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Análisis secuencial segmentario(1-5)

Para des cri bir las car dio pa tías con gé ni tas de acuer -

do al mé to do mor fo ló gi co se debe pri me ro re co no cer 

los tres seg men tos del co ra zón (atrial, ven tri cu lar y

ar te rial), iden ti fi can do la mor fo lo gía de cada uno de

es tos, la for ma en que se unen y la re la ción que

guar dan en tre ellos. Lue go se des cri ben las mal for -

ma cio nes aso cia das y la situación del corazón en el

tórax.

 El re co no ci mien to de las cá ma ras. En al gu -

nas car dio pa tías com ple jas las ca vi da des car día cas 

pue den no es tar en el lu gar es pe ra do, lo que se re -

suel ve di cien do que es “de re cho mor fo ló gi co” o

“iz quier do mor fo ló gi co” (o “mor fo ló gi ca men te de -

re cho o iz quier do”) (fi gu ra 1).

• Au rí cu las. La au rí cu la tie ne un sec tor ve no so,

una su per fi cie sep tal, un ves tí bu lo y un apén di -

ce. Lo más cons tan te es la mor fo lo gía del apén -

di ce y la for ma en que se une al res to de la au rí -

cu la; por eso se usa para iden ti fi car la. Los de -

más sec to res son va ria bles y pue den es tar au -

sen tes. La au rí cu la de re cha tie ne apén di ce

trian gu lar de base an cha y en su in te rior se

iden ti fi ca la cres ta ter mi nal que la se pa ra del

sec tor ve no so y de la que se ori gi nan, en for ma

per pen di cu lar, nu me ro sos múscu los pec tí neos

que se di ri gen a la unión au ri cu lo ven tri cu lar en

toda su ex ten sión pa rie tal. La au rí cu la iz quier -

da tie ne apén di ce di gi ti for me con unión es tre -

cha al res to de la au rí cu la, el bor de in fe rior en

cre ma lle ra y en su in te rior hay múscu los pec tí -

neos es ca sos e irre gu la res que no se ex tien den

más allá del apén di ce.

• Ven trícu los. Los ven trícu los tie nen tres par -

tes: A. Sec tor de en tra da, que con tie ne el apa ra -

to val vu lar*. B. Sec tor api cal o tra be cu lar. C.

Sec tor de sa li da. El ven trícu lo de re cho tie ne su -

per fi cie sep tal con sec tor api cal de tra be cu la do

grue so; una fuer te es truc tu ra mus cu lar (tra bé -

cu la sep tum-mar gi nal), en for ma de Y que se di -

vi de ha cia arri ba en dos bra zos (an te rior y pos -

te rior) y ha cia aba jo se con ti núa con la ban da

mo de ra do ra que atra vie sa la ca vi dad del ven -

trícu lo. La vál vu la tri cús pi de tie ne tres val vas

(an te ro la te ral, in fe rior y sep tal); la val va sep tal

po see múl ti ples ad he ren cias ten di no sas al sep -

tum. La sa li da ven tri cu lar cuen ta con un man -

gui to mus cu lar sub pul mo nar que no per te ne ce

al sep tum in ter ven tri cu lar. El ven trícu lo iz -

quier do tie ne un tra be cu la do api cal fino y la su -

per fi cie sep tal es lisa en la sa li da. La vál vu la mi -

tral po see dos val vas: la mu ral, que ocu pa dos

ter cios de la cir cun fe ren cia, y la aór ti ca, que tie -

ne con ti nui dad fi bro sa con la aor ta. En las unio -

nes de las val vas es tán los en gro sa mien tos lla -

ma dos trí go no fi bro so in ter no y ex ter no; el pri -

me ro for ma par te del cuer po fi bro so cen tral del

co ra zón. La vál vu la mi tral tie ne dos gru pos de

múscu los pa pi la res y no po see ad he ren cias ten -

di no sas al sep tum.

• Gran des va sos. La aor ta es el vaso ar te rial

que ori gi na por lo me nos una ar te ria co ro na ria

y la ma yo ría de las ar te rias sis té mi cas. La ar te -

ria pul mo nar ori gi na las dos o por lo me nos una

de las ra mas pul mo na res. Se lla ma tron co ar te -

rial co mún cuan do sale un solo vaso que ori gi na

co ro na rias, ar te rias sis té mi cas y pul mo na res.

Tron co ar te rial so li ta rio se usa cuan do no se in -

di vi dua li za ar te ria pul mo nar in tra pe ri cár di ca.

 El si tus atrial. Lue go del re co no ci mien to de las

cá ma ras se debe des cri bir el si tus atrial. Las au rí -

cu las pue den es tar la te ra li za das, es de cir, en con -

trar dos au rí cu las di fe ren tes o pue den ser igua les.

Se de fi ne como si tus so li tus cuan do la au rí cu la de -

re cha mor fo ló gi ca está a de re cha. Si tus in ver sus o
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au rí cu la en es pe jo cuan do la au rí cu la mor fo ló gi ca -

men te de re cha está lo ca li za da a iz quier da. Cuan -

do las dos au rí cu las son igua les es ta mos ante los

iso me ris mos que pue den ser de re chos o iz quier -

dos. Hay pa ra le lis mo en tre el si tus atrial y el bron -

quial de modo que iden ti fi can do la mor fo lo gía del

bron quio se pue de pre su mir el si tus atrial (re fe -

ren cia ra dio ló gi ca útil)*. Cuan do hay iso me ris mo

de los apén di ces au ri cu la res los bron quios es tán

en ar mo nía con ellos. Es así que tam bién se re co -

no cen cua tro pa tro nes de dis tri bu ción bron quial,

lo mis mo que los cua tro pa tro nes de si tus atrial:

so li tus, in ver sus, iso me ris mo de re cho e iso me ris -

mo iz quier do. Tam bién hay pa ra le lis mo en tre la

lo ca li za ción de los va sos ab do mi na les (de uti li dad

en la eco gra fía). Con au rí cu las la te ra li za das, la

vena cava in fe rior (VCI) y la aor ta ocu pan la dos

opues tos de la co lum na ver te bral, con la VCI del

lado de la au rí cu la de re cha. En los iso me ris mos los 

va sos van del mis mo lado. Cuan do es de re cho, la

VCI es an te rior; cuan do es iz quier do, la vena áci -

gos es pos te rior. Con au rí cu las la te ra li za das, los

ór ga nos to rá ci cos y ab do mi na les acom pa ñan a las

au rí cu las; cuan do hay iso me ris mos, los ór ga nos

es tán más irre gu la res en su lo ca li za ción (he te ro -

ta xia vis ce ral). Es fre cuen te que en el iso me ris mo

de re cho haya aes ple nia y en el iz quier do, po lies -

ple nia.

 La unión au ri cu lo ven tri cu lar. La co ne xión

en tre el seg men to au ri cu lar y el ven tri cu lar pue -

de ser de tipo bi ven tri cu lar o uni ven tri cu lar.

Se de fi ne como co ne xión bi ven tri cu lar cuan do

hay dos co ne xio nes; es de cir, cada au rí cu la se co -

nec ta con un ven trícu lo. El tipo de co ne xión bi -

ven tri cu lar pue de ser:

• Con cor dan te, cuan do cada au rí cu la se co nec ta 

con el co rres pon dien te ventrículo.

