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INTRODUCCION

Lasg asoclaclones de diterentes cardiopatias congénitas en un mismo corazén han sido a través del
tiampo, motlivo de controversia en torno a su nomenclatura y sistematizaclén ya que cada autor le
aslgnaba un valor jerdrquico a una alteracion respecto a las otras, lo que hac{a en ocasiones difisil
la categorizacién entre ellas.

El desarrollo y generalizacién del sistema secuencial segmetario solucioné esta problomética al
estudiar las estructuras cadiacas por segmentos y describir todas las alteraclones presentes en
ellas y an sus nivelas de unlén (1-6).

Los segmantos cardifcos son el atrial, el ventricular, el arterlal y tos niveles de unlén son las
conexiones alrioventricular y ventricuto arterlal, El sistema secuencial segmentario se basa en ol
raconocimiento de jos elementos anatémicos del corazén y esto permitié obtener mayor informacion
y mejor descripeidn de tas maffomacionas congdnitas cardiovasculares lo que ha facilitado la
comunicacién de los resultados entre los diversos autores.

Algunas alteraclones que se presentan en la ausencia de conexi6n alrigventricular forman parte del
compiejo anatomaembriociégico de esta cardiopatia congénita, como son las comunicaciones
Interauricular e intervaniricufar, Las malformaciones qua se originan en otros segmentos del corazdn,
en pariicular de la conexion ventriculoarterial constituyendo 1a patologia asoclada a ta ausencia de
conexi6n; la cual se informa en este trabajo en ef que se determinan sus tipos en base al anélisis del
materlal de necropsia.

La atresia {ricuspidea es una malformacidn cardiaca congénita en la quo el atrio darecho no se
comunica con el ventriculo, porque ne existe continuldad entre ellos {7). Ocupa el tercer lugar entre
las maiformaciénes cardiacas clanégenas y se prasenta en 8l 1 % de Jos nifios con cardiopatia
congénita (8).

Fué descrita por primera vez por Raskind en 1817 (9), pero no fué hasta 1906 cuando Kuhne la
describlé y la publicd delaliadamente {10), Edwards y Burchell en 1949 (11) por primsra voz la
clasificaron y posterlormente ha sldo objelo de una serie de reclasificaclonas. Durante la décsda de
fos ochentas Waeinberg (12}, Anderson (13) y Ando (14) con sus raspectivos grupos han definido las
bases morfoldgicas de esta anomalia,

Existen basicamente dos tipos de atrasla tricuspldea, la mas comin es da tipo muscular tamblén
Hamada clasica, que se presenta en el 75 % de los casos y se denomina ausencla de conexién
atrloventricular darecha {15), en este trabajo nos referiinos a esta tipe. La otra varlanie se ha
denominado membranosa o imperforada, rara vez se prasenta en forma alsiada, os mas frecuente
que s asocle con enfermedad de Ebslein de la vaivula tricispide, o con imenor frecuencia & un
dafacto de tablcacidn atrioventricular con una valvula comin en {a que las valvas derechas estan
fusionadas formando una membrana Imperforada(16).

En la literatura son escasos los trabajos reporiados sobre el espectro de anomailas asociadas a la
ausencia de conexion alrioventricular derecha y en ninguno se informa sobre su asociacién con la
telraiogia de Failot (5,7,15,16,17,18,19,20,21), razén por la que fundamentamos aste trabajo para
contribuir en Ia conformacién dei especiro de las alteraciones asociadas a la atresia tricuspldea
clasica. La descripcién de nuestros hailazgos demostrara una vez mas la utilidad de fa aplicacién
dol sistema secuencial segmentario en la descripeién diagndstica de las cardiopatias congénitas y
en su sistemalizacion.



