Articulo de revision
Rev Urug Cardiol 2014; 29:409-420
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CARDIOPATIAS CONGENITAS
CORAZON-anatomia

Analisis secuencial segmentario("

Para describir las cardiopatias congénitas de acuer-
do al método morfolégico se debe primero reconocer
los tres segmentos del corazén (atrial, ventricular y
arterial), identificando la morfologia de cada uno de
estos, la forma en que se unen y la relacién que
guardan entre ellos. Luego se describen las malfor-
maciones asociadas y la situacién del corazén en el
torax.

El reconocimiento de las camaras. En algu-

nas cardiopatias complejaslas cavidades cardiacas

pueden no estar en el lugar esperado, lo que se re-

suelve diciendo que es “derecho morfolégico” o

“izquierdo morfoldgico” (o “morfolégicamente de-

recho o izquierdo”) (figura 1).

* Auriculas. La auricula tiene un sector venoso,
una superficie septal, un vestibulo y un apéndi-
ce. Lo mas constante es la morfologia del apén-
dice y la forma en que se une al resto de la auri-
cula; por eso se usa para identificarla. Los de-
mas sectores son variables y pueden estar au-
sentes. La auricula derecha tiene apéndice
triangular de base ancha y en su interior se
identifica la cresta terminal que la separa del
sector venoso y de la que se originan, en forma
perpendicular, numerosos musculos pectineos
que se dirigen a la unién auriculoventricular en
toda su extension parietal. La auricula izquier-
da tiene apéndice digitiforme con unién estre-
cha al resto de la auricula, el borde inferior en
cremallera y en su interior hay misculos pecti-
neos escasos e irregulares que no se extienden
mas alla del apéndice.

* Ventriculos. Los ventriculos tienen tres par-
tes: A. Sector de entrada, que contiene el apara-
to valvular*. B. Sector apical o trabecular. C.
Sector de salida. El ventriculo derecho tiene su-
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perficie septal con sector apical de trabeculado
grueso; una fuerte estructura muscular (trabé-
cula septum-marginal), en formade Y que se di-
vide hacia arriba en dos brazos (anterior y pos-
terior) y hacia abajo se continda con la banda
moderadora que atraviesa la cavidad del ven-
triculo. La vélvula trictispide tiene tres valvas
(anterolateral, inferior y septal); la valva septal
posee multiples adherencias tendinosas al sep-
tum. La salida ventricular cuenta con un man-
guito muscular subpulmonar que no pertenece
al septum interventricular. El ventriculo iz-
quierdo tiene un trabeculado apical fino y la su-
perficie septal es lisa en la salida. La valvula mi-
tral posee dos valvas: la mural, que ocupa dos
tercios de la circunferencia, y la adrtica, que tie-
ne continuidad fibrosa con la aorta. En las unio-
nes de las valvas estan los engrosamientos lla-
mados trigono fibroso interno y externo; el pri-
mero forma parte del cuerpo fibroso central del
corazén. La valvula mitral tiene dos grupos de
musculos papilares y no posee adherencias ten-
dinosas al septum.

* Grandes vasos. La aorta es el vaso arterial
que origina por lo menos una arteria coronaria
y la mayoria de las arterias sistémicas. La arte-
ria pulmonar origina las dos o por lo menos una
de las ramas pulmonares. Se llama tronco arte-
rial comin cuando sale un solo vaso que origina
coronarias, arterias sistémicas y pulmonares.
Tronco arterial solitario se usa cuando no sein-
dividualiza arteria pulmonar intrapericardica.

El situs atrial. Luego del reconocimiento de las
camaras se debe describir el situs atrial. Las auri-
culas pueden estar lateralizadas, es decir, encon-
trar dos auriculas diferentes o pueden ser iguales.
Se define como situs solitus cuando la auricula de-
recha morfol6gica esté a derecha. Situs inversus o
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* Las valvulas siempre pertenecen al ventriculo, por eso, en casos complejos, identificar una valvula permite identificar

el ventriculo.
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Figura1. Corazén normal. A. Superficie septal de la auricula derechay la unién auriculoventricular. Por transiluminacién
se destaca el foramen oval y el septum membranoso. B. Superficie septal derecha del corazén. Se han resecado las estruc-
turas parietales. C. Detalle del tracto de salida del ventriculo derecho. Se ha seccionado la cresta supraventricular y la
aorta. Se observa que la cresta solo esté constituida por el repliegue ventriculo-infundibular (RVI). Se destaca el mangui-
to muscular subpulmonar que esta afuera del septumy se fusiona al RVI. D. Esquema de cémo se determina la topologia
ventricular;la palma dela mano abrazala superficie septal ventricular con morfologia derecha; el pufio en el 4pex, el pul-
gar en el tracto de entrada y los dedos en la salida ventricular. Se muestra un caso de topologia de mano derecha.

auricula en espejo cuando la auricula morfolégica-
mente derecha estéa localizada a izquierda. Cuan-
do las dos auriculas son iguales estamos ante los
isomerismos que pueden ser derechos o izquier-
dos. Hay paralelismo entre el situs atrial y el bron-
quial de modo que identificando la morfologia del
bronquio se puede presumir el situs atrial (refe-
rencia radiolégica atil)*. Cuando hay isomerismo
de los apéndices auriculares los bronquios estan
en armonia con ellos. Es asi que también se reco-
nocen cuatro patrones de distribucién bronquial,
lo mismo que los cuatro patrones de situs atrial:
solitus, inversus, isomerismo derecho e isomeris-
mo izquierdo. También hay paralelismo entre la
localizacion de los vasos abdominales (de utilidad
en la ecografia). Con auriculas lateralizadas, la
vena cava inferior (VCI) y la aorta ocupan lados
opuestos de la columna vertebral, con la VCI del
lado de la auricula derecha. En los isomerismos los

* El bronquio derecho es corto y horizontal. El bronquio
izquierdo es largo y més vertical.

vasos van del mismo lado. Cuando es derecho, la
VCI es anterior; cuando es izquierdo, la vena aci-
gos es posterior. Con auriculas lateralizadas, los
6rganos toracicos y abdominales acompanan a las
auriculas; cuando hay isomerismos, los 6rganos
estdn maés irregulares en su localizacion (hetero-
taxia visceral). Es frecuente que en el isomerismo
derecho haya aesplenia y en el izquierdo, polies-
plenia.