• Dis cor dan te, cuan do la au rí cu la de re cha mor -

fo ló gi ca se co nec ta con un ven trícu lo iz quier do

mor fo ló gi co y la au rí cu la iz quier da mor fo ló gi -

ca con un ven trícu lo de re cho mor fo ló gi co.
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* El bron quio de re cho es cor to y ho ri zon tal. El bron quio

iz quier do es lar go y más ver ti cal.

Fi gu ra 1. Co ra zón nor mal. A. Su per fi cie sep tal de la au rí cu la de re cha y la unión au ri cu lo ven tri cu lar. Por tran si lu mi na ción 

se des ta ca el fo ra men oval y el septum mem bra no so. B. Su per fi cie sep tal de re cha del co ra zón. Se han re se ca do las es truc -
tu ras pa rie ta les. C. De ta lle del trac to de sa li da del ven trícu lo de re cho. Se ha sec cio na do la cres ta su pra ven tri cu lar y la
aor ta. Se ob ser va que la cres ta solo está cons ti tui da por el re plie gue ven trícu lo-in fun di bu lar (RVI). Se des ta ca el man gui -
to mus cu lar sub pul mo nar que está afue ra del sep tum y se fu sio na al RVI. D. Esque ma de cómo se de ter mi na la to po lo gía
ven tri cu lar; la pal ma de la mano abra za la su per fi cie sep tal ven tri cu lar con mor fo lo gía de re cha; el puño en el ápex, el pul -
gar en el trac to de en tra da y los de dos en la sa li da ven tri cu lar. Se mues tra un caso de to po lo gía de mano derecha.



• Ambi gua o mix ta, cuan do hay iso me ris mo de los

apén di ces au ri cu la res. En es tos ca sos se debe in -

cluir ne ce sa ria men te el con cep to de to po lo gía

con lo que se ex pli ca la re la ción es pa cial de los

ven trícu los. Para ello, se debe iden ti fi car la su -

per fi cie del sep tum in ter ven tri cu lar con mor fo -

lo gía de re cha, po ner la pal ma de la mano so bre

ella, de modo que el pul gar que de en el trac to de

en tra da, los de dos en el de sa li da y el puño en el

ápex. Se dirá to po lo gía de mano de re cha o to po -

lo gía de mano iz quier da de acuer do a la mano

que se re quie ra; con ello se es ta rá in di can do de

qué lado está el ven trícu lo con mor fo lo gía de re -

cha (fi gu ra 1D).

 Se de sig na co ne xión uni ven tri cu lar cuan do el

seg men to au ri cu lar se co nec ta con un solo ven -

trícu lo. El tipo de co ne xión pue de ser:

• Do ble en tra da a un ven trícu lo do mi nan te.

• Atre sia de una unión au ri cu lo ven tri cu lar con au -

sen cia de co ne xión (atre sia mi tral o tri cus pí dea)*.

 Lo úni co uni ven tri cu lar es la co ne xión y la fun -

ción. No son co ra zo nes con ven trícu lo úni co. En

casi la to ta li dad de los ca sos hay una cá ma ra ven -

tri cu lar ru di men ta ria que es an te ro su pe rior si es

de re cha y pos te roin fe rior si es iz quier da. Son ex -

cep cio nal men te ra ros los ven trícu los so li ta rios,

in de ter mi na dos, que no tie nen cá ma ra ven tri cu -

lar ru di men ta ria.

 El modo de co ne xión se re fie re a las ca rac te rís ti -

cas de las vál vu las au ri cu lo ven tri cu la res de las

cua les hay cua tro:

• Dos vál vu las per fo ra das.

• Una vál vu la per fo ra da y la otra im per fo ra da.

• Una vál vu la au ri cu lo ven tri cu lar común.

• Vál vu las en hor ca ja das y ca bal gan tes†.

 Cuan do hay una vál vu la co mún se debe ha cer

re fe ren cia al com po nen te iz quier do o de re cho de 

esa vál vu la; lo mis mo cuan do hay una do ble en -

tra da ven tri cu lar o au sen cia de co ne xión.

 La unión ven trícu lo ar te rial. Aquí tam bién

se debe des cri bir el tipo de co ne xión y el modo.

Las po si bi li da des en cuan to al tipo son:

• Con cor dan te.

• Dis cor dan te.

• Sa li da do ble.

• Sa li da úni ca. Hay cua tro for mas de sa li da

úni ca. Pue de tra tar se de un tron co ar te rial co -

mún, un tron co ar te rial so li ta rio, una atre sia

pul mo nar o una atresia aórtica.

 En re la ción al modo de co ne xión las vál vu las

pue den ser:

• Dos vál vu las per fo ra das.

• Una vál vu la per fo ra da y la otra im per fo ra da.

• Vál vu la/s ca bal gan te/s, lo que de pen dien do del

gra do pue de mo di fi car el tipo de co ne xión.

 Es im por tan te, ade más, ha cer re fe ren cia a las

re la cio nes vas cu la res, es de cir la po si ción de

las vál vu las. Se re fie re a la po si ción de la vál -

vu la aór ti ca en re la ción con la pul mo nar. Tam -

bién im por ta la re la ción de los tron cos ar te ria -

les, la po si ción del arco aór ti co y de aor ta to rá -

ci ca des cen den te.

 Mal for ma cio nes aso cia das. El úl ti mo paso

en el aná li sis se cuen cial seg men ta rio es des cri -

bir las mal for ma cio nes aso cia das. Fi nal men te,

la po si ción del co ra zón en el tó rax y la orien ta -

ción del ápex.

Comunicaciones interauriculares (1-5)

 La co mu ni ca ción in te rau ri cu lar (CIA) tipo fo ra -

men oval es la más fre cuen te. Es la úni ca CIA que

está den tro del sep tum au ri cu lar. Es co no ci da

tam bién como os tium se cun dum. El co ra zón tie ne 

tres sep tum: el in te rau ri cu lar, el in ter ven tri cu lar

y el mem bra no so. El sep tum in te rau ri cu lar está

cons ti tui do por la val va del fo ra men oval y el bor -

de an te roin fe rior del fo ra men. El bor de su pe rior

es una in va gi na ción de la pa red de las au rí cu las

en tre la lle ga da de la vena la cava su pe rior a la au -

rí cu la de re cha y las ve nas pul mo na res de re chas a

la au rí cu la iz quier da. En la par te an te rior, el bor -

de está cons ti tui do por la emi nen cia de Eus ta quio

y el ves tí bu lo de la au rí cu la, y en la in fe rior por el

sep tum ve no so que se pa ra la aber tu ra de la vena

cava in fe rior del seno co ro na rio. Cuan do la val va

del fo ra men no cu bre el ani llo de la fosa oval en

cir cuns tan cias en que la au rí cu la de re cha no está

di la ta da, de ci mos que hay una CIA tipo fo ra men

oval*. Tam bién cuan do esta val va está fe nes tra da

o au sen te.

 La CIA tipo seno ve no so se lo ca li za ge ne ral men -

te a ni vel de la boca de la vena cava su pe rior.

Muy ra ra men te vin cu la da a la vena cava in fe -

rior. Se pro du ce cuan do la vena cava tie ne una
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* Cuan do la atre sia de vál vu la au ri cu lo ven tri cu lar se debe a

la pre sen cia de una vál vu la im per fo ra da, no apli ca para la

de no mi na ción de co ne xión uni ven tri cu lar, sal vo que se dé

en el mar co de una do ble en tra da ven tri cu lar con co mi tan te.