MATERIAL Y METODO

Se selecclonaron 41 corazonas con ausencla de copexitdn atriovonticular derecha de la colaccidn de
especimenes patoldgicos del Departamento de Embriologfa del Instituto Naclonal de Cardiologia
*ignacio Chavez* Cada especimen se estudié morfolégicamente sigulendo fos linsamientos del
Sistema Secuencial Segmentario (22),

Se detarminaron los sigulentes slementos anatdmicos: aitus atrlal, conextén atrioventricutar, mode
de conexidn atrloventricular, descripcton de las cuatro cAmaras cardlacas, conexién ventriculo arte-
tial, modo de conexién ventifculo arterlal, relacién de las grandes arterlas, anomalias asociadas,
asi como los hallazgos de los procedimiantos quirirgicos realizados en algunos de ellos,
Las caracteristicas para el diagndstico anatdmico da la ausencla de conexién atrioventricular derecha
fueran las slgulentes:

1) Falta deo continuldad anatémica entre el atrio y ventriculo derechos.

2) Piso muscular del atrlo derecha,

3) Prasencia del ventriculo derecho Incomplete, carente de porcién de entrada.

4) Pressncla de comunicacién interventricular de tamafio variable.

Debemos hacer notar que en este trabajo nos centramos sobia todo en las anomalias asocladas
que tienon que ver con fa canexién ventriculo arterlal,



RESULTADOS

En la tabla que presentamos a continuacidn, estan dasglosados sn arden de frecuencla las
cardiopatias congénitas asociadas a los 41 especimenes da Ausencia de Coneccién atrioventrlcu-
lar Darecha.

Cardiopatfa. No.sspocimen porcentaja
Tetralogla de Fallot. 6 14.6 %
Estenosls Valvular Adrtica 4 9.8 %
Trasposiclén de los grandes vasos. 3 73 %
Atrasla pulmonar, 3 73 %
Ventriculo (nico. 3 73 %
Yuxtaposlclén lzquierda de orejuelas. 3 7.3%
Doble sallda de ventriculo derecho, 1 24 %
Malposlcién de las grandes arterlas 1 24%
Arco aértico a la derecha. 1 2.4 %
Atresia adrtica 1 24 %
Total 26 63%

Por la relevancia de ia asoclaclén con la tetralogla de Failot, que como vimos fué la
anomalla mas frecuaentemente encontiada y io que diferencla este trabajo de la literatura mundlal,
nos permitiremos describlr cuatro de los espacimenes mas caracteristicos de asta asoclacldn,

AUTOPSIA NUMERO 73-93.-1.a pleza anatémica, forma parte da un situs sdlitus atrial. Existe ausencia
de conexlén atrloventricular derecha, sélo esta presente ia conexldn atrioventricular jzquierda que
conecta a las cdmaras Jzquierdas a través de una vaivula mltral de caracteristicas normales, La
auricula derecha esta dilatada y su plso es muscular, en la unién del tabique y el piso existe una
depresién Indlcadora del sltlo donde se obllteré e canal atrloventricular derecho, la cual se proyecta
hacla la camara ventricular lzqulerda. La aurlcula lzqulerda esta dilatada. El ventricuio derecho os
pequefio e Incompleto Is falta la porclén de antrada y posee dos vias de salida, la aditica que es
permeable y la pulmonar que termina en unfondo de saco ciego por atresla de la valvula pulmonar.

El septum Infundibular presenta una desviaclon extroma hacla adelante y a la lzqulerda lo que pro-
duce estenosis Infundlhular severa, el tronco y las ramas de la arterla pulmonar son do callbre
disminuldo.

Esta presente una comunlcacién Intarventricular, que representa la persistencla del forAmen
bulvoventricular primarlo, ol cual presenta sus dos compenentes, la comunicaclén Interventricular
primarla que se encuantra entre la cresta del tablque interventrlcular y 1a porcién derecha del anlllo
de la valvula mitral, Ia cual mide 0.9 x 0.9 cms. y la comunicacién Intervantricular secundarla, que se
ublca entre el borde Inferlor del septum infundibular y la cresta del tabique Interventricular, cuyas
dimansiones son 0.9 x 0.5 cms.

