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l. 

INTRODUCCION. 

El Corazón Un:.vcntnc."Ular es una cun1l01XttÍa congenJ.t.a rara t..¡Ue durante m.u.::oo 

ticnio su 1ntcrcli fué el de una c:urws1dad anatcmx::luuca y 4UC µ>atcrionnmte 

se vio L"On el desarrollo técn1co-quuUrg1co la necc!::i1ddCJ de scµa.rarld de ot.rds 

entidades p:ira estoblecer una treJOl"" solución lJUlnírgica. 

Con el desarrollo de la Ecocard1ografia aurrento el conocllTUento de elitd ¡.,.aatu­

gÍa así el wterés ¡.x>r definir su anaténua se nuntuvo con Ja ap.licac1ón de dlver 

sos términos apll.cad.J:-> a esta ru1anall.a tdles caro, Ventriculo único, Ventriculo-

o:m.'.Ji.l Ventri..:ulo µr.lilUl.l.vu,D • ..IJh: t:!itll.~ de el vcuu:.iculu .izyu.i.cruu,UJOJ.t: t.;:1JL.Ca0d 

de el ventriculo derecho etc. Así en el año de 1977,Anderson Í col.a. iJ.t'UiJOllenel 

térnu.no de t.lJRAZCtll UNI l/ENrRIOJLl\.R. { 1). l'dra def111i..r t e.11ylobclr a t.odos los 

aJrazoncs oon una sola cárrara ventn.cular que rec1ua una válvula atn.uvcutn.cu­

lar carpleta y m3s de el 5U't de la otrts. Clasi(1cación que en la actlJdl.:..liac.1 

es la rMs usada. 

g corazón uruventr1cular se define caro aquella ~ntl.dad anatÚTucd caracteri­

zada por presentar wia sola cuv1dad ventricular,dotdda de porcionco t.rabccul.adas 

}' de entrada carpleta y bien desarrollada y con la 4ue art:Jos atriüLi oonectan 

fundarrcntal.rrcnte (conexión atnoventricular de tlp:> univentn.ct.üar J .f.std ecsvl.000 

recibe el noobre de cánara ventricular vrIDc1¡:..a1,y pued.e encontrarse o 110 una 

segunda cavidad ventricular Cl\MJ\RA J\CCESOlUA. L\lya característica odsica es 

la de no ¡:oseer seno de entrada y recibir rrenos de el !JUi de w1a o dos vd.tvu1as 

atr1oventriculares cabalgantes.( 1). Cuando de esta cára accesoria s~en und 

o mWs de las grandes arterias se le denaru..na cima.rd de salidd, nuentrau yue, 

si no da origen a ninguna arteria y, µ:>r tanto, l{Ueda reducida a la µirc1ón 

apical trabeculada se designa COTO dlverticulo trabecu.lado.La camara ventr1cuL1r 

prwc1l)dl y la accesoria estan cururucadas [Xlr el llt.Vt\:K.to foranen oulooventrl.<.."U­

lar o 111terventr1culo-cáieral. ( l). Existen 3 tipo de ilirazun Uruveutn.culdr 



~· ("(ff(IZÚ!l Hnl\'L'lllt·1cul.1r· t11-~1 !Zl]Ult-!llkl.~ dt.!:>tlll~JLit.:' l!li .,~¡,_• ld L:.""1\tfd Vt![llJ:""l 

cuL1r µri.11..:1p..il t.i1..•1w J.i~ C<.1!·cut~·ri!:>li~:<1:-: tnJf! 0 .il:l~J.l.1..·r1~ lle L~! \1•11u·i1.~tJl'' 12. 1u1t..'r­

do y e~tit tlolrld<1,nl n1~:in:.,; l1e sus d0t; -2..:illf•ill'..:!lllt!~; ltllldd!rl.~lltdlt.·~.1rin.::1Z .. 11 d.~ c11trd­

ci.:I y traIJO..'Clllc.Hi<1.Pvr dl~t tn1c1l1n 1!l vcnti.·iculo (.k.!rcc:liu fH .. i exl~t•: ~:L'flU Cd'.'lllrJ1l <..Ull 

µlet.i y falt.d,dlffl'llOS, ni.:ís du el ~iü'r, dt~ su J"1.1rc1fin dt! t!lltr,1dd.1·.n ~u lu·.~ctr fi1H•Jf"-

CX1.5lll U'h.I c.::111\u·d l~l:c'l.!~;u¡-1<1 de tlp.J VPnt1·1(Ul.lt" LkI<.'Ch0.1: t..'11 Id!·_•,, <.'d:i,':i ld cLl.1u 

ra acce::;ott<l se situa sianpre en ld m1tdd sur-er1ur (dnteriur,!:o!.'.il.t!r.iur,d1..~n.:clld o 

izquierda) de W m..-tsd vrn1tr1culdr .r1..ls rtir<l.'Tl..~n\ e, no ex1stt: c:li'Tkir.1 dcT~:sdr ld <k.>b l~J 

ttdndo~c dtr:'hos casos corn.J cor.-u~f'.m un1ventr1culr1r tipo 17.lfdH.!nLi ..:;i11 r:un1r<1 ch:C1..~-

sor1a. 

~· Corazon un1ventr1cular tlf~.) derechu.t:.l hecho bds1cu consiste en 1..1uc !a cu­

v1dad vcntricuL-1r princ1µal rruestra las carcateristicds r.ortolÓgicas de el ven -

triculo derecho, y está dotad.u al :n.!110$ de suo duo cu11¡.x;r1e11teo.; tundusn:.·ntt.1lcs ¡..or 

c1Ón de cntradd y la trabcculdda. 1::1 ventciculo l.ZCJUlerdu no cx1st.e conu CdVl.dJ<.1 

corrpleta y falta,al m::nus,rMs de el ::io'":'. de su ¡ ... J::n-c1Ón de cntr.:1.du ,en su luyur !::iO 

lo ex1te una cám::ir<J accesoria lZtJUlerda, que se s.itúa en l.d c<.1rd 1-X.l~tcromtcn.or 

de la masa ventricular y nús frecuenterrente en uno de los cuadrantes inrer1ures­

dc la cruz cord1s y tdlri.ncn put:..-'de dcJar de CXl!;;tJ.or ésto y se Je u.:murru.na coru -

zón un1Vt!ntr1cular derecho sin cúrr1rd accesoria. 

f.· Corazün univentr1cular. t1r.o indet.ernumxJo.La loc.:i.l1zac10n de ld canura ac­

cesor1a es un dato imrurtñntP p'"l.r..t rlf'tPrnnn.1r Ir• nr1t11rril1~7n 111.1111Prr1.i o 11.~n:•rl\,·"\ 

de el corazón un1vcntr1Li.Jlar ,cunnd..J éstct no existe Re rniµl~~<l e..1. tennirio cnunc1u 

dJ con anter.!ortdaci.Cn la l tterdtura estd cnt1dnd onatónucil re~:tt>e el nl1Tl--

bre de ventriculo canún, dct rn:. . .c.:i.L~n 4w~ d~bc n.~.;;cn·~trt11.;i u los cu:;os de sr<m conu 

n1cac1Ón mterventr1cular 1nr tup.;pl.is1.i rt\H""CdOt"l o dUs<.mcH1 de c.L ~1:ptum 111Lcr--

ventr1cuiar estando presentes lds dosi-·or-ctorK•s de entraad ve11u·1cu tell."" cucr.µlct:as 

Ventrículo único tl[X> e c1c Vdn ~~.(2). 

Es linp.:irtante en esto r.:1!'.d J'.Xltolu~pü d~~ternu.n.:ir l.is C<.lrc.itcr.isuc....1::;. cJttdtrnoi-'.'.:! 



J, 

tolÓtJlCdH nkJ!;:; inv-1rtantcs de co11ecc1Un atr1ventr1cular,ventr1cu1oartenül,s1tus­

aur1culitr",vcntr1culo prwc1p11l,relac1un ventr1cu1oartcn.ai y grandes vusua u::.i -

D.:l'lü am:in-'ll1as asoc1uliu.o, re¡..ortad.1s en Jd lltt:r·dtura ¡ en exp..>s1c1on }-X.)!it~1ur 

curpa.rar la con lol::i rcsultmlos obten1duo en est<J rcv1::i1Un Uc casos • 

~~ }'.. relac1011~ ~_::.cer..iles.I::l cu1·azón univentnculdr t:>e dd ge11ernlr.'c11-

tc t::n el cuntl.!xlo de uu Sllu::> Vl5Cl.!Cv...itu,_,l1 :.>ul1tu::;,m.1clu r.o:'J..:i rut·..un.:utl! L'll 1m si 

tus rnversus aunque es µ>s1ble, y es nus trecucnte .=;u asoc1<-1c1Ón il lil\ s1tus c:rrbi 

guus l'.?n su va.nüiud d.::! b.tldl<...!L-ül.lduJ {o 1..1:.5plcni..J U.'1tl.1Jl.lilirülte llunud.J.J. 1-'Ucdi.! tkl 

ber yuxtapos1c1Ón de apCnd1ces auriculares ( ~'i de lo5 ca50s) • .f ,entonces las crur1 

culas adoptan una p:lSl.CtÓn según lil ct1al la nur1cu1a derechd se s1 tÚO cusi es -

trictarrente p:>r delante de la 1zquienla.Las conexiones vasculares entre las vis­

ceras ylas aur.iculas sueles ser nornulcs en el S.itus Solltus no así en lt1l:i lJdCi­

entes con asplenia ~11 eilOb drena.Je µ.ilmJndr anooulo total o _t.ldrc.ial dSÍ caru el 

drena)e sis.itemico ca~n sicnpre es la regla. 

atn.oventricular. esté es {X)r definición uni.ventncular,es dt.>c1r 

la mayor parte de anb::Js atrios cont!ctan con la c~a ventricular pn.i1Clp,jl,si.en 

do doble entrada ventricular derechcJ o izquierda, "en paralelo", o ausencia de un 

a de las conexiones atr1oventricu1ares,derecha o iz4uircta. •en serit!". t.l nodo -

de conexion atr1oventr1culilr ?lede ser: dos válvulas atri.oventru:ultJr~s perfordd 

das,uniJ impcrforada,una cabalgante o una o::xTÚn,asi ?Jeden coexistir oos ITOdos de 

oonex1on atnoventr1culur di.ferentes. 