† Vál vu la ca bal gan te es cuan do el ani llo de la vál vu la se

des pla za so bre el sep tum in ter ven tri cu lar. Si el des pla -

za mien to su pe ra el 50% cam bia el tipo de co ne xión de bi -

ven tri cu lar a do ble en tra da. Se lla ma vál vu la en hor ca ja -

das cuan do el apa ra to ten di no so de una vál vu la se in ser -

ta en el otro ven trícu lo o en el bor de del de fec to sep tal.

* En el re cién na ci do con fa lla car día ca y di la ta ción au ri -

cu lar la val va no cu bre el ani llo. Esto no se debe lla mar

CIA tipo fo ra men.



co mu ni ca ción biau ri cu lar y ca bal ga el ani llo del

fo ra men oval. Es una CIA que está fue ra de los

lí mi tes del sep tum in te rau ri cu lar. Las ve nas

pul mo na res de par te del pul món de re cho dre -

nan en esa vena cava des pla za da.

 La CIA tipo seno co ro na rio se debe a una co mu -

ni ca ción en tre el seno y la au rí cu la iz quier da. La 

co mu ni ca ción con la au rí cu la de re cha se pro du -

ce, fi nal men te, a tra vés del ori fi cio del seno co ro -

na rio. Como se re cor da rá, el seno co ro na rio es

una es truc tu ra de la au rí cu la iz quier da. Su re co -

rri do es por el piso de la au rí cu la a ni vel del ves -

tí bu lo y has ta el dre na je en au rí cu la de re cha.

Cual quier de fec to en el te cho que se pa ra el seno

co ro na rio de la aurícula izquierda produce una

CIA tipo seno coronario.

 La CIA tipo os tium pri mum es un de fec to del

sep tum atrio ven tri cu lar y com par te con ellos la

pre sen cia de una unión au ri cu lo ven tri cu lar co -

mún. La al te ra ción pri ma ria es el des pla za mien -

to an te ro su pe rior de la vál vu la aór ti ca, que deja

de es tar acu ña da en tre las dos unio nes au ri cu lo -

ven tri cu la res, como lo hace en el co ra zón nor -

mal, se pier de la for ma de 8 que ca rac te ri za la

unión nor mal. La unión au ri cu lo ven tri cu lar es

úni ca y tie ne una vál vu la con cin co val vas: dos

es tán del lado de re cho, una del lado iz quier do y

las dos res tan tes son val vas en puen te su pe rior e 

in fe rior vin cu la das a los dos ven trícu los. Estas

val vas en puen te pue den unir se, que dan do con -

fi gu ra dos dos ori fi cios; o pue den no ha cer lo, con

lo que hay un ori fi cio úni co. Por otro lado, pue -

den ad he rir se a la cres ta del ven trícu lo, que dan -

do li mi ta do el shunt al sec tor in te ra trial (os tium 

pri mum), o pue den ad he rir al sec tor an te rior del 

sep tum in te rau ri cu lar, con lo que el shunt que -

da li mi ta do al sec tor in ter ven tri cu lar. Fi nal -

men te, pue den no te ner ad he ren cias sep ta les y

en ese caso hay shunt in te ra trial e in ter ven tri -

cu lar (ca nal atrio ven tri cu lar co mún). Siem pre

se debe ha blar de com po nen te de re cho o iz quier -

do de la vál vu la. No de ben ser des cri tos como tri -

cús pi de o mi tral*. El com po nen te iz quier do de

esta vál vu la co mún tie ne una val va mu ral que

ocu pa un quin to de la cir cun fe ren cia izquierda.

Todos los corazones con defecto del septum

atrioventricular poseen un tracto de entrada

ventricular izquierdo que es más corto que el de

salida; por otro lado, la salida es más estrecha.

Las do mi nan cias de las cá ma ras cons ti tu yen un

fac tor adi cio nal que debe ser es pe ci fi ca do. Su pre -

sen cia pue de de ter mi nar las con duc tas re pa ra ti vas

a se guir. Pue de ha ber do mi nan cia ven tri cu lar de re -

cha o iz quier da, do mi nan cia au ri cu lar de re cha o iz -

quier da, o ser un co ra zón sin do mi nan cias de sus cá -

ma ras.

En el co ra zón nor mal la po si ción acu ña da de la

aor ta de ter mi na que las vál vu las au ri cu lo ven tri cu -

la res se im plan ten en ni ve les di fe ren tes; la mi tral se 

im plan ta más atrás (arri ba) que la tri cús pi de. Se de -

li mi ta así un sec tor de sep tum que es atrio ven tri cu -

lar, y que co mu ni ca au rí cu la de re cha con ven trícu lo

iz quier do* (fi gu ra 2). Muy ex cep cio nal men te se

pue den ver co ra zo nes con de fec to ais la do del sep -

tum atrio ven tri cu lar (de fec to Ger bo de). Pe ro es tos

co ra zo nes no entran en la definición de defectos del

septum atrioventricular expresada.

En los co ra zo nes con de fec to del sep tum atrio -

ven tri cu lar, el nó du lo au ri cu lo ven tri cu lar es tá des -

pla za do. Se lo ca li za en la zo na don de el sec tor in fe -

rior y pos te rior del sep tum in ter ven tri cu lar al can za 

la au rí cu la† (fi gu ra 3).

 La CIA ves ti bu lar(4) es un de fec to muy raro lo ca -

li za do en el bor de mus cu lar an te roin fe rior del

foramen oval.

Comunicaciones interventriculares(1)

En re la ción al sep tum in ter ven tri cu lar se de ben

con si de rar al gu nos as pec tos del co ra zón nor mal. El

trac to de sa li da sub aór ti co ocu pa una lo ca li za ción

cen tral en el co ra zón; de bi do a ello, la en tra da ven -

tri cu lar de re cha es tá se pa ra da de la sa li da ven tri cu -

lar iz quier da. El sep tum de sa li da es muy chi co (en

la prác ti ca ine xis ten te). El sep tum mem bra no so

for ma par te del cuer po fi bro so cen tral del co ra zón

jun to con el trí go no fi bro so de re cho y el ten dón de

To da ro. La im plan ta ción de la val va sep tal de la

tricúspide divide el septum membranoso en un

sector atrioventricular y otro interventricular.

La co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar (CIV) se des -

cri be por el lu gar en que se abre en ven trícu lo de re -

cho (en tra da, sec tor api cal o por ción de sa li da).

Cuan do son gran des se de fi nen co mo con fluen tes.

Se re co no cen tres ti pos de CIV: mus cu la res, pe ri -
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* En los ca sos en que las val vas en puen te se unen en la lí -

nea me dia que da una hen di du ra del lado iz quier do que

muy in co rrec ta men te se ha lla ma do “cleft mi tral”; en

rea li dad, es una hen di du ra que cum ple las fun cio nes de

una co mi su ra.

* Co rres pon de a sep tum mem bra no so, ya que la par te

mus cu lar de ese sec tor de sa li nea do es un mon ta je de pa -

red mus cu lar au ri cu lar y ven tri cu lar con gra sa del sur co

atrio ven tri cu lar en el me dio.

† En el cie rre qui rúr gi co de este tipo de CIA mu chas ve -

ces se debe de jar el dre na je del seno co ro na rio aba jo del

par che para evi tar da ñar el SC.



mem bra no sa y de do ble cometido (yuxta-arterial)

(figura 4).

