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INTRODUCCION

En 1875, Von Rokitansky(9) describié un especimen en el cual la auricula derecha
comunicaba con un ventriculo morfologicamente izquierdo, situado a la derecha,
del que se originaba la arteria pulmonar.ln auricula izquierda por su parte
conectaba con un ventriculo morfol te derecho, situado a la izquierda,
conectado a su vez con la aorta, y o llamé transposicién corregida de Ias grandes
arterias.

Esta malformaciéon también ha sido I da tr invertida, levocardia
mixta con transposicién correglda(lO).L—Transposuclon Yy discordancia
atrioventricular y ventriculoarterial.(11)

Para su manejo integral, es preciso definir Ia frecuencia con que los pacientes con
discordancia atrioventricular(D-AYV) requieren de una correcciéon biventricular é
univentricular(Fontin).Hasta el momento. el anidlisis de 1a literatura no permite
derivar claramente esta informacion.

Las estrategias para el mancjo quirargico de estos pacientes puede diferir de
aquellos pacientes con conexiones normales(4).Hay varias razones para esto: las
complicaciones derivadas del bloqueo cardiaco(S), disfuncion ventricular sistémica
¥y a la progresiva insuficiencia de la valvula atrioventricular sistémica, 1o cual
puede ocurrir espontincamente con ¢l paso de los aifios & favorecida
infortunadamente por la cirugia(6).La cirugia intracardiaca puede demandar Ia
insercion de conductos, protesis valvulares, 6 ambas,por lo que la cirugia paliativa
Jjuega un rol importante hasta que se realicen las cirugias definitivas.
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Las cardiopatias con Discordancia Atrioventricular (D-AV),no son frecuentes,
ocurre aproximadamente en el 0.7% de los lactactes con cardiopatia congénita 6 en
el 0.02 por 1000 nacidos vivos (1).

ANATOMIA.

Hay dos vari omi en las que podemos tener Discordancia
Atrioventricular.Una es en la cual hay dos ventriculos bien constituidos pero
invertidos (t bien IL. do tr: iciéon corregida de las grandes arterias) y otro

en la cual hay un ventriculo prmc-pal de morfologia izquierda ( lamado ventriculo
izquierdo de doble entrada).

En la transposicion corregida de las grandes arterias, la auricula derecha se vacin
a través de una vilvula mitral morfolégica, que ticne dos masculos papilares, en un
ventriculo izquierdo morfolégico que esté a la derccha y es anterior.El ventriculo
esti fi trab lado y se vacia en un tracto de salida que lleva
posteriormente a la vialvula pulmonar.La auricula izquierda se vacia a través de
una vilvula tricuspide morfolégica en un ventriculo derecho muy trabeculado.La
salida ventricular derecha es anterior, vacidindose a través de una vialvula aértica
en una aorta ascendente, anterior y situada a la izquierda.El anslisis segmentario
de esto es SLL.En comparnclén cpon el cruce de los tractos de salida en un corazén
normal, los de los | con tr posiciéon corregida son paralelos y el tabique
ventricular esti en una posicién miis anteroposterior.Las anomalias asociadas son
frecuentes y condicionan una muy diversa presentacion clinica(2)
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En Doble entrada ventrlcular izquierda, la forma mas frecucnte es un ventriculo

i ierdo danico con tr i6n-L de las grandes arterlas, con ia aorta que nace
de un diminuto ven!ru:ulo derecho si do a la izuquierda y siguiendo el patrén
ascendente caracteristico uqulerdo de la tramnsposicién corregida.La arteria
suele ior la vélvula mitral cstn a la derecha y la
trlcusplde a la izqunerda.En algunos 1a ié entre el gran
ventriculo izquierdo y la rudi ia cé a de salida del ventriculo derecho(el
agujero  bulboventricular) d h s¢ progresivamente maAs  pequeiio,
i do una est i subaértnca funcional.(3)
EMBRIOLOGIA

El corazén normal, con relacciones atrioventriculares normales,es un resultado de
un dextrogiro dcl tubo cardiaco embrionario.(7).E! desarrollo de una inversion
ventricular 6 de dlscordnncn atrioventricular, y la anatomia resultante es

explicado por un fo o embriologi de levoe 6 L-rotacion del tubo
cardiaco.(8)El conocimiento dc la cmbrlologm es importante para cntender In
inversion ventricular y las lesi asociad

ANOMALIAS ASOCIADAS

Un buen nimero de 1i se i con una frecuencia muy alta con estas
malformaciones(12).Entre ellas cabe destacar:

1.Comunicacién interventricular : que son casi constantes y se pueden localizar en
varios sitios, aunquec en general son por desalineaciéon infundibuloventricular,no
son raros los casos de comunicaciones miiltiples y algunos presentan un tipo
infundibular subarterial.(13).