Las propi.as vdlvulas aunculoventncuiares µJeden tener maltorm:ic1ones asocia 

das tales caro h1p:iplas1a,hendiduras,or1f1c1os accesorios o anillos suvraventri.-

culares (3,4). 

Ventr1C'Ulos. Fn el cnra1nn un1vPntr1culnr t 1ro lZlp.nPrdo ~e encuentrd una cá-

nura accesoria Ll CU.Jl. se coloca en la nuyoria. de los casos p::ir delante y a la -

derecha de la principal en el 40% do los casos,(usa !:!J. C.\Jando la currard acceso 

ria esta a la izquierda de lu cárra.ra pn.nc1fkil (asa ~) se sitúa tdfliJien µ:Jr de -



4. 

!ante, s1 ld puntu de ol t.."(.1razón setlala d ld ~rcctl<l, t l-Or ci¿tr·:1:. o e:..r.ru:tdflc1 1-

te lat~rul,si la puntd de el cun1zún st.?J1,Jlu d l<.1 l.ZL¡U1crdd u existe-: nl..moe.Jn11t.1,r 

grandes artcr1as,pJt- lo que se de1Kxiuna c.Jnurd t .. k: tjul1d:-1.La vrcsc•11c1c-i de 1111 toca 

nen \'l!ntrícutu-c:wcr.ü es µt"Z1::llca..rh:-:"lltf! constante. 

'Eh el corazün t.m1ventr1cul<ir dcrcchn !3C -em.;u(~nt1·c.1 LUld cdnuro ctci..:e~ur1u ~!!\ el tiu'ls 

ventricular ionn.md.J el cuodrantc u1tcr¡or 1ZlJUl'.!rciu <te lu Cruz cv1U1s "ctfül ~ " 

y solG m.1y rararrente e1 Llludruntc 111fer1or deC"echo "aso .!:: ". La rt.!yia <~5 l;iUe di­

cha c..lrru.ra este reducida a un ::>"f\.l1C divcrtH .. 'Ulo t.I:"aOOcu1ado :Hn trdctu de eni:ra 

da o de salida.Con frecuencia es ¡usi.ble encontr<.1r un tor.:tm1n ini:.ervcntr1culo-cc1 

rreral,y se üfum:J en general que cuanto rMyor sed el lilt'und:i.bUlo rruyor serd la -

cdtrara accesoria. 

En el corazón un1vc11tn.cula.r t1p.:.i indeternunado.No se encuont.r.:i cdnuci.l deceso 

ria ni, µ:>e tanto ¡.:orc1Un ti·dtJuculadl d~ el septo tntervcntr1C"ular n1 1urólren -

ventrículo cameral. Cl lm1co resto di.! fo!l septo interventr1culur Y.ue puede pernk1-

necer es el infund1bular.Sien:pre que ar.bJ.s grandes arterias su on.gmen upartir 

de la rrusrM cárrura. 

Dicha estruct:urd septal desupurecerá en los casoa cun :;.d.Uda Útn~a 

de ser: concordante o t.11scoroontc ,de auble :i .. lii.d..l {de ¡¿1 cllm-H"a ventcicuiur 

pn.nc1pal o de la cCÍ!Mro accesor1d ) de sah.dd Úru.ca de ur1u u otra cárr\:ffd. i:.l m.J 

do de conexi6n ventr1culoarten.al puede c..Jrrl:!sp...lndcr a: aus vd.J..vula:::; s19nuld•.!ll5 

periotddd:i':i o u...,_.J. ~=f':'r-·;d-1 y/o ca.balgonte. El t1~ de conexión de duble !:idlldd -

de la cárrara ao:esot".L<l us p::irt1cularm?nte frecuente en el cJrrJzÓn urnvent.nculd!' 

tipo izquierdo asociado al sinctror.e de asplenw. El tip:J d·.J co11cx1Ón de dot>l.e -­

salida de la c.!nu.ra ventnculdr princ1µa l e~ el yuc con mJyor frecuencia se encu 

entra en el corazón u..-nventr1cu1.:.1r tip.J l!lduternunddo, al no eXl:3L1r cdm)rü ucce-



sena no hay 1.os1b1l1dcd de conex10n concordante o Uiscordantu 4uc p.&edc ser do­

ole salida o salida unica de ]fl cdm:u·u ventricular ~rwclpr.11. 

~Arterias. L.d intenelac10t-1 csp.:tC:l.•"Jl de las grumtc!~ d.Ctcr1as es llU)" va 

rlilblc y no cfr_.penrlP de el t1rn di! conexii.m Vt.!ntr1culoartcn ... 01 • 

F.n el conizón urnventr1culdr tlt-"-J izquierdo CUdlldu la .:tOrtd y ld cil1u1ct dCce-

5:.)r::...:1 cst.3n a la dr.rechu suele lld.~r l('s1oncs e~tcnut1cds en el vaso LIUt::? ::;e ori­

ginu de esta Últutia:cstenu!:.is lAllmJ1tilr.S1 li1 cuncx1ón ventru .. ~lO<lCtcr1ul e!::i cun­

con:i._u1te,o estenosis subJort:1ca e l11poplas1a de el i.stnv üÚrtico,si Jd C011t!Xl.Ún 

es di.ocor:tlante. I:n los casos de cdrm.rd accesoria y aorta a la 1zqu1e¡Uo e-> tX-t...'C'.J 

ente la estenosis pul.rronar aunque la conexión ventriculoart:crial sea diGcurtkmte 

En el oorazOn uiu.ventr1cular tipo derecoo.Cuando es pos1ble deternundr Ul 

existencia de un vaso anterior y otro posterior en general. exi.ste tcndeni;ia a la 

presencia de lesiones estenot1cas de este Últwv. Mientras que,L..'\Wndo artlds grdll 

des arterJ...as se sitúan antenonre.nte y lado a lado. suelen no existir nalforrhJ -

c1ones obstructi.vas en ninguna de ellas. 

~ Coronarias. El origen de las arter1ds corondr1a~ se cones¡.x_indt: bien 

con la top:>grafía de los planos valvulares semilunar-es.Más JJTp.)rtante es la ro11-

sidcrac1ón de su trayecto. En el corazón univentricular tipo iz4uierdo, en .lUgar 

de reconocerse lu arterict Ot:::. ..... c;:r,Jc;-.tc i~t<:'nnr Pn la edra anteriur dt! el CXJrdz<Ál 

se ven dos ran'd.s y_uu d.elinut • .m, p:¡r fuera, la n1r.isa corresµ::mdiente a l.a ~rd -

accesoria y que han sido 11.:irradas arterias dehnu.tctntes de el mfurn..11w10 \ ~). 

la arteria descendente p:>sterior talta cottJ. siempre y cx1stt:!n, en su .lugar,Vdn.o 

ranos que s1guen un curso paralelo de arnoo t;ac1a aba.JO· ( 6). 

En el corazón univentncular tlp:l derechu. las d!"terias descenUete d!lt.er1ur 'i 

p:isteri.or dl!linutan l.:i. cárMt"•1 acccsot"ia. 

1'~J1do ~ conducc1ón.En el corazón urnventrlL..--Ulctr lZ4lJ1C1-do l!Ste está alterado -

tanto en su en.gen coov en su dl.stnbuc16n t 7, 8). l:.stu altera51on es dclJ.uid a Wl 

tfklla alt.neaci6n existente entre los septos 1nterdtr1dl e interventr1culocdfreru1-



'" 

Ón que es pJstcL-H.)r y ~un 1u11c1lm e 1u¡._-oplds1co )' otro L1.nteru.1.nter1or ~ttuudu t!TI 

el septo i11terat1ictl Uundu SL? w1c :.:un •. l int1~n·enu·1culocu;1erul cstu 1u11c1ori..mtc 

pues cunt.?tcI c0n el run.1nL•ntc o~ el t>qlto J.1ilt?1-ventr1culu cdue1·u1, .-itc.:1vci; d0 un 

fas.:::ículo dt~ !ils 4uc cun·e l'n et b .. J1Li0 d!ltc•n¡:.;u¡JL•nor l.1<.? cJ 1urdHa..•n 111tct·venu·i-

culu Cdrlt.?rctl.l ~. 10, ll). 

El or1g• . .>n y d1str1b..icH1n de el tejtrio dt) co11ducc1Un en el Cur\..12.Ün un.iventnl..'U 

En el Cor.JzÜn l..U11ve11tr1cular l.fldeternunado aun nu eStcl e::;tud1ddü. 