 La CIV mus cu lar tie ne to dos sus bor des mus cu la -

res. Pue de lo ca li zar se en trac to de en tra da, api cal

o de sa li da. En oca sio nes son múl ti ples o coe xis ten

con de fec tos yux ta-ar te ria les o pe ri mem bra no sos. 

Cuan do se abren en la sa li da del ven trícu lo de re -

cho son chi cas y es tán ale ja das del sis te ma de con -

duc ción (SC); es tas, con fre cuen cia, cie rran es pon -

tá nea men te. Las del trac to de en tra da tie nen el

haz pe ne tran te del SC en bor de an te ro su pe rior.

Cuan do hay CIV pe ri mem bra no sa con co mi tan te

con CIV mus cu lar de en tra da, el haz se en cuen tra

en la ban da mus cu lar que las se pa ra.

 La CIV pe ri mem bra no sa se debe a un de fec to

del múscu lo que ro dea al sep tum mem bra no so.

Pue de te ner ex ten sión en el sep tum de en tra da,

en el api cal o en la sa li da ven tri cu lar (de fec tos

con fluen tes). Si se ex tien de al sep tum de en tra -

da está cu bier to por la val va sep tal de la tri cús pi -

de*. En esos ca sos el SC pasa por su bor de pos te -

rior e in fe rior. Cuan do se ex tien den al sec tor

api cal tie nen hen di da la val va sep tal de la tri cús -

pi de y el múscu lo pa pi lar me dial se lo ca li za en el

ex tre mo api cal. Cuan do se ex tien den al sep tum

de sa li da son, en ge ne ral, por mala ali nea ción

del sep tum de salida en relación al trabecular

(desviación derecha o izquierda).

 La CIV yux ta-ar te rial o de do ble co me ti do tie ne

con ti nui dad fi bro sa de las vál vu las ar te ria les y

au sen cia del sep tum de sa li da. El bor de pos te -

rior pue de ser mus cu lar (SC pro te gi do) o pe ri -

mem bra no so (SC ex pues to). Es fre cuen te que

cuan do exis te este tipo de CIV, al gu na de las vál -

vu las ar te ria les ca bal gue la cres ta del sep tum

mus cu lar. Tam bién es fre cuen te el pro lap so de

la vál vu la aór ti ca.

Coartación de la aorta

En la aor ta to rá ci ca se re co no cen di fe ren tes sec to -

res ana tó mi cos: la raíz, la aor ta as cen den te, el ar co,

el ist mo y la aor ta des cen den te. La raíz es tá cons ti -

tui da por el ani llo val vu lar, los se nos de Val sal va y la 

unión si no tu bu lar. El ar co aór ti co pro xi mal es el

sec tor in me dia to al tron co bra quio ce fá li co; el dis tal, 

el in me dia to a la ca ró ti da pri mi ti va iz quier da. El

ist mo es el sec tor de la aor ta en tre la sub cla via iz -

quier da y el con duc to ar te rio so. To dos es tos sec to -

res no mi den más de 5 mm en el re cién na ci do nor -

mal. En el lac tan te, el ar co pro xi mal de be te ner un

diá me tro ex ter no de por lo me nos el 60% de la aor ta

as cen den te; el dis tal 50%, y el ist mo 40%. La hi po -

pla sia tu bu lar re fie re a una es te no sis di fu sa que

pue de afec tar cual quier seg men to de la aor ta, en ge -

ne ral com bi na lon gi tud anor mal con re duc ción de

su diá me tro. La hi po pla sia del ist mo es la lo ca li za da

en ese sec tor. La hi po pla sia del ar co se aso cia con

coar ta ción y/u otras obstrucciones del flujo aórtico,

así como CIV, CIA y ductus(5).

La coar ta ción de la aor ta (Co Ao) es una es te no -

sis cir cuns crip ta, lo ca li za da en las pro xi mi da des del

con duc to ar te rial (o su re ma nen te, el li ga men to ar -

te rio so), (fi gu ra 5 A). Pue de ser una es te no sis a ma -

ne ra de cin tu ra en la pa red ar te rial, un dia frag ma
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Fi gu ra 2. Co ra zón nor mal. De de re cha a iz quier da se ob ser va: A. Cor te por el eje cor to a ni vel de la unión au ri cu lo ven tri cu -
lar. Se ob ser va la aor ta en ca ja da en tre las dos unio nes au ri cu lo ven tri cu la res que tie nen por esa ra zón la for ma de un 8 in -
cli na do. B. Cor te por el eje lar go ob ser ván do se las cua tro cá ma ras ven tri cu la res. Se ob ser va la im plan ta ción a di fe ren tes
ni ve les de las vál vu las au ri cu lo ven tri cu la res. C. Cor te si mi lar al an te rior, pero en un pla no su pe rior. Se ob ser va tam bién
la sa li da ven tri cu lar iz quier da. Con una fle cha se in di ca el sep tum atrio ven tri cu lar, que se pa ra au rí cu la de re cha de ven -

trícu lo iz quier do. 

* Se los ha des cri to como “de fec to ais la do del ca nal atrio -

ven tri cu lar”, lo que se pres ta a con fu sión ya que no tie ne

nin gu no de los ele men tos arri ba se ña la dos como de fi ni -

to rio de los de fec tos del sep tum atrio ven tri cu lar.



cir cun fe ren cial en la luz o un dia frag ma que com -

pro me te par cial men te la cir cun fe ren cia. En la ma -

yo ría de los ca sos es ais la da, pe ro pue de aso ciar se a

hi po pla sia tu bu lar del ist mo o del ar co, o am bas.

Entre las pa to lo gías aso cia das se en cuen tran(6,7):

aor ta bi cús pi de, con duc to ar te rial permea ble, CIV,

es te no sis sub aór ti ca, ano ma lía de la vál vu la mi tral,

una sub cla via de re cha ori gi na da dis tal a la coar ta -

ción y el com pro mi so de la sub cla via iz quier da por la 

coar ta ción. Otros ha llaz gos po si bles son la cir cu la -

ción co la te ral (ma ma ria in ter na a in ter cos tal y

otras anas to mo sis), una al te ra ción es truc tu ral de la 

me dia en el sec tor an te rior a la es te no sis y la po si bi -

li dad de aneu ris mas ce re bra les. La Co Ao pue de ser

una de las mal for ma cio nes en con tra das en un pa -

cien te con sín dro me de Tur ner, sín dro me de PHA -

CES*, o con sín dro me de Sho ne†.

Te tra lo gía de Fa llot
Esta pa to lo gía se ca rac te ri za por la pre sen cia de es te -

no sis sub pul mo nar, CIV, ca bal ga mien to de la aor ta

con ori gen bi ven tri cu lar e hi per tro fia del ven trícu lo

de re cho. La hi per tro fia an tes del na ci mien to es me -

nos evi den te. El ni vel de ca bal ga mien to, el gra do de
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Fi gu ra 3. A. Esque ma. Ti pos de co mu ni ca cio nes in te rau ri cu la res (CIA). B. CIA tipo fo ra men oval. El bor de an te ro su pe rior
de la val va no al can za la mar gen mus cu lar del fo ra men. C. CIA tipo fo ra men oval de bi do a val va fe nes tra da. D. Esque ma de
CIA tipo seno co ro na rio; pue de ser por fe nes tra cio nes del te cho o por au sen cia del te cho. E. Esque ma de CIA tipo seno ve no -
so. F. De fec to del sep tum atrio ven tri cu lar. Cor te por el eje cor to del co ra zón pró xi mo a la unión au ri cu lo ven tri cu lar. Se ob -
ser va des pla za mien to an te ro su pe rior de la aor ta (que ya no está en cla va da), y pér di da de la fi gu ra del 8 in cli na da que ca rac -
te ri za al co ra zón nor mal. G. CIA tipo os tium pri mum. H. De fec to del sep tum atrio ven tri cu lar tipo “ca nal AV”.