2.0bstrucciones de tractos de salida: predominan las obstrucciones combinadas
de Ia via de salida pulmonar (14), aunquc no son raras Ias obstrucciones dcl tracto
de salida adrtico(15).

3.Anomalms de lns v‘lIV'ls auriculoventriculares, con predominio de ias atresias ¢

tric

4.T|pos mfundlbularcs anormales(15) con una alta incidencia del patrén de
desarrollo infundibular bilateratl,

Hay otras anomalias como dextrocardia dia, yuxtaposicién de orejuelas,
arco aébrtico derecho y diversas malrotaciones ventriculares(criss-cross y
ventriculos superoinferiores).
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OBJETIVO:

Definir la frecucencia,caracteristicas morfolégicas y fisiopatologicas de casos con
Discordancia Atrioventricular (D-AV) de do a su p ial quirargico.
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MATERIAL Y METODOS:

Este estudio es retrospectivo y se revisaron casos con D-AV y con situs visceral
solitus ¢ inversus, con estudio ccocardiogrifico completo vistos de 1990 a 1999 en el
Hospital Infantil de México “Federico Gémez™ en la ciudad de México D.F..

Surgieron dos grupos de pacientes: Grupo I Pacientes con conexiéon
Atriobiventricular (n=60) ¥ Grupo II Pacientes con conexién Atriouniventricular
(n=3S).

El analisis estadistico se realizé con Chi cuadrado y el test exacto de Fisher,
considerando una P significativa menor de 0.05.
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MATERIAL Y METODOS
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ANALISIS ESTADISTICO

NIDIMO 3d VTTVd

CHI CUADRADO Y TEST EXACTO DE FISHER

NOD SISHL

= VALORDE p SIGNIFICATIVA MENOR DE 0.05




RESULTADOS.
De 21000 estudios ecocardiograficos realizados en ¢l Hospital Infantil de México
“Federico Gémez” 95 tenian diagnéstico de Discordancia Atrioventricular

(D-
AV).En 32(33%) pacientes se realizé cateterismo cardiaco.Se Sometieron a cirugia
paliativa 33 (34%) y correctiva 14 (14%).

El analisis de los priacipales rubros se describen en Ias siguicntes tablas:
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‘Tabla L. DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO:

En total fueron 95 pacientes, de los cuales en ¢l grupo I fueron masculinos
40(67%) y femeninos 20(33%). En cl grupo I1 masculinos 22(63%) y femeninos
13(37%). En ambos grupos prevalecié el sexo masculino.Los pacientes menores de

1 aiio al momento del diagndstico fueron para el grupo 1 29(48%) y para el grupo
11 22(63%).
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DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO

_ !NHDIHO AA VITvd
81 NOD SISEL

GRUPOI GRUPOII

MENOR DE 1 ANO 29(48) 22(63)

MASCULINO 40(67) 22(63)

FEMENINO 003)  13EY)
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TABLA II. ANOMALIAS ASOCIADAS:
En esta tabla se analizan todas las alteraciones que presentan los pacientes con D-

AV para establecer su fr ia y para rar los 2 grupos.

El i@nico valor estadistica significante fué la obstruccién adértica en todas sus
variantes (obstruccién subadrtica, coartaciéon adrtica,hipoplasia del arco adértico ¢
interrupcién del arco adrtico).
Las anomalias que con mayor fr ia se pr aban en ambos grupos con ia
transposicion de grandes arterias, Ias anomalias en las valvulas atrioventriculares,
esencialmente Ia izquierda, y entre las que destacamos Ia anomalia de
ebstein,insuficiencia valvular, atresia y estenosis.Tambien son dc¢ destacar Ia
presencia de doble via de salida del ventriculo derecho y 1a preseancia de
comunicacién interventricular con y sin estenosis pulmonar.

Destaca el hecho el que en un gran numero de casos de pacientes del grupo ]
18(30%) tenian corazdén sano 6 presentaban P r leve unica

alteracién.
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ANOMALIAS ASOCIADAS

GRUPOI GRUPOII

TGA £ 00 298 NS
OBST Ao 915 1G4 S
VAVANORMAL 20 (33) 12 (34) NS
DVSVD § (13) 2 (6) NS
DVSVD + EP 14 23) 3 (8 NS

NS P >005 S P<005 [ -TESSCON
FALLA DR ORIGEN




éa

ANOMALIAS ASOCIADAS

GRUPOI GRUPO I

CIV + EP 12 (20) 13 (37) NS
CIV AISLADA 10 (16) 0
CORSANOOEP 18 (30) 0

LEVE

NS P >0.05| | TFSCON
BALLA DR ORCEN




TABLA III. ANOMALIAS ASOCIADAS:

Aqui destacamos otras a tias no importantes como es el caso de
Discordancia con conexiones atrioventriculares cruzadas (Criss-Cross) en 4 (426),
En 12 pacientes (13%) se obscrvé arco adrtico dercecho, el situs inversus lo
presentaron 7 pacicntes (7%), destrocardia 18(1926) y mesocardia 9 (9%).