~ ASCCIAU-\S. En el oorazOn untventncular de el t.1p:l lZ1.JU11;rdo estd -

es una müfornk:lc1on que no suele asociarse a ananal tus de otros oryclilos i d¡Jard­

tos de el organ.isrro (solc.> las urolog1cas el SÍndrure de as{J1e1u.ct) cstds ult.llf\::1S 

suelen existir en ilíl'bas norfolog1as ventriculares así CCflU ld atresia vulJrunc.:tr i 

un ori.f1s10 atr1vcntr1culu.r curún. El corazón univentricular .:>e ~rc!.it:nto con le 

vocan:11a ylevoápex pero en una tercera ¡.iarte de los casos suelen existir dlt~ra­

ciones pJs1c1onales cardiacas ccm:> 1resocard1d y dextrocard1a y nús frecuentes tm 

el tipo l.ZL{Ulerdo. t.entro de las ancr.ullas congen1ta~ rrús frecuentes cstdn ld -

¡.-ers1sitenc.1.d de. el conducto arterioso, la ClllUn1cuc1on l!lteraur1culdr el drellti­

Je anar.:llo total y purc1al es Cils11:i rl.!yla en curdz.oncs univcntr1culares mde-­

ternu..nados,rararmnte la CoartcJc1on de la aorta. 



CU/\ORO CLINICO. 

D:!acucrdo u la anatÚ'ru.il y c1rculoc1ón existente se ccxrvrcnde laci.immte 1.jUC 

el cudrtrn el 'Ín.tco dependerr1 de la presencid de w1a ar1dtÓ'ru.a tavor.:m.ie usí cooo 

de la prnscncw o no de cstcnos1s y/o atresia pulrronar en re.Lac1Un a .ld rrurto.lo­

gia ventricular ex1stente asi.:. 

la presentüci.ón clínica rxx:tra ser 1) fbrrra.s de insuficiencia crd1aca. cuuycstl 

va predominante, en estos casos corres¡.:onderan a µ.:1cientcs sl.Il estenosiu µ;.1.lru­

nar en el que el fluJO aurrentado llevara a el pac;:iente a una pronta msutlcie11-

c1a carchaca. 

La segunda prescntaci6n clin1ca sera en las c.,,,"Ue la cianosis es el cuadro 

predOOWlante conllCVil!1do un.:i cstcno::ns pllrronur Jll\X)rtantc caru sustracto a11at.Ó­

nuco o atres1a de la m1SCM válvula µ.i.lm:mar. Siendo estd la forma de 1-1res1:.~11tu-.:1Ón 

clínica más frecuente de todos los casos cncontrddoS. 

Lil tercera forma de presentación clínica es la de un c.-uOOro de lll.¡px1a e 

insuficiencia cardiaca, debido a que no existe estenosis µ..i.lnuna.c lJl!lru el f!UJO 

pu.lm:>nar es desfavorable y dan .lugar a cianosis. l.lll\JOrtandose cluucdflent.t! 

corru un cuadro de trdf1s¡JOsici0n dt:! gr-dndes Vdt>US s1.n c1:>tenot:>l.S µ.il.J1ona1: i cuiwu 

cac1ón Ulterventr1cular . 

La ÜltlJro forma de presentación l:lin1ca sera uyuelld en L!UC t.l~SdI' de i.a 

~leJa rralfonración anatémica preex1st~ntc sea esta bien tolerada, l.'"Ordzún 

unt.ventncular con estcnos1~ r~lm:m.Jr quf:: regula la m..ignitua de el fluJO ~.lm.>­

nar de tal l"rdilera c,¡ue esta no es sui1c1ente ocas1ondr rnsu11cicric1d carchaca 

m. derrus1ado escaso p::ira lograr una lll[XJXC1n1a • ( 2}. 



Flndlnente WII esta revlSiÓn cabe hdcer rrcncJÜll 4ue e.Jo el UtJve1nm1ento de 

la ll.'l.X:ARDll.Clt\Flf\. en nodo M y B usí ainu dopp1er el dhl«ll•.J•J!.H'O de cordz(in 

ur11vcntr1cular debe ser c:orrooor..ido µ .. iru deline.lr y1·d11 (k.H tP de ld dn<1ti•lild 

y cnnfirnnr el ti¡_x_) de conex1Un dt1·1ovPntr1cu1.u nurtulu1j1c.111Pnte ¡ lunc1u11,u-

m:::nte debido u que el d1gn(1st1co pn!gÍzo l:W t.JS<l c:1 la deitlJStrac1,J11 de unJ Cdíl\:t­

ra n~ntr1cul.ir. pr1nc1pul que conl H•111~ "/'.J,~ u rl\Ís <.1(! el. ÚrP<1 totdt de el Cdllal 

atrioventricul<ir y t111c.l cam.1ra acceb(.fflU con nl..!nos Ü(! el 2:it Ut~ tl.tclk1 iin.!<..i • 

Es :un¡..ort .. mte establecer las reluc1oncs existentes entre el iurunen ru1oove11-

tr.icular, las rel<.lc1ones entre ventrículo y drti;cias .~1 s1tus <.JUC 1...erfecttllTCJ1te 

son p.Jsiblcs cfotenT\.l.nar p:;r el solo nétudo M y B. 

Con el rrétodo antec1or es µ:isible caro se lu v1~to ya, dcternunar la anatúmt1. 

de esta entidad. sin amargo el cateter.iscro es de gran utlliddd debido u L1ue 

p.::ir ncd.10 de este es µ:is1ble encontrar datos no 01e11 delineados r..:or d.tvcrsa!:l 

circunstancias en el ecocanüograma. Caro son: l) Conf1rrrcc el drn~nÚS.t.tco -

2) verificar la rrorfologia ventricular .:S) confum::ici611 de L:l pdtOl0tJÍd de 10'5 

oriflc1os atrioventn.cularcs 4) H.1rrr::ión ventricular ~) dctcrnunar ld loca11zo­

c1Ón de la cám:ira accesorio y c.1 foriJCTl;?n vcntriculo-cdncr.::il, asi conu 1a reld-

realizar septostanía s1 esta esrn rnd1<."d{1d. 

El diagnÚstl.co ditercncial se debe establc.:.cr con ..:!andad dddo lJUC ~tolo­

gi.:is conu una CUll.U1l.Cdc1Ún 111tcivent1:u;uldr g1·dnde, ld trunsl..os1c1Ó11 de ld!:> 

grandes arterias ::nn estenosis p .. llrronar y carunicaciUn lJlterventricu1ar, ld 

tetr.Jl01.JÍd de Fallot, estenosis rrutral congenita, cstcr10~ns /i,é-.rticd y cuartdc1Ú11 

aórtica p.Jedcn sl.In.Üat" et m1srro cuadro clínico. Y en especial con la atrcs1a 

tr1cuspidea verdadera que es un Corazón b1vcntncu1ur • 

La d1c1pl1na de la cdrdiopediatna es mÚc:hco 4u.i.rúrgicu, esto siyn.til.Cd liUe 

casi todos los pacientes deben entrar en el servicio µc1ra brindar trdtum1entu 



~. 

quuúrgJco correctivo o lncn µJ.l1atJVo, aun que aun con m.'Uus rc~;ultddos 1;;c 

s1gue 111te11t.:mdo darCcles l111a rruyur !,,(JlJrev1da ~· de no ser t-J:lSlble un.J rreJOr 

Cdlldad do VJd.1. Con caugid cot--rect1va o Jli:tl wt1Vd sct_jÚn üote rnch.t:ado. Asi: 

llidu que ¿¡ la iK't_ualid..Jd 11lJ ex1st1~ nuv3un tr.itrutnento qu1rúryic.-o ~t.l.~ 

se han uttllzudo tr~s ti!cntc.is {-'<..lru apruxw1ar-se al ob]etivo: &ibJtllclÚO Vcm ... ricu­

lar uun con unil 11ortal1d~u.1 de nús de el 40'L la derivac1on CdVO ¡JU111U'1dr i 

la dcn.vac1Ón atriopulmmar con c..xclus1ón vcntn..cular con rrurtalldact 4ue fluctu­

an entre el 10-12i. 

D:!ntro de la cirugi.a ~hat1va existe ld derivdci.ón s1sténu.co-µu.lmJndr .La 

cual esta indicada en las que el cuaciro clínico es la cianosis µara ne:iorar 

la h1rox1a. de .estas la que rre)or resultado ha ckrlo es la de tiµ.> Blalocx.-·fdlJ­

ss1g.S1n o:rt>argo se hil intentado una derivación sistémico µ.il.rronar tipo Wdte.rs­

ton. 