* PHACES es un acró ni mo: Pos te rior fos sa brain mal -

for ma tion, He man gio mas, Arte rial cra nio-cer vi cal ano -

ma lies, Coarc ta tion of the aor ta and car diac de fects, Eye

ab nor ma li ties, Ster nal de fect.

†  El sín dro me de Sho ne tie ne cua tro al te ra cio nes car dio -

vas cu la res re co no ci das: mem bra na su pra val vu lar mi tral,

es te no sis val vu lar mi tral con vál vu la en pa ra caí das (pa ra -

chu te), es te no sis sub aór ti ca y coar ta ción de la aor ta.



es te no sis y las ca rac te rís ti cas de la CIV son va ria bles

en los di fe ren tes es pe cí me nes* (fi gu ra 5 B).

El co ra zón nor mal tie ne un plie gue mus cu lar

pro mi nen te que se pa ra la vál vu la tri cús pi de de la

pul mo nar. Es la cres ta su pra ven tri cu lar y es tá

cons ti tui da por el múscu lo de la cur va tu ra in ter na

del co ra zón y el re plie gue ven trícu lo-in fun di bu lar

(RVI), ya que no hay un ver da de ro sep tum de sa li -

da†. Las vál vu las pul mo na res es tán sos te ni das por

un man gui to mus cu lar que so bre sa le de la ma sa

ven tri cu lar y se fu sio na al RVI. La cres ta su pra ven -

tri cu lar se in ser ta en tre los bra zos an te rior y pos te -

rior de la tra bé cu la sep tum-mar gi nal (TSM), que es

una grue sa es truc tu ra mus cu lar ver ti cal que re -

fuer za la su per fi cie sep tal (fi gu ras 1 B y 1 C).

En la te tra lo gía de Fa llot(1-4) el sep tum de sa li da

es una es truc tu ra bien evi den te que tie ne un des -

pla za mien to an te ro su pe rior y se fu sio na al bra zo

an te rior de la TSM en su ex tre mo sep tal. Tam bién

hay hi per tro fia de las tra bé cu las sep tum-pa rie ta les. 

Estos dos ele men tos con di cio nan la es te no sis del in -

fun dí bu lo. Este sep tum de sa li da es una es truc tu ra

to tal men te de re cha; es tá mal ali nea do de bi do al ca -

bal ga mien to de la aor ta (fi gu ra 5 B). La CIV es pe ri -

mem bra no sa en 80% de los ca sos; el bor de pos te -

roin fe rior tie ne con ti nui dad fi bro sa de vál vu las aór -

ti ca, mi tral y tri cus pí dea. En el 20% restante el

borde posteroinferior es muscular; el RVI se fusiona 

con el brazo posterior de la TSM.

Entre las mal for ma cio nes aso cia das se re co no -

cen: una al te ra ción a ni vel de la vál vu la pul mo nar

(en do mo, bi cús pi de, en gro sa mien to, age ne sia‡ o

atre sia); la pre sen cia de CIA, CIV adi cio na les o un

de fec to del sep tum atrio ven tri cu lar; un ar co aór ti co 

de re cho (25%); una vál vu la tri cús pi de en hor ca ja -

das; la per sis ten cia de ve na ca va su pe rior iz quier da

dre nan do a se no co ro na rio; una ar te ria co ro na ria

des cen den te an te rior ori gi na da en co ro na ria de re -

cha y con re co rri do por de lan te del in fun dí bu lo; un

re tor no ve no so pul mo nar anó ma lo; ar te rias pul mo -

na res no con fluen tes; es te no sis de las ra mas pul mo -

n a res.

En los ca sos de te tra lo gía de Fa llot con atre sia

pul mo nar(1) las ar te rias pul mo na res pue den o no

ser con fluen tes; tam bién pue den es tar au sen tes. El

tron co pul mo nar pue de te ner ca li bre va ria ble, des -

de un cor dón sin luz has ta un va so con di men sio nes

acep ta bles. El su mi nis tro de san gre a las ar te rias

pul mo na res pue de ser des de el con duc to ar te rial,

una ven ta na aór ti co-pul mo nar o una fís tu la co ro na -

ria. Pe ro con fre cuen cia se ha ce por co la te ra les sis -

té mi co-pul mo na res que co mún men te son múl ti -

ples. El va so en ge ne ral se ori gi na en aor ta to rá ci ca

des cen den te*. La anas to mo sis con la circulación

pulmonar puede ser extrapulmonar a nivel del hilio, 

a nivel lobar, o segmentario.

Transposición completa de los grandes
vasos
Se de sig na trans po si ción com ple ta de los gran des

va sos (TGA com ple ta)† a una com bi na ción es pe cí fi -

ca de co ne xio nes de las cá ma ras car día cas(1): con cor -

dan te a ni vel au ri cu lo ven tri cu lar con dis cor dan cia

ven tri cu loar te rial. Se re quie re ne ce sa ria men te la

pre sen cia de au rí cu las la te ra li za das, es de cir, si tus

so li tus o si tus in ver sus au ri cu lar. No se pue de ha -

blar de es ta en ti dad en ca sos de iso me ris mos. Los

co ra zo nes con TGA com ple ta tie nen un sep tum in -

ter ven tri cu lar rec ti lí neo en la ma yo ría de los ca sos

de bi do a que los trac tos de sa li da en ge ne ral co rren

en pa ra le lo. Otra di fe ren cia con los co ra zo nes nor -

ma les es que el sep tum mem bra no so es chi co o es tá

au sen te en los ca sos sin CIV. Las ar te rias co ro na -

rias siem pre se ori gi nan en los se nos ad ya cen tes al

tron co pul mo nar, pe ro tie nen va ria cio nes en la dis -

tri bu ción a ni vel del epi car dio. Lue go del na ci mien -
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Fi gu ra 4. Esque ma de los di fe ren tes ti pos de co mu ni ca ción
in ter ven tri cu lar.

* El ca bal ga mien to pue de ser muy leve o pue de lle gar has ta 

el do ble trac to de sa li da de re cho. La es te no sis del in fun dí -

bu lo pue de ser leve o pue de lle gar has ta la atre sia pul mo -

nar. La CIV pue de ser pe ri mem bra no sa o mus cu lar.

† Solo se debe usar la de no mi na ción de cres ta su pra ven -

tri cu lar en el co ra zón nor mal.

‡  En los ca sos de age ne sia de vál vu la pul mo nar hay di la -

ta ción del tron co pul mo nar y el in fun dí bu lo y es fre cuen -

te que se aso cie una age ne sia de duc tus.

* Excep cio nal men te se pue de ori gi nar en tron co bra -

quio ce fá li co o aun en ar te ria co ro na ria.

† Tam bién se co no cen como d-TGA.



to, el es pe sor del ven trícu lo de re cho au men ta, ex ce -

dien do al iz quier do que in vo lu cio na rá pi da men te.