La unién auriculoventricular. La conexién

entre el segmento auricular y el ventricular pue-

de ser de tipo biventricular o univentricular.

Se define como conexién biventricular cuando

hay dos conexiones; es decir, cada auricula se co-

necta con un ventriculo. El tipo de conexién bi-
ventricular puede ser:

* Concordante, cuando cada auricula se conecta
con el correspondiente ventriculo.

* Discordante, cuando la auricula derecha mor-
fol6gica se conecta con un ventriculo izquierdo
morfolégico y la auricula izquierda morfolégi-
ca con un ventriculo derecho morfolégico.
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* Ambigua o mixta, cuando hay isomerismo de los
apéndices auriculares. En estos casos se debe in-
cluir necesariamente el concepto de topologia
con lo que se explica la relacién espacial de los
ventriculos. Para ello, se debe identificar la su-
perficie del septum interventricular con morfo-
logia derecha, poner la palma de la mano sobre
ella, de modo que el pulgar quede en el tracto de
entrada, los dedos en el de salida y el pufio en el
apex. Se dira topologia de mano derecha o topo-
logia de mano izquierda de acuerdo a la mano
que se requiera; con ello se estara indicando de
qué lado esté el ventriculo con morfologia dere-
cha (figura 1D).

Se designa conexién univentricular cuando el

segmento auricular se conecta con un solo ven-

triculo. El tipo de conexién puede ser:

* Doble entrada a un ventriculo dominante.

* Atresia de una unién auriculoventricular con au-
sencia de conexion (atresia mitral o tricuspidea)*.

Lo dnico univentricular es la conexién y la fun-
cién. No son corazones con ventriculo inico. En
casi la totalidad de los casos hay una camara ven-
tricular rudimentaria que es anterosuperior si es
derecha y posteroinferior si es izquierda. Son ex-
cepcionalmente raros los ventriculos solitarios,
indeterminados, que no tienen camara ventricu-
lar rudimentaria.

Elmodo de conexién se refiere a las caracteristi-

cas de las valvulas auriculoventriculares de las

cuales hay cuatro:

* Dos vélvulas perforadas.

* Una véalvula perforaday la otra imperforada.

* Una véalvula auriculoventricular comtn.

* Valvulas en horcajadas y cabalgantest.

Cuando hay una valvula coman se debe hacer

referencia al componente izquierdo o derecho de

esa valvula; lo mismo cuando hay una doble en-
trada ventricular o ausencia de conexion.

e Launién ventriculo arterial. Aqui también
se debe describir el tipo de conexién y el modo.
Las posibilidades en cuanto al tipo son:

* Concordante.

* Discordante.

* Cuando la atresia de vélvula auriculoventricular se debe a
la presencia de una véalvula imperforada, no aplica para la
denominaci6én de conexién univentricular, salvo que se dé
en el marco de una doble entrada ventricular concomitante.

+ Valvula cabalgante es cuando el anillo de la valvula se
desplaza sobre el septum interventricular. Si el despla-
zamiento supera el 50% cambia el tipo de conexién de bi-
ventricular a doble entrada. Sellama valvula en horcaja-
das cuando el aparato tendinoso de una valvula se inser-

ta en el otro ventriculo o en el borde del defecto septal.

* Salida doble.

* Salida tnica. Hay cuatro formas de salida
Unica. Puede tratarse de un tronco arterial co-
mun, un tronco arterial solitario, una atresia
pulmonar o una atresia aértica.

En relacién al modo de conexién las valvulas

pueden ser:

* Dos vélvulas perforadas.

* Unavaélvula perforaday la otra imperforada.

* Valvula/s cabalgante/s, lo que dependiendo del
grado puede modificar el tipo de conexion.

Es importante, ademaés, hacer referencia a las
relaciones vasculares, es decir la posicién de
las valvulas. Se refiere a la posicién de la val-
vula adrtica en relacién con la pulmonar. Tam-
bién importa la relacién de los troncos arteria-
les, la posicién del arco adrtico y de aorta tora-
cica descendente.

Malformaciones asociadas. El dltimo paso

en el andlisis secuencial segmentario es descri-

bir las malformaciones asociadas. Finalmente,
la posicién del corazoén en el térax y la orienta-
cién del apex.

Comunicaciones interauriculares (9

La comunicacién interauricular (CIA) tipo fora-
men oval es la mas frecuente. Es la tinica CIA que
estd dentro del septum auricular. Es conocida
también como ostium secundum. El corazén tiene
tres septum: el interauricular, el interventricular
y el membranoso. El septum interauricular esta
constituido por la valva del foramen oval y el bor-
de anteroinferior del foramen. El borde superior
es una invaginacién de la pared de las auriculas
entre la llegada de la vena la cava superior a la au-
ricula derecha y las venas pulmonares derechas a
la auricula izquierda. En la parte anterior, el bor-
de esta constituido por la eminencia de Eustaquio
y el vestibulo de la auricula, y en la inferior por el
septum venoso que separa la abertura de la vena
cava inferior del seno coronario. Cuando la valva
del foramen no cubre el anillo de la fosa oval en
circunstancias en que la auricula derecha no esta
dilatada, decimos que hay una CIA tipo foramen
oval*. También cuando esta valva esta fenestrada
0 ausente.