La adrta os biventricular y nace an el 90 % a partlr del ventriculo derecho, El venttlculo lzquierdo
asta hipertroflado y dllatado, su superficie septal presenta un abombamlento, mientrae la suparficle
saptal derecha a nivel de la porclén trabeculada prasenta una concavidad. La comunicaclén
Interauricular Involucra a las regiones de los senos vanoso superlor @ Inferler y ademAs esté presente
una comunicaclon de tipo foramen oval cuyas dimenslones son de 2.5 x 1 cing. Existe un conducto
arterloso lzqulerda largo y el arco aértico esta a la lzqulerda, La ploza presenta una {/stula do Blalock
Taussig derecha. Del senode Vaisalva anterior nace la artetla coronarla derecha qud es muy pequefia

6



-

y del seno posterior izquierdo, nace la coronaria izquierda, e origine s arterias descente ante-
rior, circuntleja y descendente pusterior.

AUTOPSIA NUMERO 90-93.-La pieza anatémica forma parte de un situs solitus atrialy presenta
ausencia da conexién atrioventricular derecha. La auricula derecha esta dilatada y su piso es mus-
cular, en la union entre el tabique y el piso existe una depresién indicadora del sitio donde se obliters
el canal atrioventricular derecho. Depresion ésta que se preyccta hacia la cmara ventricular fzquierda.
Esta presente la conexion atrloventricular izquierda que comunica entre si a las cimaras Izquierdas
a través de una valvula mitral que es normal. El ventriculo derecha es pequefio e incomplato ya que
falta la porcion de entrada y séio posee la porcion trabecuiar poco desarrollada y la via de salida. El
septum infundibular estd  desviado hacia adelante y a la lzquierda lo que produce estenosis in-
fundibular , oxiste hipertrotia y reacclén tibresa endocérdica del infindibule. Esta presente una
comunicacién interventricular que mide 1.5 x 0.8 cms.

La aorta es blventricular y nace en un 70% def ventriculo izquierda, por lo que la conexién ventriculo
arterlal es concordante. Ef ventriculo izquierdo esté hipertrotiado y dilatado. Existe una comunicacién
interauricular de tipo orificlo oval de 2.8 x 1.5 cms. La pleza anatémica presenta una derivacién
cavopulmonar. £ arco nértlco esta ala{zquierda y existié un conducto arterioso permeable que fud
ligado quirirgicamente. El origen y distribucion de las arterias coronarias es normal; las arterias
descendente anterior y posterior estan desviadas a la derecha del apex.

AUTOPSIA NUMERO 3868.-La pleza anatémica presenta un situs sdlitus atrial y ausencia de
conexion atrioventricular derecha, la conexién atrioventricular lzquierda esta resguardada por una
valvula mitral que conacta la parte anatdmicamente izquierda de una auricula com(n con el ventriculo
lzquierdo. La parte anatémicamente derecha de {a aurfcula tiene un piso muscular y en su unién con
ol asbozo rudimentarioo del tabique existe unadepresién que se proyecta hacia la cdmara ventricu-
lar lzquierda.

Et ventriculo derecho es incompleto, carece de porcidn de entrada, presentando sdlo porcién trabe-
cular y de salida. £l septum infundibular esta desviado hacla adelante y a la izquierda lo que origina
una estenosis muy apretada del infundibulo, el cual presenta zonas de fibrosis endocéardica. La
valvula pulmonar es estendtica poero permeable y posee 2 sigmoideas engrosadas, Existe una
comunicacién de posicion subadrtica mide 1.5 por 0.7 cms. La adrta nace en un 25 % a partir del
ventriculo izquierdo, por lo que la conexién ventriculo arterial es concordante, con modo perforado
y cabaigado.