La po si ción de la aor ta con ma yor fre cuen cia es

an te rior y de re cha en re la ción con la ar te ria pul mo -

nar en co ra zo nes con si tus so li tus (fi gu ra 5 C). Pe ro

con igual dis po si ción atrial tam bién pue de es tar por

ade lan te, por ade lan te y a iz quier da e in fre cuen te -

men te por de trás y a de re cha. La pre sen cia de in -

fun dí bu lo sub aór ti co no es un re qui si to, co mo tam -

po co la continuidad fibrosa entre válvula pulmonar

y mitral.

La CIV ca rac te rís ti ca es de bi da a la ma la ali nea -

ción del sep tum de sa li da en re la ción al sep tum tra -

be cu la do, que se abre en la sa li da ven tri cu lar de re -

cha. Pue de te ner bor de pos te rior mus cu lar o ex ten -

der se y ha cer se pe ri mem bra no sa con bor de pos te -

rior da do por la con ti nui dad fi bro sa en tre mi tral y

pul mo nar. El sep tum de sa li da en su des pla za mien -

to pue de ir ha cia el ven trícu lo de re cho (lo más fre -

cuen te), con li ge ro ca bal ga mien to pul mo nar (en al -

gu nos ca sos cau san do obs truc ción sub aór ti ca y aso -

cián do se a ano ma lías del ar co aór ti co). Tam bién

pue de des pla zar se a iz quier da con obs truc ción sub -

pul mo nar. Otras cau sas de obs truc ción del trac to de 

sa li da iz quier do son: pre sen cia de un ro de te fi -

bro-mus cu lar, apén di ces ti su la res y ad he ren cias

val vu la res. Otras CIV po si bles: CIV mus cu lar del

trac to de entrada, extensión del defecto pe ri mem -

bra no so al sep tum de entrada, CIV muscular tra be -

cu lar y CIV yuxta-arterial o de doble cometido.

Entre las mal for ma cio nes aso cia das se en cuen -

tran: ca nal ar te rial permea ble, coar ta ción, hi po pla -

sia tu bu lar, in te rrup ción del ar co, ar co aór ti co de re -

cho, de fec to del sep tum atrio ven tri cu lar, ano ma lías 

ve no sas sis té mi cas y pul mo na res y yuxtaposición

de los apéndices auriculares.
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Fi gu ra 5. A. Coar ta ción pre duc tal de la aor ta. La fle cha in di ca la coar ta ción. B. Te tra lo gía de Fa llot. Se ob ser va el sep tum
de sa li da (se ña la do por el pun to blan co) fu sio na do al bra zo an te rior de la tra bé cu la sep to-mar gi nal (se ña la da con TSM).
El pun to ne gro in di ca la es te no sis del in fun dí bu lo. Se ob ser va asi mis mo el ca bal ga mien to aór ti co. C. Trans po si ción com -
ple ta de los gran des va sos. Se ob ser va la aor ta en po si ción an te rior y de re cha en re la ción con la ar te ria pul mo nar. Los va -
sos no tie nen el as pec to en es pi ral del co ra zón nor mal, sino que el re co rri do es lado a lado. Se cons ta ta ano ma lía co ro na ria 

(co ro na ria úni ca). D y E. Co ne xión au ro cu lo ven tri cu lar uni ven tri cu lar de bida a do ble en tra da a un ven trícu lo iz quier do
do mi nan te. La co ne xión ven tricu loar te rial es dis cor dan te. Se ob ser va una cá ma ra ru di men ta ria an te rior de re cha. Se re -
co no ce asi mis mo una re pa ra ción qui rúr gi ca de le sión obs truc ti va del arco aórtico.



Conexiones univentriculares
Los co ra zo nes con co ne xión uni ven tri cu lar son(1-4):

 Aque llos que tie nen una do ble en tra da ven tri cu -

lar (las unio nes de las dos au rí cu las se rea li zan

con el mis mo ven trícu lo). Pue de ha ber dos vál -

vu las au ri cu lo ven tri cu la res o una válvula única.

 Los que tie nen au sen cia de una unión au ri cu lo -

ven tri cu lar (atre sia mi tral o tri cus pí dea con au -

sen cia de te ji do val vu lar)*. El piso de la au rí cu la

en es tos ca sos está cons ti tui do por el te ji do fi -

bro-adi po so del surco auriculoventricular.

Los co ra zo nes con co ne xio nes uni ven tri cu la res

no son co ra zo nes con ven trícu lo úni co. Des de el

pun to de vis ta ana tó mi co, la gran ma yo ría tie ne dos

ven trícu los. Lo que es uni ven tri cu lar es la co ne xión

y la fun ción, pero no la mor fo lo gía. Uno de los ven -

trícu los es in com ple to o ru di men ta rio. Las cá ma ras

ven tri cu la res ru di men ta rias de re chas son an te ro -

su pe rio res (de re chas o iz quier das) y ge ne ral men te

con ser van su com po nen te de sa li da y su com po nen -

te api cal tra be cu lar. Las cá ma ras ru di men ta rias iz -

quier das son pos te rio res e in fe rio res (iz quier das o

de re chas). Es fre cuen te que es tas cá ma ras iz quier -

das ru di men ta rias ca rez can ade más del com po nen -

te de sa li da, que dan do cons ti tui das so la men te por el 

sec tor trabecular.

La for ma más fre cuen te de co ne xión uni ven tri -

cu lar es con ven trícu lo iz quier do do mi nan te y cá -

ma ra ru di men ta ria de re cha, o un ven trícu lo de re -

cho do mi nan te con una cá ma ra ru di men ta ria iz -

quier da. Son ra ros los ca sos de cá ma ra ven tri cu lar

apa ren te men te so li ta ria, es de cir cuan do la cá ma ra

ru di men ta ria so lo se re co no ce en la his to lo gía. Los

ven trícu los in de ter mi na dos ver da de ra men te so li -

ta rios, sin cá ma ra ru di men ta ria, son ex cep cio nal -

men te ra ros. Entre los co ra zo nes con do ble en tra da, 

los ca sos de ven trícu lo iz quier do do mi nan te, con cá -

ma ra ru di men ta ria de re cha y dis cor dan cia ven -

trícu lo ar te rial son los más fre cuen tes (fi gu ras 5 D y

5 E). Otro fre cuen te es la do ble en tra da a ven trícu lo

iz quier do con ven trícu lo ru di men ta rio an te rior de -

re cho y co ne xio nes ven tri cu loar te ria les con cor dan -

tes. Pe ro se de be te ner pre sen te que es po si ble ver

cual quier tipo de conexión ventriculoarterial en los

casos de conexiones univentriculares(1).

En los ca sos de vál vu las au ri cu lo ven tri cu la res

ca bal gan tes y en hor ca ja das, cuan do más del 50% de 

un ani llo ca bal ga el sep tum in ter ven tri cu lar, se

atri bu ye la vál vu la a la cá ma ra ven tri cu lar que tie -

ne la ma yor par te de su cir cun fe ren cia. De esa ma -

ne ra, se pue de pa sar de una co ne xión bi ven tri cu lar

(con cor dan te o dis cor dan te) a una co ne xión uni ven -

tri cu lar por do ble en tra da. Cuan do una vál vu la es tá 

au sen te, la vál vu la so li ta ria tam bién pue de ca bal -

gar el sep tum in ter ven tri cu lar; en ese caso se tiene

una conexión uniatrial-biventricular. Es muy rara,

pero posible.