La CIA tipo seno venoso se localiza generalmen-
te a nivel de la boca de la vena cava superior.
Muy raramente vinculada a la vena cava infe-
rior. Se produce cuando la vena cava tiene una

* En el recién nacido con falla cardiaca y dilatacién auri-

cular la valva no cubre el anillo. Esto no se debe llamar

CIA tipo foramen.
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comunicacion biauricular y cabalga el anillo del
foramen oval. Es una CIA que est4 fuera de los
limites del septum interauricular. Las venas
pulmonares de parte del pulmén derecho dre-
nan en esa vena cava desplazada.

e La CIA tipo seno coronario se debe a una comu-

nicacién entre el senoy la auricula izquierda. La
comunicacién con la auricula derecha se produ-
ce, finalmente, a través del orificio del seno coro-
nario. Como se recordard, el seno coronario es
una estructura de la auricula izquierda. Su reco-
rrido es por el piso de la auricula a nivel del ves-
tibulo y hasta el drenaje en auricula derecha.
Cualquier defecto en el techo que separa el seno
coronario de la auricula izquierda produce una
CIA tipo seno coronario.

e La CIA tipo ostium primum es un defecto del

septum atrioventricular y comparte con ellos la
presencia de una unién auriculoventricular co-
mun. La alteracién primaria es el desplazamien-
to anterosuperior de la valvula aértica, que deja
de estar acunada entre las dos uniones auriculo-
ventriculares, como lo hace en el corazén nor-
mal, se pierde la forma de 8 que caracteriza la
unién normal. La unién auriculoventricular es
Unica y tiene una véalvula con cinco valvas: dos
estan del lado derecho, una del lado izquierdo y
las dos restantes son valvas en puente superior e
inferior vinculadas a los dos ventriculos. Estas
valvas en puente pueden unirse, quedando con-
figurados dos orificios; o pueden no hacerlo, con
lo que hay un orificio Gnico. Por otro lado, pue-
den adherirse a la cresta del ventriculo, quedan-
do limitado el shunt al sector interatrial (ostium
primum), o pueden adherir al sector anterior del
septum interauricular, con lo que el shunt que-
da limitado al sector interventricular. Final-
mente, pueden no tener adherencias septales y
en ese caso hay shunt interatrial e interventri-
cular (canal atrioventricular comin). Siempre
se debe hablar de componente derecho o izquier-
do delavalvula. No deben ser descritos como tri-
cuspide o mitral*. El componente izquierdo de
esta valvula comun tiene una valva mural que
ocupa un quinto de la circunferencia izquierda.
Todos los corazones con defecto del septum
atrioventricular poseen un tracto de entrada
ventricular izquierdo que es més corto que el de
salida; por otro lado, la salida es mas estrecha.

* En los casos en que las valvas en puente se unen en la li-
nea media queda una hendidura del lado izquierdo que
muy incorrectamente se ha llamado “cleft mitral”; en
realidad, es una hendidura que cumple las funciones de
una comisura.

Las dominancias de las cdmaras constituyen un
factor adicional que debe ser especificado. Su pre-
sencia puede determinar las conductas reparativas
a seguir. Puede haber dominancia ventricular dere-
cha o izquierda, dominancia auricular derecha o iz-
quierda, o ser un corazén sin dominancias de sus ca-
maras.

En el corazén normal la posicién acunada de la
aorta determina que las valvulas auriculoventricu-
lares se implanten en niveles diferentes; lamitral se
implanta mas atras (arriba) quela trictispide. Se de-
limita asi un sector de septum que es atrioventricu-
lar, y que comunica auricula derecha con ventriculo
izquierdo* (figura 2). Muy excepcionalmente se
pueden ver corazones con defecto aislado del sep-
tum atrioventricular (defecto Gerbode). Pero estos
corazones no entran en la definicién de defectos del
septum atrioventricular expresada.

En los corazones con defecto del septum atrio-
ventricular, el nédulo auriculoventricular esté des-
plazado. Se localiza en la zona donde el sector infe-
riory posterior del septum interventricular alcanza
la auriculat (figura 3).

e LaCIAvestibular® esun defecto muy raroloca-
lizado en el borde muscular anteroinferior del
foramen oval.

Comunicaciones interventriculares("

En relacién al septum interventricular se deben
considerar algunos aspectos del corazén normal. El
tracto de salida subadrtico ocupa una localizacién
central en el corazén; debido a ello, la entrada ven-
tricular derecha esta separada de la salida ventricu-
lar izquierda. El septum de salida es muy chico (en
la practica inexistente). El septum membranoso
forma parte del cuerpo fibroso central del corazén
junto con el trigono fibroso derecho y el tendén de
Todaro. La implantacién de la valva septal de la
tricispide divide el septum membranoso en un
sector atrioventricular y otro interventricular.

La comunicacién interventricular (CIV) se des-
cribe por el lugar en que se abre en ventriculo dere-
cho (entrada, sector apical o porcién de salida).
Cuando son grandes se definen como confluentes.
Se reconocen tres tipos de CIV: musculares, peri-

* Corresponde a septum membranoso, ya que la parte
muscular de ese sector desalineado es un montaje de pa-
red muscular auricular y ventricular con grasa del surco
atrioventricular en el medio.

