda metélica 0,035”,
y sobre ella, se avanzé un catéter pig tail. Se constato
un gradiente pico a pico de 112 mmHg. Se procedi6 a
realizar valvuloplastia con balén (Cristal Ballon®) de 20
mm sobre cuerda extrasoporte. Se comprob6é gradiente

Fig. 1. Neurofibromas cutaneos.

Fig. 2. Angiorresonancia cardiaca. Flecha: Area de estenosis valvular.
Flecha punteada: Dilatacion posestenotica de arterias pulmonares

residual de 2 mmHg con un gradiente infundibular de
20 mmHg.

La paciente evolucion6 con franca mejoria sintoma-
tica, con alta sanatorial al dia siguiente.

La NF'1 es una enfermedad que puede identificarse
semioldogicamente, debido a las manifestaciones cuta-
neas macroscopicas especificas. Su reconocimiento debe
conducirnos a la pesquisa de alteraciones cardiovascu-
lares asociadas y, como médicos cardiélogos, identificar
si requieren correccién quirdrgica o percutanea.
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Aneurisma gigante de arteria coronaria derecha

Los aneurismas de las arterias coronarias son defini-
dos como la dilatacién de un segmento de la arteria
superior al 50% en relaciéon con el diametro del vaso
de referencia. Se denomina aneurisma gigante cuan-
do su diametro excede cuatro veces el didmetro del
vaso de referencia, o también cuando es mayor de
8 mm?. Son poco frecuentes, en los adultos su origen
es generalmente ateroesclerdtico, (1) mientras que la
enfermedad de Kawasaki es la causa mas frecuente
en la infancia. Otras causas incluyen los de origen
infeccioso, congénito y los que pueden aparecer tras
una intervencién coronaria. La arteria coronaria de-
recha es la mas frecuentemente afectada, seguida de