Posoperatorio. Especímenes operados.
Complicaciones.

La ele va da so bre vi da de pa cien tes con car dio pa tías

ope ra das en los úl ti mos 40 a 50 años ha fa vo re ci do el

de sa rro llo de la es pe cia li dad en car dio pa tías con gé ni -

tas del adul to. Estos pa cien tes fre cuen te men te re -

quie ren tra ta mien tos elec tro fi sio ló gi cos(8). En ten der

a es tos pa cien tes exi ge co no cer las ci ru gías usa das his -

tó ri ca men te y sus con se cuen cias(9). La mor ta li dad to -

tal es de 5% y la muer te sú bi ta (MS) da cuen ta del 19% 

de ellas(10). Un fac tor de ma yor com ple ji dad es que por

ser adul tos, con el tiem po son sus cep ti bles de de sa rro -

llar co mor bi li da des (is que mia mio cár di ca, hi per ten -

sión ar te rial, dia be tes, et cé te ra).

 Te tra lo gía de Fa llot. Es la car dio pa tía con ma -

yor su per vi ven cia pos qui rú gi ca (90% a los 20

años)(10). Los ca sos de ani llo pul mo nar hi po plá si co

re quie ren par che tran sa nu lar y en la evo lu ción

de sa rro llan más re gur gi ta ción pul mo nar. La am -

plia ción del in fun dí bu lo y cie rre de CIV se pue de

ha cer des de la au rí cu la de re cha, pero en ge ne ral

se re quie re, ade más, una am plia ción del in fun dí -

bu lo con par che(11). La in su fi cien cia val vu lar pul -

mo nar es el prin ci pal pro ble ma, aso cia do al de te -

rio ro fun cio nal(10). La hi per tro fia del ven trícu lo

de re cho, la dis fun ción ven tri cu lar y las ta quia rrit -

mias au ri cu la res se re la cio nan con la po si bi li dad

de MS y de ta quia rrit mias man te ni das en es tos

adul tos ope ra dos que al can zan la ter ce ra dé ca da

de la ci ru gía. La ma yor in cer ti dum bre es el ries go

de MS. Una ter ce ra par te de los ca sos de Fa llot

ope ra dos que al can zan la vida adul ta tie nen ta qui -

car dia au ri cu lar; 10% tie ne arrit mia ven tri cu lar y

5% re quie re mar ca pa so por blo queo au ri cu lo ven -

tri cu lar o dis fun ción del nodo si nu sal(12). Un nú -

me ro en au men to re quie re des fi bri la do res de bi do

a la pre sen cia de fi bri la ción ven tri cu lar o ta quia -

rrit mias ven tri cu la res y la MS se ve en 2% de los

pa cien tes ope ra dos por dé ca da de se gui mien to(12).

La pre va len cia de fi bri la ción au ri cu lar y arrit mias

ven tri cu la res au men ta mar ca da men te des pués de 

los 45 años(13). El mio car dio que cir cun da el par -

che de am plia ción del in fun dí bu lo y el cie rre de la
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* Tam bién se lla ma atre sia cuan do la vál vu la está pre -

sen te pero es im per fo ra da. En es tos ra ros ca sos de vál vu -

la pre sen te pero no per fo ra da, no se apli ca la de no mi na -

ción de co ne xión uni ven tri cu lar si cada au rí cu la se une a

un ven trícu lo. Pero cuan do hay do ble en tra da ven tri cu -

lar en los que una de las vál vu las está im per fo ra da, es

una co ne xión uni ven tri cu lar.



CIV es fuen te de arrit mias(8). Es im por tan te con si -

de rar, no obs tan te, que 50% de las muer tes en Fa -

llot ope ra dos no son de cau sa car día ca(14).

Otras com pli ca cio nes po so pe ra to rias que se ven

en el Fa llot son: la es te no sis re si dual de la ar te ria

pul mo nar (10%-15%); la di la ta ción del ani llo tri -

cus pí deo aso cia do a la di la ta ción del ven trícu lo,

con re gur gi ta ción tri cus pí dea (10%); los aneu ris -

mas del trac to de sa li da del ven trícu lo de re cho

vin cu la dos al par che tran sa nu lar o a re sec cio nes

ex ten sas del in fun dí bu lo e is que mia; cuan do se

usan con duc tos pro té si cos son muy fre cuen tes las

obs truc cio nes por cal ci fi ca ción y fi bro sis(11).

 El ven trícu lo de re cho sis té mi co. Has ta la

dé ca da de 1980, la ci ru gía usa da en la TGA com -

ple ta fue el switch atrial (por téc ni cas de Mus -

tard o Sen ning). Este pro ce di mien to deja el ven -

trícu lo de re cho como ven trícu lo sis té mi co(15).

De bi do a la pre sión a la que está so me ti do con el

tiem po se pro du ce hi per tro fia, la cir cu la ción co -

ro na ria es in su fi cien te y hay fa lla ven tri cu lar;

cuan do aso cia re gur gi ta ción tri cus pí dea, la si -

tua ción es peor. El switch atrial se com pli ca con

arrit mias au ri cu la res de bi do a las ex ten sas lí -

neas de su tu ra au ri cu lar y la fre cuen te le sión del 

nodo si nu sal o de su ar te ria nu trien te*. Otros

even tos ad ver sos son la obs truc ción del par che

in traau ri cu lar en pro xi mi dad con la vena cava

su pe rior con obs truc ción venosa sistémica; la

obstrucción venosa pulmonar y la posibilidad de

fuga en la sutura del parche.

En las úl ti mas dé ca das la co rrec ción ana tó mi ca

me dian te switch ar te rial y trans fe ren cia de las co -

ro na rias (téc ni ca de Ja te ne) ha sus ti tui do al switch

atrial. Tie ne la ven ta ja de de jar el ven trícu lo iz -

quier do como ven trícu lo sis té mi co, en ge ne ral no

pro du ce ci ca tri ces au ri cu la res o ven tri cu la res y pro -

du ce me nos arrit mias(8).

Los pa cien tes con obs truc ción del trac to de sa li -

da ven tri cu lar iz quier do y CIV fre cuen te men te son

so me ti dos a ci ru gía de Ras te lli. El par che de cie rre

de CIV tam bién di ri ge la san gre del ven trícu lo iz -

quier do a la aor ta. La ar te ria pul mo nar es li ga da en

su ori gen y un con duc to con vál vu la lle va la san gre

del ven trícu lo de re cho a la ar te ria pul mo nar dis tal.

El ven trícu lo sis té mi co es el iz quier do, pe ro es ta ci -

ru gía es pro pen sa al de sa rro llo de arrit mias au ri cu -

la res y ven tri cu la res(8); también a estenosis del

conducto e insuficiencia pulmonar.

El switch atrial se si gue usan do en la ac tua li dad, 

com bi na do con switch ar te rial o con ci ru gía de Ras -

te lli, en ca sos de trans po si ción co rre gi da de los

gran des va sos*, pa ra evi tar de jar el ven trícu lo de re -

cho co mo ven trícu lo sis té mi co. El do ble switch de ja

el ven trícu lo iz quier do co mo ven trícu lo sis té mi -

co(16). Tam bién se si gue usan do en los ra ros ca sos de

co ne xio nes au ri cu lo ven tri cu la res discordantes con

conexión ventriculoarterial concordante.