+ En el cierre quirtrgico de este tipo de CIA muchas ve-

ces se debe dejar el drenaje del seno coronario abajo del
parche para evitar danar el SC.
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Figura2. Corazéon normal. De derecha a izquierda se observa: A. Corte por el eje corto a nivel de la unién auriculoventricu-
lar. Se observa la aorta encajada entre las dos uniones auriculoventriculares que tienen por esarazon la forma de un 8 in-
clinado. B. Corte por el eje largo observandose las cuatro camaras ventriculares. Se observa la implantacion a diferentes
niveles de las valvulas auriculoventriculares. C. Corte similar al anterior, pero en un plano superior. Se observa también
la salida ventricular izquierda. Con una flecha se indica el septum atrioventricular, que separa auricula derecha de ven-
triculo izquierdo.

membranosa y de doble cometido (yuxta-arterial)

(figura 4).

e La CIV muscular tiene todos sus bordes muscula-
res. Puede localizarse en tracto de entrada, apical
odesalida. En ocasiones son multiples o coexisten
con defectos yuxta-arteriales o perimembranosos.
Cuando se abren en la salida del ventriculo dere-
cho son chicas y estan alejadas del sistema de con-
duccién (SC); estas, con frecuencia, cierran espon-
taneamente. Las del tracto de entrada tienen el
haz penetrante del SC en borde anterosuperior.
Cuando hay CIV perimembranosa concomitante
con CIV muscular de entrada, el haz se encuentra
en la banda muscular que las separa.

e La CIV perimembranosa se debe a un defecto
del musculo que rodea al septum membranoso.
Puede tener extension en el septum de entrada,
en el apical o en la salida ventricular (defectos
confluentes). Si se extiende al septum de entra-
da esta cubierto por la valva septal de la trictspi-
de*. En esos casos el SC pasa por su borde poste-
rior e inferior. Cuando se extienden al sector
apical tienen hendidala valva septal de la tricts-
pide y el misculo papilar medial se localiza en el
extremo apical. Cuando se extienden al septum
de salida son, en general, por mala alineacién
del septum de salida en relacién al trabecular
(desviacién derecha o izquierda).

e LaCIV yuxta-arterial o de doble cometido tiene
continuidad fibrosa de las valvulas arteriales y

*Se los ha descrito como “defecto aislado del canal atrio-
ventricular”, lo que se presta a confusién ya que no tiene
ninguno de los elementos arriba sefialados como defini-

torio de los defectos del septum atrioventricular.

ausencia del septum de salida. El borde poste-
rior puede ser muscular (SC protegido) o peri-
membranoso (SC expuesto). Es frecuente que
cuando existe este tipo de CIV, alguna de las val-
vulas arteriales cabalgue la cresta del septum
muscular. También es frecuente el prolapso de
la vélvula aértica.

Coartacion de la aorta

En la aorta toracica se reconocen diferentes secto-
res anatomicos: la raiz, la aorta ascendente, el arco,
el istmo y la aorta descendente. La raiz esté consti-
tuida por el anillo valvular, los senos de Valsalva y la
unién sinotubular. El arco adrtico proximal es el
sector inmediato al tronco braquiocefélico; el distal,
el inmediato a la carétida primitiva izquierda. El
istmo es el sector de la aorta entre la subclavia iz-
quierda y el conducto arterioso. Todos estos secto-
res no miden mas de 5 mm en el recién nacido nor-
mal. En el lactante, el arco proximal debe tener un
didmetro externo de por lo menos el 60% de la aorta
ascendente; el distal 50%, y el istmo 40%. La hipo-
plasia tubular refiere a una estenosis difusa que
puede afectar cualquier segmento de la aorta, en ge-
neral combina longitud anormal con reduccién de
su diametro. La hipoplasia del istmo es la localizada
en ese sector. La hipoplasia del arco se asocia con
coartacién y/u otras obstrucciones del flujo aértico,
asi como CIV, CIA y ductus®.

La coartacion de la aorta (CoAo) es una esteno-
sis circunscripta, localizada en las proximidades del
conducto arterial (o su remanente, el ligamento ar-
terioso), (figura 5 A). Puede ser una estenosis a ma-
nera de cintura en la pared arterial, un diafragma
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Seno Coronario Fenestrado CIA tipo Seno Venoso

VCS cebalga e septo Una vena pulmonar drena en VCS

SIA R Brna vennsa

3

Formrman oval

Figura3. A. Esquema. Tipos de comunicaciones interauriculares (CIA). B. CIA tipo foramen oval. El borde anterosuperior
de la valva no alcanza la margen muscular del foramen. C. CIA tipo foramen oval debido a valva fenestrada. D. Esquema de
CIA tipo seno coronario; puede ser por fenestraciones del techo o por ausencia del techo. E. Esquema de CIA tipo seno veno-
so. F. Defecto del septum atrioventricular. Corte por el eje corto del corazén préximo a la unién auriculoventricular. Se ob-
serva desplazamiento anterosuperior dela aorta (que yano estd enclavada), y pérdidade la figura del 8 inclinada que carac-

teriza al corazén normal. G. CIA tipo ostium primum. H. Defecto del septum atrioventricular tipo “canal AV”.

circunferencial en la luz o un diafragma que com-
promete parcialmente la circunferencia. En la ma-
yoria de los casos es aislada, pero puede asociarse a
hipoplasia tubular del istmo o del arco, o ambas.
Entre las patologias asociadas se encuentran(®.?:
aorta bictspide, conducto arterial permeable, CIV,
estenosis subadrtica, anomalia de la valvula mitral,
una subclavia derecha originada distal a la coarta-
ciéony el compromiso de la subclavia izquierda por la
coartacién. Otros hallazgos posibles son la circula-
cién colateral (mamaria interna a intercostal y
otras anastomosis), una alteracion estructural de la
media en el sector anterior a la estenosis y la posibi-
lidad de aneurismas cerebrales. La CoAo puede ser
una de las malformaciones encontradas en un pa-
ciente con sindrome de Turner, sindrome de PHA-
CES*, o con sindrome de Shonet.