El ventriculo izquierdo esta hipertrofiado y dilatado, existiendo una gruesa banda de miocardio en
frente de la porcién apical de su superficie septal que une las paredes anterior y posterior de este
ventriculo. El conducto arterioso esta obliterado y ef aértico estd a la izqulerda. Las arterias coronarias
tlenen origen y distribucién normal, sélo que 1a descendente anterlor se desvia a la derecha del
apex. :

AUTOPSIA NUMERO 151-78.- La pieza anétomica forma parte de un situs sélitus atrial y presenta
ausencla de conexldén atrioventricutar derecha. a auricula derecha esta dilatada y su piso es muscu-
lar, en la unidn entre el tabique y el piso existe una depresion que se proyecta hacla fa camara
ventricular izquierda. La aurfcula lzquierda esta dilatada y conectada a un ventriculo izqulerdo a
través de una vélvula mitral que es normal. £} ventriculo derecho es incompleto, Ie falta -fa porcién
de entrada y sélo presenta las porciones trabecular y de salida. La porcién trabecular estad mas
desarrollada en este especimen que en la pieza 90-93. £l septum infundibular esta desviado adelante
y a la izquierda, lo que origina un inlundibulo estendtico con paredes hipertroliadas. La valvula
pulmonar presenta anillo pequefio y resguarda a dos sigmoideas engrosadas y displasicas. El diametro
entre ambas comisuras es de 2.5 cms. y presenta una abertura de 1 cm, entre ambas sigmoideas,
Esta presente una comunicacién Interventricular producida por el desalineamiento entre el septum
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Infundibular y el trabeculado, cuyas dimensiopes son de 1.8 X 1.0 cms La adrta es biveniricular y
nace en un 90% del ventriculo Izquierdo por lo que la conexidn venlrflculo arterial es concordante,
El ventriculo izquierdo esta ligsramente hipeiirofiado y dilatado. La arteria pulmonar presenta gran
aneurisma. El arco adrico esla a la derecha.

Esta presonte una comunlcacidn Interaurlcular grande que involucra el forAmen oval, ol forainen
sacundum, tordmen primun y el seno venoso superior, cuyas dimensionaes son 4 X 3 cms. Las arterlas
coronarlas tienen nacimiento y distribucién normal, la descendente anterlor esta desviada a la derecha
dol apex.



PR T
ologralia da un espacimen con ausang ada conaxidn a!davantdcularderacha
lateral derochg que muestra g Iy aurleula derecha (AD) ablorta, Iy ausencia

S
en situs sdiis. A) Vista
I3 conexidn {AC) feplesentado por
1co profundo entrg I aurletiar derachg ¥ el ventricyio tnico (VU) B. Vista latoral l2quierda observa
orejusia da tipo lequilordo y af surglniento de a agrta (AQ) a partir ey ventricilo tnico C) Vista ntoma do la
aurlcula lzquiords (A y del ventsferyn linko que muestry tna doble salida; o infundibulo adrigo {IAC) es
amplio, miontras qua el Infundibigo puimonar (iP) es estrocho; obseryve ol pliegue Infundibuy vontricular (£ v)
pordelante de una véilvula mitral
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Fig. 2.+ Visia exlernady yp especimon con ausencia do conexicn al:iovenl//culardarecha Y venlriculo inico, A)
Visla externa dlof Corazon que muesirg Yuxlaposicin izquierda do [3s orejuelas y atresiy adnica, B) Vista
extema de la auricyfy derecha obsarve SU piso muscular que en et contro gey mismo osti Iy ausencia de
conexion. C) Visia intemna del v Milretio tnico, obseyye SUs caracleristicas morfoldgicas de lipo izquiordo do
donde nace I aneria pulmonar (AP}, La adia en posicion antorior Presenta atrosiy da gy vilvika, Esta arleria
s irfigadn por un conduclo arterioso (CA). Las demiis abrevigturas iguales a ja anleriores
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Flg. 3.- Fotograflas o un especlimen con ausencla di conexidn atrioventricular derechn, tetralogla de Falfot
con atresla pulmonar y doble salida da ventricuio derecho, A} Vista intema y posterior de la aurfcula dorecha
que muestra su piso muscular, dos comunicaciones intsrauricularos una de eflas deo gran lamario. 8) Vista
externay anterior del especimen observe la doble salida def ventriculo derecho, el sutco profundo que separa
fas dos cimaras dorechas (*) Ia atrasha da la vihada pulmonar y el infundibulo pulimonar ciege. Abreviaturas:
Vi= Venltriculo lzquierdo, AVP= Alresia de b vdlvula pulmonar. Las deméds abreviaturas iguales i las antorlores.