23




ANOMALIAS ASOCIADAS

¢ ARCO DERECHO 12(13%)
+ SITUS INVERSUS 7(7%)
/ DEXTROCARDIA 18(19%)

v 7 MESOCARDIA 9(9%)

¢ CRISS-CROSS 4(4%)
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Tabla IV, CATETERISMO CARDIACO:

Aunque en todos los pacientes sc realizé el di 6stico con diograma, en 12
pacientes(37%) hubo necesidad de realizar cateterismo cardiaco para corroborar
el diagnéstico ante la complejidad anatémica que presentaban..L.a mayoria de los
estudios hemodinimicos estaban orientados hacia valoraciones de operabilidad en
6 pacientes (19%%) y a valoraciones previas a cirugia de Fontin en 13 pacicentes
(40%26). En un pacicnte se realizé septostomia atrial con balén.




CATETERISMO CARDIACO
n=32

7 CORROBORAR DIAGNOSTICO 12(37%)

/ VALORACION PREFONTAN  13(40%))

/ VALORAR OPERABILIDAD  6(19%))
>, SEPTOSTOMIA 1(4%)
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TABLA V CIRUGIA GRUFPO 1

En esta tabla se describen los procedimientos quirirgicos realizados en el grupo
con conexién Atriobiventricular.En estos pacientes, como es légico, por tener por
io general 2 ventriculos bien constituidos, la correccion biventricular es Ia mis
frecuente.Sin  embargo en 3(59%) pacientes se realizé cirugia de fontan,
principalmente por hipoplasia ventricular y por cabalgamiento de la vilvula
AV.La paliacién fue lo principal en lo que respecta a cirugia en este grupo, y de
esta manera se sometieron a cerclaje de la arteria pulmonar 7(11.6%), Blalock —
‘Taussig 9(15%), Cirugia de arco aértico 4 (6.6%) , se ideraron inoperables 4
pncnen(es(G 6%) por presentar hipertensiéon puimonar severa, y hay un buen
o de paci 15(25%) que se encuentran en espera de cirugia de alto
riesgo.Se consideré que no ameritaban intervencién quirdrgica 18 (30%) de los

pacientes.
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CIRUGIA GRUPOT n=460

8BS

FONTAN

CERCLAJE 7 (116)
BLALOCK T 9 (1)
QX ARCO Ao g 4 (6.6)
INOPERABLE |52 4 (68
NO CIRUGIA ZE S 18 (30)
EN ESPERA QX . 15 @)

ALTO RIESGO




TABLA VI CIRUGIA GRUPO IO

La cirugia de Fontiin fuc la prlncnpal en este grupo con 14 (46%%) pacientes.la
fisiopatologia de estos pacientes {é pri e de flujo pul ra entado
por lo que la principal paliacién fue el cerclajc de Ia arteria pulmonnr en 8 (23%)
pacientes. Solo sc realizé6 blalock- taussig e¢n I(3%) paciente, cirugia dec arco
aértico en 4(11.4%), se consideraron inoperables 3 (8%) por  hipertension
pulmonar irreversible y sc encuentran es espera de cirugia de alto riesgo 5(14%)

pacientes.
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CIRUGIA GRUPOII n=35

NOD SISHL

V& INIDNO 40 VI1va

CERCLAJE
BLALOCKT.
QX ARCO Ao
INOPERABLE
NO CIRUGIA

8 (23)
1 @)
4 (114)
3 @
5 (14)




TABLA VII TOTAL DE CIRUGIAS GRUFO 1 Y GRUPO n
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CIRUGIA n=47

7 CIRUGIA PALIATIVA  33(34%)

/ CIRUGIA CORRECTIVA 14(14%)

NOD $ISdL
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CONCLUSIONES

En este estudio, 40% de los casos con Discordancia y conexién Atrio univentricular
presentaron una anatomia que requeria de una correccién tipo Fontin. 5% de los

pacientes del grupo I presentaron anomalias de Ia vilvula
AV(ebstein,cabalgnmientomatresia,insuficiencia) que requiriceron un j
similar.

25% de los pacicntes de! grupo I c¢ra tributario de una correcciéon biventricular
P

compleja de alto riesgo.

46% de los pacientes del grupo 1 y 14% del grupo Il eran candidatos a mancjo
médico quirtiirgico no complicado.

La obstruccién Adrtica fue la dnica diferencia estadisticamente significante entre
los 2 grupos, siendo miis fr te en i del grupo Il que en pacientes del

grupo L
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