Tetralogia de Fallot

Esta patologia se caracteriza por la presencia de este-
nosis subpulmonar, CIV, cabalgamiento de la aorta
con origen biventricular e hipertrofia del ventriculo
derecho. La hipertrofia antes del nacimiento es me-
nos evidente. El nivel de cabalgamiento, el grado de

* PHACES es un acrénimo: Posterior fossa brain mal-
formation, Hemangiomas, Arterial cranio-cervical ano-
malies, Coarctation of the aorta and cardiac defects, Eye
abnormalities, Sternal defect.

+ El sindrome de Shone tiene cuatro alteraciones cardio-
vasculares reconocidas: membrana supravalvular mitral,
estenosis valvular mitral con valvula en paracaidas (para-
chute), estenosis subadrtica y coartacion de la aorta.
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estenosis y las caracteristicas de la CIV son variables
en los diferentes especimenes™ (figura 5 B).

El corazén normal tiene un pliegue muscular
prominente que separa la valvula trictspide de la
pulmonar. Es la cresta supraventricular y esta
constituida por el muisculo de la curvatura interna
del corazoén y el repliegue ventriculo-infundibular
(RVI), ya que no hay un verdadero septum de sali-
da'. Las véalvulas pulmonares estan sostenidas por
un manguito muscular que sobresale de la masa
ventricular y se fusiona al RVI. La cresta supraven-
tricular se inserta entre los brazos anterior y poste-
rior de la trabécula septum-marginal (TSM), que es
una gruesa estructura muscular vertical que re-
fuerza la superficie septal (figuras 1 By 1 C).

En la tetralogia de Fallot(-4 el septum de salida
es una estructura bien evidente que tiene un des-
plazamiento anterosuperior y se fusiona al brazo
anterior de la TSM en su extremo septal. También
hay hipertrofia de las trabéculas septum-parietales.
Estos dos elementos condicionan la estenosis del in-
fundibulo. Este septum de salida es una estructura
totalmente derecha; est4 mal alineado debido al ca-
balgamiento de la aorta (figura 5 B). La CIV es peri-
membranosa en 80% de los casos; el borde poste-
roinferior tiene continuidad fibrosa de valvulas aér-
tica, mitral y tricuspidea. En el 20% restante el
borde posteroinferior es muscular; el RVI se fusiona
con el brazo posterior de la TSM.

Entre las malformaciones asociadas se recono-
cen: una alteracién a nivel de la valvula pulmonar
(en domo, bictspide, engrosamiento, agenesia¥ o
atresia); la presencia de CIA, CIV adicionales o un
defecto del septum atrioventricular; un arco aértico
derecho (25%); una vélvula trictspide en horcaja-
das; la persistencia de vena cava superior izquierda
drenando a seno coronario; una arteria coronaria
descendente anterior originada en coronaria dere-
cha y con recorrido por delante del infundibulo; un
retorno venoso pulmonar anémalo; arterias pulmo-
nares no confluentes; estenosis de las ramas pulmo-
nares.

En los casos de tetralogia de Fallot con atresia
pulmonar® las arterias pulmonares pueden o no
ser confluentes; también pueden estar ausentes. El

* El cabalgamiento puede ser muy leve o puede llegar hasta
el doble tracto de salida derecho. La estenosis del infundi-
bulo puede ser leve o puede llegar hasta la atresia pulmo-
nar. La CIV puede ser perimembranosa o muscular.

t Solo se debe usar la denominacién de cresta supraven-
tricular en el corazén normal.

+ En los casos de agenesia de valvula pulmonar hay dila-
tacion del tronco pulmonary el infundibulo y es frecuen-
te que se asocie una agenesia de ductus.

Comunicaciones Interventriculares
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Figura 4. Esquema de los diferentes tipos de comunicaciéon
interventricular.

tronco pulmonar puede tener calibre variable, des-
de un cordén sin luz hasta un vaso con dimensiones
aceptables. El suministro de sangre a las arterias
pulmonares puede ser desde el conducto arterial,
una ventana aértico-pulmonar o una fistula corona-
ria. Pero con frecuencia se hace por colaterales sis-
témico-pulmonares que cominmente son multi-
ples. El vaso en general se origina en aorta toracica
descendente*. La anastomosis con la circulacién
pulmonar puede ser extrapulmonar a nivel del hilio,
a nivel lobar, o segmentario.

Transposicién completa de los grandes
vasos

Se designa transposicién completa de los grandes
vasos (TGA completa)” a una combinacién especifi-
cade conexiones de las camaras cardiacas: concor-
dante a nivel auriculoventricular con discordancia
ventriculoarterial. Se requiere necesariamente la
presencia de auriculas lateralizadas, es decir, situs
solitus o situs inversus auricular. No se puede ha-
blar de esta entidad en casos de isomerismos. Los
corazones con T'GA completa tienen un septum in-
terventricular rectilineo en la mayoria de los casos
debido a que los tractos de salida en general corren
en paralelo. Otra diferencia con los corazones nor-
males es que el septum membranoso es chico o esta
ausente en los casos sin CIV. Las arterias corona-
rias siempre se originan en los senos adyacentes al
tronco pulmonar, pero tienen variaciones en la dis-
tribucién a nivel del epicardio. Luego del nacimien-