En los lact.:mtes con Insuhc1enc1a cardiaca res1stcnw ct t.ratanueutu n.:.'Cli,.:o 

la situación clúuca rreJora oon el bandaJe de la arteria ¡..ulm:mar • 

r.n .:iy_-ucllv~ c.:::::;c::; en <.:!l -:r.i~ Pv1qtp Hni'I les1i1n obst.ructiva de cua1\..sUH!L'd dt;! 

loa on.flci.os atnoventnculrtres adcm.'15 de la fistula o el baOOtl.JC es nccesdrl.o 

agregarles una ClA ¡x>r m..">Ciio una atnoseptania con llc'11Ón l.l¡..o Rashx.u1d o si 

esta indicado una atno~eµtonúu yu.irúrg1c.:i Upo Bl.:ilocY.-ikmlon. 

l.a nccesuiad de tratnrrucnto t¡UltÚrg1co cst<l dete:nlll.11.xio l:JOr la h1stor.id OdtU­

ral de la nulformac1Ón. Il:K1o lo ootenor en la actual1daa se considera yueno 

son qu1rUrg1cos los pacientes rrenores de dos di1os ni. ddolecentc!:l u adultos 4ue 

chn1carrcnte su patología sea cc.npatlble con und vid:1 reJut l.Vartentc norm;1l. 

No obstante los pacientes afectm1os de esta m:slforrroc1611 µ.icdcn oencf1c1.:Jrse 

de C\Hdados ncdic.--os gcnernles y de ur1u cu:ugia pcll1dtivu y_ue les alarye l(.} exis­

tencia y col1dild de v1dü en eS[¡Crr"l dmcJoreo t>oluciunes en uu futuro~ 



10. 

~-':t~ ~: l~ TW\l~\.JU. 

l) Establecer la lrecuenc1<1 do! el pad~~cun1cnto en l\Ut!stru 1n.__><..11u y p:..>b.lr.u.:J.Ó11. 

2) U~tenn.i.nar la cduct de l.lll..c1u dt~ lO!:i i;:ilnt....xt1._J~ t10 el µJr:iecimu.mtu cu nue:_:: 

tr-a p.1blJc1on • 

3) llAt•rm111cff ld t'(t,1d pnl!Tr..>dtn en Pl qu1.-• nun visto!> t__ül" pnncr vez en nue:! 

tra un1dud de ccu-d1uµ..•c:h.itna. 

4) Cnnix:t:"r- el t1ro de• pn~st:>ntclc1Ún c1ir11cu m..b t1ecuente eu nucstru i1L•<.üu. 

5) Conocer los t11v y uol'tolo91m; rrús fn.>euentes en nuestro 1TL"l110 u:;;i cum.J 

deterrrun.:lr el S1tus auricular y concordünc1as ventr1c:uluurter·1ale8, y utr.iovc11-

tr1culares. 

ú)ldent1f1car los 1tétodus de dld':JTtÓst1co 11\:!S t•oµecÍiJ.cos 'i scns1blcs,osi 

caro correla 1onar estos nussros con el Cdtetcnsnu diagnóstico. 

7) Conocer el rMne]o qu1rúrg1co yu sea ¡JUllütlVO u rud.tcdl. 

B )D::!ternunar la nurtalidad tcnpr~ma y tanila de los [JtJ.Clcntes ot-erados y 

de loo nu operadoa. 

9) Conocer el praied1u de soUrevidu en ncses en pucientes operados '/ no 

operildos. 

10) Conocer los di.ltos de autops1r1 y oorrela Jonar los resulttttlos oon los 

estud.ios pJraclm1cos. 

11) CA:!temunar las pnnc1pales causas de rruerte • 

12) Oetemunar la cxpencnc1a de el servi.c10 de Cdrd.10i....ed1cttr l.d dt! tü llu~pltdl 

de carcholog.ia de el Centro t-'ed.1co nacional siglo X.XI.en relc ion a esta putolo 

gía y riurmar criterios de 11~'.meJo. 



~TEHlAt. '!_ ~~~· 

Pacientes estuchudos; 

11. 

U\ un r;ertodo corprcm.i1Ju dv enero de lYBU n.1stit d1cu:1rbro de llJ'Jl se ruv1sa 

ron Jos CX!*"hentes el Ín1cos de el servic:w de card101ogi.a µxtiatricu de e.l 

ibsµttdl de CdnholO<Jid d0 el Centro t-i'<11co Nac1unal bli.JLO XXI encont.rdlldfJ 

y s1.:-lP<~r.1• 1nfmdo vc1ntic1-11cu casvs en el tj,Ue se establecieron los Uld9núst1cob 

de Lornzún U1nventr1culat· • 

En los que se estucharon la 111.sturio cliiuca cxúncn fis1co so anc.1.ll.zarun 

lo~ expedientes R.:ld1olug1<.."0s , t::lcctrocard1ogra.ftco , Er ... "OCllroiogrdt.u.;u i:-..:1.rii:..x!o 

¡:ar dos rredicos expertos en la 11\:'.ttcna sin conocer ¡..irev1dfente el dl.agnÓst1co 

clínico . 

Se c:malizaron y estucharon los estudios de cateter1sno c.<.u:dÍaco , vistos 

[X>r dos observadores expertos en la ooterid. 

lD anterior para detennrnar el S1tus auricular r-urt:ol091a ventricular pru :1 

p..:tl asi. corro concordilncia atrivcntncular y vcntnculoartcr1al asi com.> nurrero 

y t1rx.> de válvulas y anarull.as asociadas • 

Serevizaron los E..lectrocanhograrras ¡xu:d de:tenrunar y cocrula ionar estos 

con el CVütctensrro cardiaco. 

Se revizaron loo ~lu<li.:i.:. de r.ccr:ops113 y RP correla iona.run con el cateteri­

no cardiaco 

Se analizaron los tip:> de intervención qul.l"Úry1ca realizada en la p:iolac1Ón 

en estudio • 

Ec realizo la selección de vanables a ser analizadas de acuerdo a las 4ue 

ron estadistlclllt'Cnte s1gn1f1catl.viJs en la llterdtura lll.ll1d1al. 



12. 

~·malncntc Sl! ol)tuv1cron rrc<Jld,1s de t12ndenc1a (.."l~ntr.tl dtJ t(...(1u::. lus yrui:oi:; 

de datos dnct.1 iz.idos y s~ compor .. .iron de acuerdo cl lo!::i tipos de J..i Cldstf1ci1c1ón 

de el ¡Xldt..~lllUcnto en f!Stud10 µropuesta p:Jr f\ndersun 'i col::i, eu lY71. 



u. 

Se rcv1zaron y analizaron los resultados encont.rdduS en la unidild ~ cardl.d 

tria de el Hospital de curdiolugid "Luis H::!ndcz". los e.xpect1entel:> cllin.c;us de-

25 cusos de OJrazün Un1ventncular 

$1e11du ltl dl.St!"l.bur_·1(u1 ~.i:•1- f'->Cxos asi: se encontrllrun 14 µi.c1ent.es de sexo -

m:lSCUll.no que corresponde il un ( 56%), 'f 11 ¡JaC1ente~ de fieXO foncíUllllO 4Ue a 

un (44%) de todos los p.J.C1entes esLUd1éldou. (ver figura I,y cuadro 1. }. 

Siendo la edad COllJrend1da de un rango de 7 d1as a 10 años de la ¡.;obldc1ón 

estudiado con un p~"'C110 de edad de 3años 3 rmses de eOad l ver figura 2 'i -

tabla 2). 

La edad de uuci.o de los si.ntarus de acut:!rdo <.1 los ciiltos encontrados - -

en la lustor1a clínica fueron de: 1 día a 7 ci.I.as , se encontrdron U pacientes 

que corres¡x:mde al { 52% ) de todos los pacientes estudiados en la um.dad. 

de una sel'ana a un rres se encontraron 4 pé]c1entes 4ue corres!X)ndc al l lbl. J. 

de todus los pa.c1entcs estuchüdos. de un m:::s a un año se encontrciron J µ:icieu­

tes quo cor-resµ:mdc a un l 28%) de todos los pacientes est.Uúü.:.lv"' ci~ l.:? umdNJ. 

y finalm:mte de un año a 2 años solo re encom:.ro a un solo pacientes c.1ue oorres 

¡.onde al (4%) de todos los pc-ic1entcs estu(hados • lver figúra y tabla 3). 

La edad prared.10 de los ¡uc1cntcs al haber sido captddos .i.or ~z lJrllfera en­

nuestra consulta tue di:! ~ un d.i.:i 3 7 rltitS solo un JXlClente que corres¡pnde 

al (4%). de una setranc3 a un lftS se encontraron i::> pacientes que L'l'.lrresJ,JOnde 

al ( 20% de todos los pacientes esnxhados. de un tres a un año se enconu:.:rrou 

a 9 J:k1C1cntes que corresp.~mde al ( 36%) • y de un año a dos aiVJs se encontraron 

4 P'iCl.cntes que corres¡:ondc al (16'l.) de los pacientes en (.>Stucho. U! don años 

a 5 años se encontro a un solo paciente que corresponde c.il (4!t.) 00 los puc1~t.es 



14. 

Cfi CStUChO • d¿ ~ años a 10 arll)$ Se cnc;ont.raron 5 paClCllll:S l;tJC 1..'\.ffl."t:l:itJOllde 

ul (.lO't) de l.:.i µ)bldclun en eotud10 ,(ver t1g.4 i tdbla 4). 