 Circu la ción de Fon tan. El 10% de las car dio pa -

tías con gé ni tas ope ra das co rres pon den a lo que se

re fie re en tér mi nos clí ni cos como “ven trícu lo úni co 

fun cio nal”. En este gru po de pa cien tes se in clu yen:

• Co ne xio nes au ri cu lo ven tri cu la res uni ven tri -

cu la res (por do ble en tra da ven tri cu lar o por

atre sia de una vál vu la au ri cu lo ven tri cu lar

por ausencia de conexión).

• Ven trícu lo iz quier do hi po plá si co.

• Atre sia pul mo nar con sep tum ín te gro (ven -

trícu lo de re cho hi po plá si co).

• Ca sos de co ne xión bi ven tri cu lar pero con hi -

po pla sia de uno de los ven trícu los o una ano -

ma lía de la co ne xión au ri cu lo ven tri cu lar o

ven tri cu loar te rial que im pi da una reparación

biventricular.

• For mas com ple jas de trans po si ción com ple ta

de los gran des va sos y do ble trac to de sa li da

del ven trícu lo derecho.

• Ca sos de de fec tos del sep tum atrio ven tri cu lar

no ba lan cea dos(15).

La so lu ción qui rúr gi ca en to das es tas mal for ma -

cio nes pa sa por es ta ble cer una cir cu la ción de Fon -

tan. Con sis te en una co ne xión ca vo-pul mo nar to tal

que pue de ser con tú nel in tra car día co o ex tra car -

día co. La ci ru gía ori gi nal de Fon tan y Bau det (1971) 

y Kreut zer con sis tió en una co ne xión de au rí cu la

de re cha con ar te ria pul mo nar; es te pro ce di mien to

pro du cía mu chas com pli ca cio nes: di la ta ción au ri -
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* La mis ma ci ca triz de la atrio to mía usa da para di fe ren -

tes ci ru gías car día cas, el sim ple cie rre de una CIA pue de

ser ori gen de arrit mia au ri cu lar.

* Se lla ma trans po si ción co rre gi da de los gran des va sos a 

la mal for ma ción con sis ten te en do ble dis cor dan cia, a ni -

vel au ri cu lo ven tri cu lar y ven tri cu loar te rial, con lo cual

la cir cu la ción que da “co rre gi da” pero el ven trícu lo sis té -

mi co es el de re cho. Ne ce sa ria men te debe dar se en co ra -

zo nes con au rí cu las la te ra li za das y con co ne xio nes bi -

ven tri cu la res. La aor ta está en si tua ción an te rior e iz -

quier da en re la ción con la pul mo nar en co ra zo nes con si -

tus so li tus. Mal for ma cio nes aso cia das fre cuen tes son:

CIV, ano ma lía de Ebstein de la tri cús pi de lo ca li za da a iz -

quier da, el ca bal ga mien to y vál vu la au ri cu lo ven tri cu lar

en hor ca ja das y la obs truc ción sub aór ti ca (ge ne ral men te 

aso cia da a ano ma lía del arco).

Des ta ca mos que en pre sen cia de una dis cor dan cia au ri -

cu lo ven tri cu lar se pue de ver cual quier tipo de co ne xión

ven tri cu loar te rial.



cu lar pro gre si va con arrit mias au ri cu la res, re duc -

ción del flu jo an te ró gra do con es ta sis san guí nea,

trom bo sis y trom boem bo lis mo pul mo nar(10). El 50% 

de los pa cien tes ope ra dos con la ci ru gía an ti gua de

Fon tan de sa rro lla ta qui car dia a los diez años de la

ci ru gía de bi do a las ex ten sas su tu ras y a la he mo di -

na mia inu sual(12). Desde la técnica original se han

realizado múltiples modificaciones.

El es ta ble ci mien to de una cir cu la ción de Fon -

tan es en eta pas. En el pe río do neo na tal el ob je ti vo

es lo grar una cir cu la ción sis té mi ca sin obs truc ción

y un flu jo pul mo nar es ta ble aun que res trin gi do; se

ha cen pro ce di mien tos pa lia ti vos:

• Shunt sis té mi co pul mo nar o con duc to de ven -

trícu lo de re cho a ar te ria pulmonar.

• Cuan do hay obs truc ción sis té mi ca o ven trícu lo

iz quier do hi po plá si co: ci ru gía de Nor wood con

re cons truc ción aór ti ca (o con mo di fi ca ción de

Sano) o Da mus-Kaye-Stan sel (anas to mo sis de

vál vu la pul mo nar na ti va con aor ta), en am bos

ca sos aso cian do bla lock taus sig mo di fi ca do.

• Si hay obs truc ción del arco aór ti co, fo ra men oval

res tric ti vo o re tor no ve no so pul mo nar anó ma lo,

se re suel ven en esta pri me ra in ter ven ción(15).

La pri me ra eta pa de la ci ru gía de Fon tan, pro -

pia men te di cha, con sis te en una anas to mo sis cavo-

pul mo nar bi la te ral (Glenn)*; es la anas to mo sis de

la vena cava su pe rior a la rama de re cha de la ar te ria

pul mo nar. Tam bién se usó el hemi-Fon tan, en el

que la au rí cu la de re cha se anas to mo sa a la rama de -

re cha de la pul mo nar con par che que se pa ra a la

vena cava su pe rior de la au rí cu la de re cha.

La se gun da eta pa con sis te en anas to mo sis ca -

vo-pul mo nar to tal, lle van do la san gre de ve na ca va

in fe rior a la ra ma de re cha de la ar te ria pul mo nar.

El pro ce di mien to pue de ser con tú nel in traau ri cu -

lar o con un con duc to ex tra car día co (lo más nue vo).

Algu nos ca sos re quie ren fe nes tra ción del tú nel a la

au rí cu la de re cha, per mi tien do shunt de de re cha a

iz quier da que lue go se cie rra es pon tá nea men te o

por ca te te ris mo. El tú nel ex tra car día co tie ne ven ta -

jas por que no re quie re ne ce sa ria men te bypass car -

dio pul mo nar ni in ci sio nes o su tu ras de la pa red au -

ri cu lar (se evi ta da ño del no do si nu sal y se re du cen

las arrit mias po so pe ra to rias). Pe ro tam bién tie ne

in con ve nien tes: no cre ce con el pa cien te, pue de pro -

du cir hi per pla sia de la ín ti ma con oclusión y tiene

mayor tendencia a la trombosis(17).

Entre las se cue las de la ci ru gía de Fon tan se

cuen tan(18-20):

• La le sión del nodo si nu sal con dis fun ción y

arrit mias su pra ven tri cu la res.

• Trom boem bo lis mo pul mo nar.

• Ente ro pa tía per de do ra de pro teí na.

• Le sión he pá ti ca (fi bro sis o ci rro sis).

• De sa rro llo de co la te ra les ve no sas sis té mi cas

en tre vena cava su pe rior y vena cava in fe rior

(que pro vo ca cia no sis progresiva).

• De sa rro llo de fís tu las ar te rio ve no sas in tra -

pul mo na res tam bién con cia no sis progresiva.

• Pue de pro du cir se es te no sis de la ar te ria pul mo -

nar con com pro mi so del cir cui to de Fon tan.

• La au rí cu la de re cha agran da da pue de pro du -

cir com pre sión de ve nas pulmonares.
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