* Excepcionalmente se puede originar en tronco bra-
quiocefélico o aun en arteria coronaria.
T También se conocen como d-TGA.
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Figuras. A. Coartacion preductal de la aorta. La flecha indica la coartacién. B. Tetralogia de Fallot. Se observa el septum
de salida (senialado por el punto blanco) fusionado al brazo anterior de la trabécula septo-marginal (sefialada con TSM).
El punto negro indica la estenosis del infundibulo. Se observa asimismo el cabalgamiento aértico. C. Transposicion com-
pletade los grandes vasos. Se observa la aorta en posicién anterior y derecha en relacién con la arteria pulmonar. Los va-
sos no tienen el aspecto en espiral del corazén normal, sino que el recorrido eslado a lado. Se constata anomalia coronaria
(coronaria tinica). Dy E. Conexién auroculoventricular univentricular debida a doble entrada a un ventriculo izquierdo
dominante. La conexién ventriculoarterial es discordante. Se observa una caimara rudimentaria anterior derecha. Se re-
conoce asimismo una reparacién quirdrgica de lesién obstructiva del arco adrtico.

to, el espesor del ventriculo derecho aumenta, exce-
diendo al izquierdo que involuciona rapidamente.

La posicién de la aorta con mayor frecuencia es
anterior y derecha en relacion con la arteria pulmo-
nar en corazones con situs solitus (figura 5 C). Pero
con igual disposicion atrial también puede estar por
adelante, por adelante y a izquierda e infrecuente-
mente por detras y a derecha. La presencia de in-
fundibulo subadrtico no es un requisito, como tam-
poco la continuidad fibrosa entre valvula pulmonar
y mitral.

La CIV caracteristica es debida a la mala alinea-
cion del septum de salida en relacién al septum tra-
beculado, que se abre en la salida ventricular dere-
cha. Puede tener borde posterior muscular o exten-
derse y hacerse perimembranosa con borde poste-
rior dado por la continuidad fibrosa entre mitral y
pulmonar. El septum de salida en su desplazamien-
to puede ir hacia el ventriculo derecho (lo més fre-

cuente), con ligero cabalgamiento pulmonar (en al-
gunos casos causando obstruccién subadértica y aso-
ciandose a anomalias del arco adrtico). También
puede desplazarse a izquierda con obstruccién sub-
pulmonar. Otras causas de obstruccién del tracto de
salida izquierdo son: presencia de un rodete fi-
bro-muscular, apéndices tisulares y adherencias
valvulares. Otras CIV posibles: CIV muscular del
tracto de entrada, extension del defecto perimem-
branoso al septum de entrada, CIV muscular trabe-
cular y CIV yuxta-arterial o de doble cometido.

Entre las malformaciones asociadas se encuen-
tran: canal arterial permeable, coartacion, hipopla-
sia tubular, interrupcién del arco, arco aértico dere-
cho, defecto del septum atrioventricular, anomalias
venosas sistémicas y pulmonares y yuxtaposiciéon
de los apéndices auriculares.



Revista Uruguaya de Cardiologia
Volumen 29 | n° 3 | Diciembre 2014

Bases anatdmicas
Carmen Gutiérrez

Conexiones univentriculares

Los corazones con conexién univentricular son-4:

e Aquellos quetienen unadoble entrada ventricu-
lar (las uniones de las dos auriculas se realizan
con el mismo ventriculo). Puede haber dos val-
vulas auriculoventriculares o una valvula inica.

e Los que tienen ausencia de una unién auriculo-
ventricular (atresia mitral o tricuspidea con au-
sencia de tejido valvular)*. El piso de la auricula
en estos casos esta constituido por el tejido fi-
bro-adiposo del surco auriculoventricular.

Los corazones con conexiones univentriculares
no son corazones con ventriculo dnico. Desde el
punto de vista anatémico, la gran mayoria tiene dos
ventriculos. Lo que es univentricular es la conexién
y la funcién, pero no la morfologia. Uno de los ven-
triculos es incompleto o rudimentario. Las cAmaras
ventriculares rudimentarias derechas son antero-
superiores (derechas o izquierdas) y generalmente
conservan su componente de salida y su componen-
te apical trabecular. Las cAmaras rudimentarias iz-
quierdas son posteriores e inferiores (izquierdas o
derechas). Es frecuente que estas cAmaras izquier-
das rudimentarias carezcan ademas del componen-
te de salida, quedando constituidas solamente por el
sector trabecular.

La forma mas frecuente de conexién univentri-
cular es con ventriculo izquierdo dominante y ca-
mara rudimentaria derecha, o un ventriculo dere-
cho dominante con una cdmara rudimentaria iz-
quierda. Son raros los casos de camara ventricular
aparentemente solitaria, es decir cuando la camara
rudimentaria solo se reconoce en la histologia. Los
ventriculos indeterminados verdaderamente soli-
tarios, sin ciAmara rudimentaria, son excepcional-
mente raros. Entre los corazones con doble entrada,
los casos de ventriculo izquierdo dominante, con ca-
mara rudimentaria derecha y discordancia ven-
triculo arterial son los mas frecuentes (figuras5D y
5 E). Otro frecuente esla doble entrada a ventriculo
izquierdo con ventriculo rudimentario anterior de-
recho y conexiones ventriculoarteriales concordan-
tes. Pero se debe tener presente que es posible ver
cualquier tipo de conexién ventriculoarterial en los
casos de conexiones univentriculares®.

En los casos de valvulas auriculoventriculares
cabalgantes y en horcajadas, cuando mas del 50% de

* También se llama atresia cuando la valvula esta pre-
sente pero es imperforada. En estosraros casos de valvu-
la presente pero no perforada, no se aplica la denomina-
cién de conexién univentricular si cada auricula se unea
un ventriculo. Pero cuando hay doble entrada ventricu-
lar en los que una de las valvulas estd imperforada, es
una conexion univentricular.

un anillo cabalga el septum interventricular, se
atribuye la vélvula a la cdAmara ventricular que tie-
ne la mayor parte de su circunferencia. De esa ma-
nera, se puede pasar de una conexién biventricular
(concordante o discordante) a una conexién univen-
tricular por doble entrada. Cuando una valvula esta
ausente, la valvula solitaria también puede cabal-
gar el septum interventricular; en ese caso se tiene
una conexi6n uniatrial-biventricular. Es muy rara,
pero posible.