S1cndu el prared10 en general dt! 2 diios 2 m~scs l d1as de Uey, .. Kt<J 1..or vez 

p.t:.L'n!ra y Vl.~tUS l)fi ld CUJl5Ultd eXlelTid lu=i 1-JdClelltC!:i ~.X.)rtdc.10n.!!:i de CC.ffdZÜll 

un1ventn.cular • 

f.l tlp::i de µresentac1Un clínica encontrado en estos pacientes fue de: L'.1a 

nos1s predoou.nante en ;u CdSOS 4\Je coneoµmde al ( Yd't j de todos los 1JciClc11tes 

en estucho. y solo dos p.:1c1entes con cuadro de Insuf1c1enc1a card.1acd 4uc 

correspond~, al ( H'} de los µac1entes. tbs tJaClcntes ¡..irescnwrun ci.:musi.s con 

flUJO p.Jlnonar d\.JITC>ntudo, uno de ellos con Hipcrtens1on arterial ptU.nundt· 

severa y otro con tlu]o pulrronar aurrentado sin Ctitcnos1s µ.ilm:.tn<Ir y Vdl:iOS ludu 

a lado. t:ncontrdlTOs 23 pacientes con cianosis y fluJo p...11.rrondc d1.:;nunu1cJo de 

los cuales 14 vresentaron estenosis µ_¡limonar y Y pacientes con atresia .,.uJ.nunar 

( ver tabla 5). 

Eh relación a "las m:.1nifestac1ones clínicas se valocro deucucrdo u kl clusc 

funcional de la NYHA. encontrandose lU pc1c1cntes en Cldse flUlc1onc.11 1. '.$ p.J;­

cientes en clase funcional U. 7 pacientes en clase funcional 111. y fina.urente 

5 pacientes en clase funcional IV. 

Cll.bc hacer not.Jr que mngun puc1cntcs v~"u se ~1Gut:'nt.rcJ ~u 1;;.obe furn.:l.U11dl 

III. en donde encontranus oolo dos lJl)C1C11tes en clas~ iunc1onat Il. f lJ. 1-Jd­

cientes en clase funcional 1. [e estos se encentro 4uc ji paciciitei:; v1vos no 

han requerido procechnuento 4\Jirúrg1co y conserbdn tiuena clase runc1onal. 

( ver tabla 6). 



lSc. 

Sercv1zaron los clL~troc.u:'d1ogu1rros tarudu!i a los 2S pac1cntres en estudl.o 

y se corrclas1onaron con los hallazgos angl.ocurd1ot_Jt"ahL'O:> obtcn1endose los 

Sll)UlCntcs resultados : Correlas1orhlron con el d1agnÓ!:itlCO det"uuuvo ¿1 pa­

cientes que cot-resrorn.1e al { 84t ) de tOOus lmi µJClcritc"o:> i.:n cstud10. 

Solo '1 pacientes el d1aqnóst1co clccttocdrd1ogrdfico no correlasiono con 

el dl.agnóst1co ang1ocan:11tx3Laü..:.v c.! ~.:!l t:urres:cvnd10 al ( lb% ) .( ver taultJ 

7. ). 

Se anallzaron los estudios E:;coc.an::.hograflcos en r-tx1o M i B de los 2~ V:ll.!leO• 

tes en estudio y se corrclasionaron oon los hilllazgos ang1oca.nh.ografioos 

encontrandose que cx1st10 correldc1ón en Zl I-><JClent.ce y,ue corresi:onde al (b4~ 

) de los pacientes en estudio • no corrclas1onal:"on en 4 µ.tc1entca 4uc corre!'p:in-

de al ( 16 % J. ( ver tabln 6 J • 

Ell Lct relación de tipos ai:ldténucos tencHus !.JU.e el di.ac;nósti.co norf0Jog1co 

se establec10 p:Jr Ecocard.1.ografía y se corroOOro con el est.udi.o i\ny1ocard1ograti 

;:o ~i t~f'>{q)5 que se estud1arun f"'orfulogÍt..s prim.:.tpal en rel.JcÍon a los ventr1cu 

los, se detemu.no en los que fue µ.>oiblc tanto ang1ociln:ilograflClVllmt.e UlllJ 

Ecocard1ograf1canentc el si.tus auricular, asi curu la concordancia aur1culoven­

tr1culdr y '\'cntr1culo<1rter.1..Jl. E:ncontt"andose y'UC la noriologia ventricular 

pn.ncltAJl fue para Corazón Urnventri.culr1r de ti¡..:o der-echo 13 casoso corresl.>On 

d1endo al l 52't). lX! M:Jrfología l.Z4'\.11CL'dd t!o decir ~:rnzrn1 Uruvent.r1cular rn: 

t1po izquierdo encontn1m.,Js 11 Cd~S CJ.Ul! correst--ondu al l44t). y de Corazón 

Un.1.vcntr.1cular de t1¡.io l.Ildctc.rnunado solo Un caso 4ue 001-u!Sp.:mtie al l4't.) 

de todos los pacientes en estudio. { ver F1g.Y). 



lu. 

l:J1 re.ldc1Ón al ~1tu~ duriculur 1.1 detern11r1ai:1Un ü11dtÍ.inict.1 tue c...utu tol1Jll1!: 

Stllls Sol1tun tie encont1·t1ru11 d 17 p:.1Cil'lllt.:t> ... !,•..? curres¡_o11ri~1 rll (í>H~,J.l·n 

f.l s1tus nu fut...• PJSlble determ1nar1n P-·l· n1n~Ún ~tLxiü c11 '.J µJCH.'11tes L!Ue c..ur-rcu 

¡;ond1u al ( 20t) de tedas h.1~ lX!Clcntes en estWlO. (ver fllJ• 10). 

Se encentro y estübl~c10 la cuncorddnc1a atrtovcntr1cu1(..!r enco11tI.\..111dosc 

que el tipo A pc.1c1entes con atresia tr1cusp1dt•.J ex1Rt1erun 8 C.."O!'.Tes1.1Jndc111du 

al (32%). :>pacientes de el tllAl D que son P•-"\Clcntcs coll t1l1::>l!llC..t...J de V..J1Vu.ld 

nu.tt"al oorrespvndiendo al (.W%). l).:! el t1µ> C encont.rclnü=> u 2 µc.scicntcs estos 

con doble v1a de entrdda ,que corrcspond10 al ( 8't) de lui.i µ.1cicntes er\ c:3tua10. 

de el tl.JXl O con lma sola vhlvula 11.unculoventnculdr que corrcsµmdio al (4'! I· 

de todos los pacientes en es ludio. en el ( 36lt.) de los µ:.¡cientes nu tuu PJ::il.t.Jl.;?­

dctcmunar el t:l[.X) de cuncortl.:lnc1u {\'er tublri 11 ). corre:oµmd1cndo a ':J µJdL:lt!llle 

se realizo cutctcnsmJ cardiaco u tudus los µ:ic1entes encontrundtn:;e lo.s resulto­

dos antcriorrrcnte anotados con {Jres1unes !JCctrnd10 de ol ventr1c...-ulo µrinc1p .. ll 

de 99mn!!g para laµrcsiun ~ll:Htul.l.C,,j d~ el ·.·c~tncu !• • Pn prorn .. ~10, y únmtg de 

pres1on d1stoli.c,-i del el ve!'ltriculo en f..'ru1-..:.><..ho. a;n presione& de J\t1 ~Ísto11cu 

pramd.10 de 99rmUg y una pres1on dwstol1ca dí! AÓrta en prurrccbu de (Alnmrlg 

con ¡.ire:,:aon rrccha de Ar~rtu de 7~rrtntlg. ( ver tdb.id 11). 



17. 

Sc<.;studi.o la t'...x::t::i.d prar.-..>J.io de envio u cirugÍ.:i, siendo operudos lU pac1en 

tes t.'Ot-rcs¡xmd1cndu ül ( 72%) de todos los IJüClcntes oµerddos. No 8ú rccJlizo 

cirugía en 7 paciente~ corrcsp:md1endo al t 28%) t1l! Jos µa.cientes eu estudio 

En gencrül el pnxi1_.•cho de erw10 u cirugía de lo.::. 1.cic1entes fue de 2 años 

n~sei; Y dta~. { vm· Lcilll<-1 12). 

Se rucJllzo c1n1giu tlf.-O Furit.m f-?11 J pdclentt:>o corres1.ondwndo al ( 12%) dt..? 

los p:ic1cntcs en cstud.10 de los cuales 2 l.KlClentes lallcc1e:ron, tenie11do un 

pramd.10 de sobrevidi1 quuúr91ca de 2'J d.tüs. Siendo solo lU1 paciente vivo 

postcirugia con un prarL-·'C:ho de solltevida de 6 rrescs ha.sta d1c1errt>.re de lYIJ:l. 

Sereal1zo fistulas sistenuco puJrrondres tipo BlalocK/tauss1g en l::S paciente 

8 de locahzac1ón derecha y A de locallzac1/m 1ZliU1erda (eilo 1nd1ca 4ue 

3 pacientes fueron reopcrados p:.:>r d1sfunc1on de f1stu.la ) • Ll:!estos pc.v.;1entL·.;> 

7 cstcm vivos con un t1UT11:u de soL1n.N1da 1-0stc1ru9ÍC1 de ) años 2 rrcscs. 

y ú pi;lC.tcntes finados con un tiemµo de ¡nstc1rugiu ll/'f de 3 n-eses l~ dius. 

se reuhzo una c1rugia t1¡n Ulalock/llanlon y un cierre de conducto Jrtenuso 

7 µ.:ic1cntcs fueron no Q.Jirúrgi.cus • (ver fig.13 y tabla 13). 

l-\Je analizado el tleriq.o rred10 de sobrev1da de los pacientes OP3-rados 'f lus 

no operados •• encontnmdosc el tewp:.:> rred10 de sobrev1d.a de los pacientes 

no operados fue de 4 ai-1os B rmscs,swndo 7 ¡;ac1entes.carpc;irnndose p:.Jster1omcn 

te vivos no opera.dos que fueron 5 µ;:ic1entes con nL""Ctia de sobrev1da de 6años 

7 meses 4d1as. y el prored10 de sobrev1da de los µ.;:icit.mtes vi.vos o¡:>crdlJos 

tu.-J de 2 años 7 rreses 15 di.as. que corrcsp.:mden a U µ:ic1t.ml.cs. 