-
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Fig. 4. Vistas Internas do un aspecimion cor ausencia du conexidy alrloventricyfar darccha y lolrajogla ge
Faliot. A) Ventiteuio darecho observe i augencia de fa porcisn de entrada y In prosencia de porcicn trabecular
y da salida representada por el infundibio pulmonar; septum ininclibutar hipertroliado Yuna amplia comunicacion
interventricufar lrabecular subinfundiputar, B) Veatricuto izquicido del misimo especimen que nuostia dos
Laractonisticas dej Fafiol, La comunicacién inletventricular ¥l adrta a cabali, Abrevialyras: & a septum, P=
apared. Las demdis abroviatusas iguales a las anlerioras,
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Fig. 5.- Especimenes analdmicos de ausencia do conexidn atrioventricular Izquiarda (A) y derecha (B). Ob-
Saive en A una transposlcion da s grandes artarias con la adrin anlerior izqulerda naclendo dej ventriculo
deracho situado a la f2quierda y Ia arteris Pulmonar del ventricito lrquierdo ubleado a la dorechr. En B observe
una malposiclon anatmicamente corregida da las gramdes arterias, la acrta antarior izquierday Ia pulmonar
Poslerior derecha naclondo normalmente de sus raspectivos ventifeutos, Abraviaturas: VOSI: veng cava supe-
tor lzquisrda. Las demis abrevinturas lquates a lag anteriorss,

-
P
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Fig. 6.- Ausencia de conexion atrioventricuiar derecha en shus nversus, A), Vista externa de fa aurfcula derecha
situada a la izquiarda ¥ las venas cavas, B) Vista inlerna Quo mueslia un veniricuio tnico con caraclerstica

anatdmicas derechas def cud} surgenlas grandes anterfas g través de dos nfundibulos, of pudmenar anterior y
© estrecho y ol adrtico posterior ¥ dliatado. Las abroviaturas lguales a 1as antoriores,

{1



Figura 7.- Vistalnterna de un especitmen de ausenclada conexion y tetralogla de Fallot. Observe el infundibulo
pulmonar estrecho cuya luz estd ocupada en gran parte por fibrosis endocdrdica, Abreviaturas, F=fibrosts, VPx
Ventriculo primitivo. Las demds abreviaturas iguales a las antedicres.
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Figura 8.- Vista poslerior de un corazdn con ausencia de conexidn atrioventricular derecha que muestra una
auricula comun coneetada con of ventrlculo izquierdo. Observe el piso muscular de fa aurlcula derecha y el
surco profunde caracleristicas de la ausencla de conaxion. Abrevialuras iguales a las anteriores.
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DISCUSION

Poco se ha escrito sobre las anomalias qua puedan asociarse a ta Ausencia de Conexién Atrloven-
tricuiar Derecha; las malformaclones mas frecuentas son ia comunicacion Interaurlcular y la
comunicacién Interventricular que son obligadas por el trastorne hemodinAmico producida por la
cardiopétia de base. Estog defeclos septates no tlenen mucha vatlaclén en cuanto a tipos,ia
comunicacién Interauricular generaimente es de ipo orlficlo oval, miantras que ta comunicaclién In-
terventricular se ubica entre el septum infundibular y el tabique Inerventricular trabeculado. Existe
otra serie de anomallas bastante compiejas que pueden estar asocladas, como lo gon la transposlcién
da la grandes arterias, tronco comin, atresla puimonar, yuxtapostclén de orejuatas, dobte satida da
ventriculo lzquisrdo é darecho, aurfcula comin entre otros, on cuanto a la tetralogia de fallot no
encontramos reparte de ello an la literatura, que Indiquen su asoclacién con la atresla tricusptdea
clasica, lo que le conliere relevancia a este {rabajo.