Posoperatorio. Especimenes operados.
Complicaciones.

La elevada sobrevida de pacientes con cardiopatias

operadas en los dltimos 40 a 50 anos ha favorecido el

desarrollo de la especialidad en cardiopatias congéni-
tas del adulto. Estos pacientes frecuentemente re-
quieren tratamientos electrofisiolégicos®. Entender

a estos pacientes exige conocer las cirugias usadas his-

téricamente y sus consecuencias®. La mortalidad to-

tal esde 5%y la muerte stbita (MS) da cuenta del 19%

de ellas®. Un factor de mayor complejidad es que por

ser adultos, con el tiempo son susceptibles de desarro-
llar comorbilidades (isquemia miocardica, hiperten-
sién arterial, diabetes, etcétera).

e Tetralogiade Fallot. Es la cardiopatia con ma-
yor supervivencia posquirtgica (90% a los 20
anos)19, Los casos de anillo pulmonar hipoplésico
requieren parche transanular y en la evolucién
desarrollan més regurgitacién pulmonar. La am-
pliacién del infundibulo y cierre de CIV se puede
hacer desde la auricula derecha, pero en general
se requiere, ademés, una ampliacién del infundi-
bulo con parche®V. La insuficiencia valvular pul-
monar es el principal problema, asociado al dete-
rioro funcional®®. La hipertrofia del ventriculo
derecho, la disfuncién ventricular y las taquiarrit-
mias auriculares se relacionan con la posibilidad
de MS y de taquiarritmias mantenidas en estos
adultos operados que alcanzan la tercera década
de la cirugia. La mayor incertidumbre es el riesgo
de MS. Una tercera parte de los casos de Fallot
operados que alcanzan la vida adulta tienen taqui-
cardia auricular; 10% tiene arritmia ventricular y
5% requiere marcapaso por bloqueo auriculoven-
tricular o disfuncién del nodo sinusal®?. Un nt-
mero en aumento requiere desfibriladores debido
a la presencia de fibrilacién ventricular o taquia-
rritmias ventriculares y la MS se ve en 2% de los
pacientes operados por década de seguimiento2.
Laprevalencia de fibrilacién auricular y arritmias
ventriculares aumenta marcadamente después de
los 45 anos@®), El miocardio que circunda el par-
che de ampliacién del infundibulo y el cierre de la
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CIV es fuente de arritmias®. Es importante consi-
derar, no obstante, que 50% de las muertes en Fa-
llot operados no son de causa cardiaca®®.

Otras complicaciones posoperatorias que se ven
en el Fallot son: la estenosis residual de la arteria
pulmonar (10%-15%); la dilatacién del anillo tri-
cuspideo asociado a la dilatacién del ventriculo,
con regurgitacion tricuspidea (10%); los aneuris-
mas del tracto de salida del ventriculo derecho
vinculados al parche transanular o a resecciones
extensas del infundibulo e isquemia; cuando se
usan conductos protésicos son muy frecuentes las
obstrucciones por calcificacion y fibrosis®b.

e El ventriculo derecho sistémico. Hasta la
década de 1980, la cirugia usada en la TGA com-
pleta fue el switch atrial (por técnicas de Mus-
tard o Senning). Este procedimiento deja el ven-
triculo derecho como ventriculo sistémico®?.
Debido a la presion a la que esta sometido con el
tiempo se produce hipertrofia, la circulacion co-
ronaria es insuficiente y hay falla ventricular;
cuando asocia regurgitacién tricuspidea, la si-
tuacion es peor. El switch atrial se complica con
arritmias auriculares debido a las extensas li-
neas de sutura auricular y la frecuente lesién del
nodo sinusal o de su arteria nutriente*. Otros
eventos adversos son la obstruccién del parche
intraauricular en proximidad con la vena cava
superior con obstruccién venosa sistémica; la
obstruccién venosa pulmonar y la posibilidad de
fuga en la sutura del parche.

En las tultimas décadas la correccién anatémica
mediante switch arterial y transferencia de las co-
ronarias (técnica de Jatene) ha sustituido al switch
atrial. Tiene la ventaja de dejar el ventriculo iz-
quierdo como ventriculo sistémico, en general no
produce cicatrices auriculares o ventricularesy pro-
duce menos arritmias®.

Los pacientes con obstruccion del tracto de sali-
da ventricular izquierdo y CIV frecuentemente son
sometidos a cirugia de Rastelli. El parche de cierre
de CIV también dirige la sangre del ventriculo iz-
quierdo a la aorta. La arteria pulmonar es ligada en
su origen y un conducto con valvula lleva la sangre
del ventriculo derecho ala arteria pulmonar distal.
El ventriculo sistémico es el izquierdo, pero esta ci-
rugia es propensa al desarrollo de arritmias auricu-
lares y ventriculares®; también a estenosis del
conducto e insuficiencia pulmonar.

* La misma cicatriz de la atriotomia usada para diferen-
tes cirugias cardiacas, el simple cierre de una CIA puede
ser origen de arritmia auricular.