18 ¡_-ucientes fueron operados con una m...~1a de sobrevida de l ilÚO 5 neges 

los µacicn tes tinados que no fueron Di-JCrados ( 2¡J<Jcien tes ) ¡_Jr·csentarun -

un rn....~ha de sobrev1da de 2m.!nes 1~ dws. Se:Ji-eia:ml.l 



te. 

que tal lt:?cieron lt:!lllcndo una m:..."Ci1ll de sourcv1du ~.ost4u.U:Úry1cu de :~ tru:ius 

15 d1as. {Vet· tablo 14). 

En general tal.1t.•c1e1ui1 12 \.-.U:.'.i.cnt~..!s 7 de ROX() rru::>culinu y !"> de tiexu tutl.:111110 

con un~i. edadp1u1t..>d10 de dcfunc10n de 2 aii.ot3 2 m~se::>, lJo.!lo=> cuules solo uno 

s~ le n•<lllzo estudio p:)stm1rten.s1endo la rnxwl1ctad tan¡;ra11d de B IJdO.:lCOt.cs 

que corresponde al ( b6't 1 .de todas las det"unc10nes. 'i l"t;!g1strcmduse ut1a rrurta 

11dad tctrdl.a de 4 p::ic1entcs 4uc corresponde al (44\',) o:in un µrun..."'<iio de 

9 rreses.(vcr tablas 15,16,17) 

Fallecieron 12 pacientes siendo las pr:wc1pülcs CéfüSdS de rruertc !o crn;:1s 

de hi¡:.ox1a en 6 y el chcx¡uc curd1ogen1co en b p..ic1cntt?S courcspond1endu ul 

( 50%) de todas las defunciones sumJo estü Últmu c.:ausc1 secundan.a cdsÍ 

sl1Tpre a ddnO rruocard1co. ( ver tal:lla 18 ) • 

cabe trenci.onar t¡Ue solo fue rl!al1zado un estudio p_JstJrorten lf'le correstXJtK1e 

al (8.3%) de estudio de necropsia realizados paru esta patología.( ver Íl.1:.J1Y). 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
PROMEDIO DE EDAD 

9 pacientes 

5 pacientes 

4 pacientes 

J---+------r--+--/// 

2-5 años 5-10 años 

"' ~ 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
EDAD DE INICIO DE LOS SINTOMAS 

13 pacientes 

7 pacientes 

/-- --- --/, 
4 pacientes 1 paciente 

/ 

1-7dias 1sem.-1mes 1mes-1año 1-2años 

~ 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
EDAD PROMEDIO DE LLEGADA AL HOSPITAL ---, /~pao;,nre• 

1 

s lacientes 

t~ 
1-7dias 1som-1mes 1mes-1año 1-2años 2-5años 5-10años 

"' ~ 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
CLASE FUNCIONAL NYHA * 

CLASE FUNC. 11 
12% 

CLASE FUNC 111 
28% 

•New York heart assoclatlon 

CLASE FUNC.I 
--- 40% 

CLASE FUNC. IV 
20% 

!:l 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
CONEXION ATRIO/VENTRICULAR 

ATRESIA MITRAL 
rn% 

10BLE VIA DE ENTRADA 

4% 

ATRESIA TRICUSPIDEA 
~ 3251, 

" 
"' "' 



CORAZON UNIVENTRICULAR 
CONEXION ATRIO/VENTRICULAR 

ATRESIA MITRAL , 
20% 

•OBLE VIA DE ENTRADA 
8% 

VALVULA A/V 
4 ':\) 

NO DETERMIN/,OO 
36% 

..., 
~ 



CORAZON UNIVENTRICULAR 
EDAD PROMEDIO DE ENVIO A CIRUGIA 

/r / 
/ . 

/ ("";'R' 
1 

1 d ¡ 1 ' : 

21Piien·.'" ' Q-={t '~ / ~~¡ fi:::::::o,;;·:·::•c"'''·/ / 
"I 1 / / ---;r------;' 

/ l/ // 7 // 
•/ / / 7 .__;_/ __ / 

¿' / / ___JI 

1-7dias 1sem-1m im-1ailo 1-2ailos 2-5años 5-10ailos No Qx. 

~ 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
CIRUGIA REALIZADA 

FON TAN 

FISTULAS S/P B/T DER 

FISTULAS S/P B/P IZO 

BLALOCK HANLON iltiJ 
SEPTECTOMIA 

1 

CIERRE DE PCA 

CIERRE DE CIA 

NO Qx 

o 2 3 4 5 6 

[ ~ PACIENTES 1 
7 8 

~ 

" 
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CORAZON UNIVENTRICULAR 
TIEMPO MEDIO DE SOBREVIDA 

6 años 7 meses 

F.INADOS NO Ox. 
8% 

2 meses 15 días 

VIVOS Qx. 
20% 

2 años 9 meses 

w 
"' 



CORAZON UNIVENTRICULAR 
MORTALIDAD 

TEMPRANA 1-30 DIAS 
68% 

PROMEDIO 14 DIAS 

TARDIA.MAS 30 DIAS 
32% 

PROMEDIO 9 MESES 

... 
::-



CORAZON UNIVENTRICULAR 
CAUSAS DE MUERTE 

CRISIS DE HIPOXIA 
50% 

CHOQUE CARDIOGENICO 
50% 

• EDAD PROMEDIO DE DEFUNCION 2 AfJOS 2 MESES 

... ... 
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La d1s(.·us1Ón irncial deb! ser un rel.:i~nün a la dcti.n1c1iln de eutd O:.XT'\JlCJd 

patologia c¡uc se le h<.1 dado ~1 nurtJrar de d1vcrsos tcrnunos sin e11t:iurgo crecnus 

t.J1.1e 1<'1 dcf1n1c1ón c·.JrrectrJ t's la otorgada µ.ir J\f1derson en 1~7"/( l) .quien .1.0 

define CLAITT CorcJi.:m Un1vL'ntr1cular a la cnt1ctud d11<1túmc,1 en el que lrJ cdt1uru 

ventn.culnr pr1rn:q.Jt..1l recibe el. contern.óu O.e LIJJ .... ......-. .:i v.!!.vulct y nr1s de el 

50% de la otrd 1 tcnnmo qui~ no solo acuii.a la nndolog1a prwc1pal de el ventri 

culo swo tamb1en el bdcl.am1ento dl! lo!:i dur.1_1 ... -ulos 1 d<ldo que la soL.J defl.n1c1on 

de Ventriculo único lernuno acufü.1du ¡-:or Vlm Prililyhen su reo1c1ón t clasifica 

c1ón de esta e.nt1dild nosoloc-J1ca.(ll,l2). 

En la l1terutura nt.mcb.al se :re~rta c;ue d1cha patoluyia se ¡..iresenta ei1 

el l. 5% de tcx:los los casos de rral fomuc1oncs congen1tas de 'tÍ¡.x> CdrdiaL."0-

ccm:> a!::JÍ lo rv~¡x:>rta Ke1th y fb.o.tc (13). 

En nuestro rn..od1Q siendo un tbsp1tdl de concentración se reµ.>rta en rrerKJs 

de el 1%, de tOOas las m:ilfotm.lc1ones conticn1tas de tÍ¡..o cardÍdco • 

r',llc:r re7"rt:·1 i>n su µ.1bllcac1ón que el Corazón lhnventr1cular es m:lyor 

L--:1 afección p.tra el sexo fcrrenwo 4'Je par<l. el 1reHculinu con unu rclus1ón 

de pr.QTL>d.10 de 1.6: l. D1 nuestra revisión de 25 e.usos de oorazón un1ventr1cal.a 

con un p!\ ... m .. od1u de scgulJ!ll_cnto de 4 años se vio afección en 14 pac1ent.es 

de sexo rruscull.Jlo y 11 para el sexo ferreni.no con w1a rolas1ón de l • .): l en 

favor de el sexo 1M.scul1no • 

Encontrarrx:>s que nuestros p.JC1entes se OOsp1tal1zaron o tuerun vistos µ>r 

pclillervez a la edad de 2 llllos 2 rrcscs,con un ¡..irorrr...'Ci10 de i.nc1u de la sintooat.o 

logÍo de 121 d1as, cifras ílllJ' elevad.."ls si coo-panmos que en pro:red.to en E.U 

aproXlm.ldilflente el 60't de lus pw-1entes a1n esta p:itologia ra1u1eren rosp1t.al1 

zac1ón en el pnncr nL'S de vida, curo lo rep""Jrta fylcr ( 14}. Los causas de 

eno a:.i1 vistos estos µJcientes p::>r pn.ncr vez en nuestro rred10 -



44. 