Es interesante destacar aigunos olros hallazgos importantes en nuesiro materlal, como es ef del
aspeciman 73-93 donde enconirames la asoclaclén de ausencla de conexidn atrloventricular deracha,
tetralogla de Faltot, atresla pulmonar y doble salida de ventriculo dsracho, una asociacién bastante
compleja y que probablamente sea Unica en su génaro.

Aunque las caracteristicas bisicas de la tetralogia de Failot estuvieron presentes, se observaron
particularidades entre un especimen y otro, asf por efsmplo, el espacimen 151-78 tenla porcién
trabocular mas desarrollada que af 90-93 y cabe destacar qua et primara de estos tan(a un gran
anourisma de fa artetla pulmonar. El porcentaje de conexidn de la arteria aérta con uno u otro ventriculo
'varlé de una pleza a olra, a8 asf como en la 3868 la adrta nace en un 25 % del ventriculo lzqulerdo,
enia 151-78 en un 90 % det ventriculo lzqulerdo, en la 90-93 en un 70 %, pero an la 73-83 sélo un 10
%, as declt, que en el 90 % nace dal ventriculo darecho, elc. peto en todas ot nacimiento de adrta
fué biventricular, :

En cuanto a la comunlcacidn interventricular hay que destacar el especimen 73-93, en el cuel, ésta
representa la persistencia del fordmen bulvoventiicular primarla, ef que prasenta sua dos componantes,
of ptimario y el eacundarlo, ya descrilos en ia autopsia,

Qtracosa que encontramos en eate trabalo, son varios casas de asaclaclén de yuxtaposicldn auricu-
lar, que como se reporla an ia literatura se asacta con fracuancla con anomalfas complejas como es
fa ausencia de conexién atrioventricular deracha, tetralogia de Fallot, transposicién de los grandes
vasos, etc. Por otro lado debemos hacer notar qua otra ds las anomallas encontrada en asoclacién
con fa atresia tricuspldea y de fas qua hay algunos repartes en la fiteratura es el tronco com{n(23),
del cuél nosotros no encontramos en nuastra revisién.

Como notamos podemos describlr y asoclar mallormaciones cardlacas congénilas, con nuevos
hallazgoe, qua aundque eran ya conocldos, se dificultaba describir y ratacionar, pudtendo al autor, sin
proponéraelo Jerarquizar una anomalia sabra la otra, pero como nos basamos en el sistema secuanclal
sagmentario para la descripelén morfolégica analizamos cada segmento anatémico, sus nivaies de
unlén y fos asoclamas, con lo que se facllita realizar este tipo de trabaljo,

De acuerdo con lo revisado enla literatura y on base a nuestros resultados, se pusds aflrmar que en
la ausencla de conexién atroventricular se presentan todos los tipos de conexién ventriculoarterial;
la concordante cuando la arteria pulmonar nace del ventriculo deracho;discordante cuando se
astablace una transposicién y [a adrta nace del vantriculo derecho, mieniras que fa arterla putmenar
smergoe dal veniriculo lzquierde; doble salida del ventriculo deracho, quo on nuestro materiat coexlstié
con tetralogla de Faltol y atresia de la valvuta pulmonar; Onlca via de sallda del tipo de tronco comin
como ef caso Informado por Arelas y Copas (23)
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2)

3)

4

5)

6)

4

g)

CONCLUSIONES

En asta trabajo, se pueden larmular las siguientes conclusiones;

1) La ausencla de conoxidn atrloventricular dorecha se nsocla a otras
cardiopatfas congénitas complejas.

2) La malformacién asoclada mas frecuente fué la tetralogia de Fatlot,

3) A diferencia de la tetralogla de Faliot, que no se habla descrila en
asoclacién con esta anomalia, los deinds hallazgos son similares a
los de Ia literatura,

4) La ausencla de conexion puede tener cualquier tipo de conaxién
vantriculoarterial siendo la méas trecuante ta cancardante

5) Podemos demostrar una vez més que la utllizacion del sistema
sacuencial segmentario, permite una mejor descripcidn y sistematizaclén
do la anatoinla cardiaca.
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