El switch atrial se sigue usando en la actualidad,
combinado con switch arterial o con cirugia de Ras-
telli, en casos de transposicién corregida de los
grandes vasos®, para evitar dejar el ventriculo dere-
cho como ventriculo sistémico. El doble switch deja
el ventriculo izquierdo como ventriculo sistémi-
co1®, También se sigue usando en los raros casos de
conexiones auriculoventriculares discordantes con
conexion ventriculoarterial concordante.

e Circulacion de Fontan. El 10% de las cardiopa-
tias congénitas operadas corresponden a lo que se
refiere en términos clinicos como “ventriculo tinico
funcional”. En este grupo de pacientes se incluyen:

Conexiones auriculoventriculares univentri-

culares (por doble entrada ventricular o por

atresia de una valvula auriculoventricular
por ausencia de conexién).

Ventriculo izquierdo hipoplésico.

Atresia pulmonar con septum integro (ven-

triculo derecho hipoplasico).

Casos de conexién biventricular pero con hi-

poplasia de uno de los ventriculos o una ano-

malia de la conexi6n auriculoventricular o

ventriculoarterial que impida una reparacion

biventricular.

Formas complejas de transposiciéon completa

de los grandes vasos y doble tracto de salida

del ventriculo derecho.

Casos de defectos del septum atrioventricular

no balanceados9.

Lasolucién quirargica en todas estas malforma-
ciones pasa por establecer una circulacién de Fon-
tan. Consiste en una conexion cavo-pulmonar total
que puede ser con tunel intracardiaco o extracar-
diaco. La cirugia original de Fontany Baudet (1971)
y Kreutzer consisti6 en una conexién de auricula
derecha con arteria pulmonar; este procedimiento
producia muchas complicaciones: dilataciéon auri-

* Se llama transposicion corregida de los grandes vasos a
la malformacién consistente en doble discordancia, a ni-
vel auriculoventricular y ventriculoarterial, con lo cual
la circulacion queda “corregida” pero el ventriculo sisté-
mico es el derecho. Necesariamente debe darse en cora-
zones con auriculas lateralizadas y con conexiones bi-
ventriculares. La aorta esta en situacién anterior e iz-
quierda en relacién con la pulmonar en corazones con si-
tus solitus. Malformaciones asociadas frecuentes son:
CIV, anomalia de Ebstein de la tricaspide localizada a iz-
quierda, el cabalgamiento y valvula auriculoventricular
en horcajadasy la obstruccién subadrtica (generalmente
asociada a anomalia del arco).

Destacamos que en presencia de una discordancia auri-
culoventricular se puede ver cualquier tipo de conexién
ventriculoarterial.
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cular progresiva con arritmias auriculares, reduc-
cién del flujo anterégrado con estasis sanguinea,
trombosis y tromboembolismo pulmonar?. E150%
de los pacientes operados con la cirugia antigua de
Fontan desarrolla taquicardia a los diez anos de la
cirugia debido a las extensas suturas y a la hemodi-
namia inusual?. Desde la técnica original se han
realizado multiples modificaciones.

El establecimiento de una circulaciéon de Fon-
tan es en etapas. En el periodo neonatal el objetivo
es lograr una circulacién sistémica sin obstruccién
yun flujo pulmonar estable aunque restringido; se
hacen procedimientos paliativos:

* Shunt sistémico pulmonar o conducto de ven-
triculo derecho a arteria pulmonar.

* Cuando hay obstruccién sistémica o ventriculo
izquierdo hipopléasico: cirugia de Norwood con
reconstrucciéon adrtica (o con modificacién de
Sano) o Damus-Kaye-Stansel (anastomosis de
véalvula pulmonar nativa con aorta), en ambos
casos asociando blalock taussig modificado.

* Si hay obstruccion del arco adrtico, foramen oval
restrictivo o retorno venoso pulmonar anémalo,
se resuelven en esta primera intervenci6n5),

La primera etapa de la cirugia de Fontan, pro-
piamente dicha, consiste en una anastomosis cavo-
pulmonar bilateral (Glenn)*; es la anastomosis de
la vena cava superior a la rama derecha de la arteria
pulmonar. También se us6 el hemi-Fontan, en el
que la auricula derecha se anastomosa a la rama de-
recha de la pulmonar con parche que separa a la
vena cava superior de la auricula derecha.

La segunda etapa consiste en anastomosis ca-
vo-pulmonar total, llevando la sangre de vena cava
inferior a la rama derecha de la arteria pulmonar.
El procedimiento puede ser con tunel intraauricu-
lar o con un conducto extracardiaco (lo mas nuevo).
Algunos casos requieren fenestracién del tinel a la
auricula derecha, permitiendo shunt de derecha a
izquierda que luego se cierra espontaneamente o
por cateterismo. El tinel extracardiaco tiene venta-
jas porque no requiere necesariamente bypass car-
diopulmonar ni incisiones o suturas de la pared au-
ricular (se evita dafo del nodo sinusal y se reducen
las arritmias posoperatorias). Pero también tiene
inconvenientes: no crece con el paciente, puede pro-
ducir hiperplasia de la intima con oclusién y tiene
mayor tendencia a la trombosis1?.

Entre las secuelas de la cirugia de Fontan se
cuentan8-20;

* El mismo procedimiento de Glenn en su origen fue di-
ferente, unidireccional; posteriormente se modificé a bi-
direccional.

* La lesién del nodo sinusal con disfuncién y
arritmias supraventriculares.

* Tromboembolismo pulmonar.
* Enteropatia perdedora de proteina.
* Lesion hepatica (fibrosis o cirrosis).

Desarrollo de colaterales venosas sistémicas
entre vena cava superior y vena cava inferior
(que provoca cianosis progresiva).

Desarrollo de fistulas arteriovenosas intra-
pulmonares también con cianosis progresiva.
* Puede producirse estenosis de la arteria pulmo-
nar con compromiso del circuito de Fontan.

La auricula derecha agrandada puede produ-
cir compresion de venas pulmonares.
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