1.- sabem:>s 4\le nuestros J.XlClcntes son rcfcn.dos de el µnnl.!r uivcl e lnnecb.u 

tammte enviados a nue::>trd .i11sll.utuc1Ón 1.cro genera ln~nte se debe a la !atta 

de educ1Ón rréd1ca de nuestra p:.>bldc.:lón y falta de recursos pd.r<l n!.:Jl1zar cariyaila 

conc1ent1z.odoLd::. d ld p.JlJl<.1c1011 t~mto ílL->á1cd f'CflO gcnt.!rdl iJlJHlJUC en nuestro 

país atañe rllis lnpo["t.;u1tem:mte otro ll[o d~ problr:~.rnt1s de salud, caui:;a yuc consi­

dero el pa~1ente Cdrdiop.:ttñ en ~ncrul e:.; cnv1udu t.anli • .i.•Prtlf_• d nuestr;;s u1~t1tu­

siónª 

En la dcscr1pc1Ón de )a norfolog1a Vcntn.cular principal nosotm<":l encontrarms 

que el Ventriculo derecho es iras frecuente en nuestra p::iblac1Ón de dcrecoohdb1en 

tes,sicndo rrn.s frecuente el Cornz6n urnventn.cular de nnrfolcxJl.3 dercchil en 

el 52% de todos los casos, a dl.ferenc1a de re¡.ortes de Shl.Iletx>Urne ysa.hn en 

sus sen.es anatcrropatología rep:>rtan ljUe es n~1s frecuente el corazón un1vcnt.ricu 

lar de rrorfolog1a izquierda en uu ¡:orccntaJe de 75 al BO't.( 1,2,3,15 y lb} 

tado las carcatcristicas anatrérru.cas encontradas en nuestra serie la fonru ClÍ 

ruca de presentación m:is frecuente es la cianosis l.Jlfornes yue concuerdan oon 

la literatura m.ux:h.al, ( 10 .3,b) .Solo se presentaron dos casos de Insuficiencia 

cardiaca accnpanodos de c1anas1s. 

El tipo de cOncordanc1a V011tr1culo arterial es smular a lo re¡:ortddo en 

la literatura así curo la concondanc1a ventriculoarterial '!ue en 80~ de los 

casos es discordante en presentac1on de transporncion de grandes vasos t casi 

el 80% tiene rmlp:ic1c1ón de 1..1.s gru..'"ld.;.;; .irten.us til. lUdC.lUll y:u~ i.:ut 11 ... -u~W o.x1 

los hallazgos nuestros ( 17, 18). 

rbsotros no pud.J.rros detc:rnunar con exactitud el s1tus aun.OJlar dado los defecto 

técru.cos de el p:rucedJJTUento sl.ll mmrgo el nús cooún fue el s1tus solitus 

SJJTU.lar alo reportado en la literatura s1endu el si.tus l.IlverBUS rrucho m,,i:; raro 

y el l.SOrrerl.SJTO auricular en las nu.srMS oond1cioncs y la yuxtap::Js1c1ón de oreJue 
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las reix>rtada hdsta en un 5% de los casos amular a lo cncontrido en nuestra 

sene encont.rddll en un 4t. (3, 10). Es urportante h.:iccr notar t!Ue la mayor µarte 

de 108 p.-ic1entes denuestr.:i fier1e Vl'V\JS se encuentran en cl.Bsc funcional I,y 

so lo 3 puc1entes v1vuo en clase func1onul 11. delo~ cw.llcs ~ no llrln requerido 

de conccc10n s1s1tetru.co ¡:ulnuncrr o nu1gun llro de c1n1u1a µ"lllativa y todos 

se encuentran en clase .Cunc1onal 1, stcndo su ,echa de sol.lrev1d.J. de 6aiios "/ 

n~sei;;. i::ne1Kiu los ¡ ~1.u1 t1..'ti Ut..: ld l~tt!r<ltui:-.1 y_ucp.:rr.::. .L.i. rro;:tologi.a ventricular 

y L3 patolog1a héJ esl<l edad cucrldo ncnus se h.':t rt.!C'...t,-uerido de cirugía f>C!.llat1vc'l 

( 19). 

Eh la actualidad todos los pacientes deben ser dwgnost1cados 1-X>r u:u.:AIUJIO 

GRAFJA dado que es facil l.dcnt1fl.car l.a ca11uru vcntn.cular µrwc1pal y un tanto 

rrus d1f1cJ.1 la ci.m.ra accesoria sm rnbargo esto no es obst.:"lculo para el d.l.ay 

nóstLco con un rréd.100 experto. tarrb1en es factible dete.rm.lflar la· concordam"'!l.i\ 

Atnovuntr1cular y Vcntn.culoartenal y la sJ.tuc1on espucial de loa grdtldes 

vasos s1tuac1on que en nuestrn estucho y sene de casos ocurr10 solo en el 84% 

de todos los casos en cutro pac1entcu el d1agnost1co no fue ¡.os1ble c:Wdo ld 

o:xrpleJidcxl de los casos y solo ec estables10 el D1agnost1co d1ferenc1al por 

estud.u.1 ang1ocard.iografico, adenás de que solo se les retillz.u en axiu M y B4 

cxm lUl aparto que dado el tlc:TIX' tiene ya JTUY pxa resolusl.Ón. 

Ex1sti.o tucna currelas1ón E.lcctrocvard.lograf.lca -angi.ografica siendo de W1 84% 

de todoslos caeos en el que se estdbles10 el d.tagr!ostico de Corazoo Un1ventrl.CU-

lar estando en ol 90'% de los casos con JU[lG!rt.rot.ia VEntri.cular y en wi 70% el 

eJe electrico NJRS entre -10 a 120 en lUl 70% de t:odos los cal:iOS 4solo en 4 paci.-

entes no fue posible el d.l.agnóst1co Electrocanhografico dückJ aun p:>r la pre.sen-

cia de patron fetal pero oon la existencia de Rs en lcx.k.ls los casos.si la lltera 

se t\!p:>rta que ca p:>s1ble detcnru.nar la rrurfologt.a ventricular dcrechd o l.ZlJ.. 

segun el. patron de los vcctcres y la sJ.tuac1ón de la carm.ra accesorJ.a.(ver ZU-
21). 
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En realidad pxos son loti Cctsus que llegcn a la o:idd de '.l ai1os y no tenga. 

prcauclda unacJ.rugia µ:il1at1va p:rra esta ed.i..lclm..1n de sui haru1 r¿c:;,uen.do de c1ru 

gia pahauva(22). En nuestra sene dt;! casos esto no es del todo cierto dado 

que cxi.sten S ¡yic1entes srn cuugid oon un pn:m ... "'tho di:! OOud de 6 t.Uios 7 rrcses 

pero ellos no son del tocio represcntau.vos de la patologi.a dado L!UC ~l.t:>tc una 

enatcrn1a favorable que ha. permitido su buena clase funcional lo rros frecucnt.e 

es lo anterior norfolog1a desfabon1ble con l:Jl cL..1[10 rruocard.1co hl.b>Cr'tn.Jfld l...k: 

el ventriculo pnnc1p¿ll y ciesaturac1on de el 1TU5lID que requiera cinig1a de den.­

vación s1si.tamco-pulm:Jnar 

En nuesti.4 a sen.e solo tres casos son operados de fontan delos cuales uno 

vive con un prured10 de sobrev1da de 6 neses, sm Mberse realizado en nrngun 

ca.so septación ventricular y la sobrev1da postqulil.lg1ca de los dos u.nactos es 

de 25 di.as cifras que de ningun m:xio son s1gr11flcat1vas dado la p::>bre p::ibLaclOll 

operada de cirugía "correctiva" .En la literatura se rep:trta u.'la JTDrtalidad µJr 

arriba de el 45\ parn la septación ventricular y de el Fontan es con nucno rrenor 

pero con elevada norbilidad en es~1al trastornos de el r1tno y ronducc1ón. 

la prlJT'era solo se reserva (,k:lla p:::ic.ie:r.tc::; con C'or.,7.on un1ventr1cukilt' iz4 t doole 

erergenci.a de los Vafi<.JS para. el ll\lSrTD ventriculo.y de edades de 3-5 años si 

la anatám.a es favorable. El Banchng de la artna p.ilrronar no feu requerl.do 

en nwgun caso en nuestraserie dada p:>r la frecuencw de Estenosis µilrronar 

o atresia p.l..lntxlar. 

O;Jdo que para la reall.zac10n d e urn:1 derivación atr1opu.lnonar se rattJl.ere 

l.a selección de p:!;C1entes que presenten rllmls p.ilrronares normales confluentes 

así c:ooo presiones p.1llronarcs de zrenos de 20tmi'9 y URP rrenores de 3 as1 cnro 

un gradt.entc de entre 5-10 trrriig para evitar el baJO gasto c-.ardiaco y soore todo 

una b.lena func1on ventricular ¡xlra obtener w1a rrortalidad de alrededor de lll 

al 15% .siendo en la actualidad reccm:mdada solo p:ira nlños nay01:es do 2 a:us 
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a los pacientes ncnores de esta cduddebera reul l.Zilrtrules der1vuc.1Ón s1Stemico­

p1lmlnar para µxfur conüc.rvur ln .:in~t{:..nrn y pr-es1ones asi caro confluencia y 

ti:un:".lño tarruño de las artenas µilnunurcs, y en un segundo tl6f\X> l.Jltcntar 1.a 

ct..i:ugia "cor-rt:ctivu". 

91 nuestro rrocllo ~~~tao es m:is d111c1l dadu 1.d crlxi en que vettus ver vez p.rln'C 

r.u unucstroo ¡:uc1en1 eH y fü:!<Jttndo la tunc16n vcntriculnr para ese entonces no 

es favorable y se er1.::ucntra dañada y las (JU.'s1oncs µ.ilnvnares elevddas, estos 

paicientes en el.rugía Uencn un prnnostico nuy malo y una evoluc1ái. posto¡.erato­

ria nuy trop1da. Por lo anterior es :rus !recuente una cirugía ptJl..ult1va aunada 

o un b.len tratmu.ento rOOch.co. 

La oobrevl.da n'Cd1a de lo!::i pacientes operados de¡:.ende de las sen.es reportadas 

y encontradas a.si curo de el 8.JW-PJ nédico quuúrgi.co, en nuestra sen.e la soore 

vida rrcdia de loa pacientes no operadso es m:lyor que la de .1.os opercldos, tlJO.::i­

en general esta s1turnc1ón clÍinca no es del tOOo real dtJdo que estos ~cientes 

presentan una anatooua favorable que les ha pemu..tl.do W1 b.le%l flUJO p:;ulm:mar 

y desaturaciones no nuy baJao, por lo cons1g1.nente en el anaiuu.s de la patolo­

gía de corazón un1ventr1cular estos caaos son loo 11ct1UD ín.c-u.cntcz 'l l~ reAhdOO 

es que teneros nOO pacientes con tmatúnw desfavorable y funcibn Vt>ntr1cular 

alterada y dañada y que en el transcurso de la evolcuión natural esta se aoen­

tUll siendo esta Últ:una. la explicación de la alta nortal.ldad ¡x>atoperotoria. 

Por lo anterior es urportante establecer yue los pacientes al ser captados 

se eatOOien tSf\Jram1rrentc con una func1.on ventricular y cateter1.SmJ cardiaco 

y si la anatéxtu.a ventricular lo pernute establecer una ci.rugía •oorrecti.va•. 

terpran<lJfCflte • 

S1 nuestra serl.e solo se reall.zo un estucho kX)strrurten deludo eegurarrente 



48. 

a la ld1osi.ncras1a de nuestra p.;blucrnón ctcrecOO~h.:UJwntc. bl reoultado du d1c.:rv 

estudio corrclasiono pcrfectarrente con los hdlldzgos <.1Itatáru.co9 y clínicos rP..d.l.l 

zados. 

En un gran i:orcenta]C de las defunciones cx."l.1tTldas en nuestra serie acontesie 

siendo es ta de l Y drns en prono:h.o. 

Las causas res l.lfµ>rtantes de dcfuncion fueron en.sis de tu¡;o>na y ctlO<..juc 

c.ardwgen1co este Últaro secundario a daño nuocard.lco. 

estando el prcned1.0 de sobrev1dd de lospac1entcs fmados y opsrado~ de 

nesee 15 dias. causas atribuibles ha la na la función ventricular y anaténua 

desfavorable. 
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~ Q ~.::~ L U S 1 O N E S • 

ESU 
SAUR 

MO tlE~E 
61BU01ECA 

La entidad nosoloy1cd de CorazOn Un1vcntr1culür se presenta en nucutro rrudio en 

rrcnos de el 1%, de todas las can:h.op.:.ili.as congeru.tcl.S de el lbap1tal de \A.n.1Íolo-

giü "luis f"cndez .. , 

En nuestra poblac10n estudiada lo 1recuenc1a por sexo íue m.-itor en el 6'!.KO 

nasculino que el tarcnino c11 ¡.u:uµ..;1...:::;.0.0 l.J:l. 

l.a edad rrech.a l.!d .l.i\C..1.0 ae los síntct00s fue de J 1TEses en );J!"t.XT'UJ10. f S011 

vistos ¡:or vez pnm:.r,:¡ :..!<\· uu::~tn1 unutad de consulta externa ala edac:1 de ¿ aiios 

2 rreses en pn:rned.10 • 

La presentación clínica más fl.""e{.."Uente es l.d cianosis con fJ.UJO vu.lnunar dl..snu 

nu1do y esteÍlosl.5 válwlar p..!lm::lnctr en los ~CJ.'.!ntes CXXl cora~OO uuiventr1cuJ.ar. 

La cánurd Ventnculdr 1Jnnc1pal encontrada rMs frecuenterrent.e en nueat.ra 

serie es la Ventricular derecha 52\ • a:m si.tus sol1tus en 32\ de todos los 

casos y oon conexión atr1oventr1cular tiµ:> A en el 3;¿~. de los casos de m.1eSLCd 

ecre1e de corazOn Urn.ventricular • 

EY.l.ste Urvl exelente correlación clínica y electrocardiograf1ca así CUfl10 

Ecocardiograf.i.ca en nuestrd um.dad de card1opedl.atria p.Ira eatdblecer el UUi~ÓS 

tico de c.orazón Univentr1cular .sin ElToargo durante el ~to l:.Coed.rtl.l.o­

graf1co se deoo quedar bien establcc1do el. s1tus, norfoloy1d vent.r1CU1ar,11úne.ro 

de válvul.as,conexión NI, concordancia ventriculo art.f.!n.a.1 , relwn.on eBl'dCJB.l 

de los grandes vasos.Así cooo anooa:lli.as asocillC:ids y íw1ción '/cntricui.dr- ... 

El catetriosrro diagnósti.co se debe t:"Stablecer una rretodologÍ.O para dcterrm.nar 

loanteriarente establecido y no debe quedar <.lucid diagnóstica unavez .rea11ztK.10 

ést:e,dcbido a que en gran parte de nue5tros estudl.os no fue µ>sJt>eJ. det.ennuwr 

el t1p:> de conexión A/V p:Jr falta de ang1ogram:t en lü aur1cula l.Zlj1..ll.erua,así 

cx:xro tmib1en la situación de la cárura veutriculdr accesori..a siendo est.dS l..Jt\JOC-
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- tanta para establecer el dwgnbbt1co U!.! C:Orazún un1vent.ri.cu1ar. 

Míis de el 70% de nuestrou lAJcientes f!Bra la edad de ~ls 411'l!seu t.~u...<J11 cUcln­

do nenos una cirugía realizada y et>td t!ril en rrús de el '/IJ't. de .1.0ti CcJSOt:J tkil.l.dl..l.­

va conuna soorev1da txJstqu:uúrg1ca ae lafiu 5 ncaes. t:n r.anto ~ue paca los m.J 

operadoti 1d .s.."mrev!dd dCttial ce de 4años 8 neses,eX"iJ.11.CdOD µir J.a rn1atúru.d ravo-

rable de estos pacientes que en nuestra serie rel,)ret>entan rrc11us de eJ. :t1.1\t; du 

la patología y siendo el BU% con rumtÚlU.'1 destavoraole oon rru.Ld rw1cwn venui.­

cular. 

En nuestra serie solo 3 pacientes se les realizo cuuyia "tX>rrec~iva ... siendo 

tOOJs nayores de Saños estando fl.nddos 2 y sobrevive uno con un ~rcxrech.o ese 

6 neses de sobrevl.da. 

En general creo que a pacientes rreuores de 2 años se les deoe realizar o 

si lo requ1enm una ci.rugia pall..ativa de el. tip:> Fl.Stuia sístenu.co ~.lmJtw.r 

la de rre]or resultado Blalock "fauss1g 1zqu1erda,para en un futuro inteuta.c l.a 

cirugía '"correctl.va'" y evitar la Hl.pertensi.on p.ilrronar lo J..ciea.l es m:tnC1ar a 

cu:ugia a pacientes CD&\ Arterws ~J.nnnares confluyent.es i Oe tdl1uf10 no.rnal-

URP nenores de j U/m2. la presión arterial pu.lrronar nec:h..d rrcnor de ¿Llnmt-fg. r\Jnei. 

ón ventricular nannal(parirretro aun no bien establecido). 

vá.l.wlas atrioventriculares carpetentcs y edad superior d ..10s 3 año~. 

la septaciOn ventricular St:gun las sc.ri.es revizadas sigt.en con nvrta.l1dad 

superior al 40%. Eh nuestro trecho esta aún sin realizarse 'f ¡pr tanto no se 

tiene experiencia. 

A los pacientes en edad avanzada s111 cJ.rugia y clmiCD1re11t.e en cluse :tuncwn_ 

nal I. la cirugia no esta indicada al m.:mmto y solo debera dar tratarru.en"to aá:ti­

co. 



Por Úl tlJTD C-8 conveniente ft'eflCJ.OlldI" lJUe en nuestra unl.dBd nuestros etit.lX11os 

postm:.>t"ten tienen un nuy b:lJO p:¡rccnta)e de rcal1zac1ó11 debl.do a !a ichosincra­

s1a de nuestra p:>blac1ón en general y en parte a la falta 111c1st.encia rred1ca 

p.iru con ellos '!n rr_~,Jl lzñn;e tan urpor-tante estucho y asu vez una ret.roal11ren:a­

c1ón. 

Al m:rrento actual caro en gran parte de las patolog1as en Cdl:d1oped.1.c:rtrl.d 

y en carcilologi.a adultos los resultados curativos no son de el todo resµlan0e­

-c1entcs, 51.0 cniJargo el lllteres,estudl.O y csfu1erzo real.uada por ne]or dl.CllOB 

resultados siguen siendo exelentesª 
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