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INTRODUCCION 

Las asociaciones de diferentes cardiopatias congénitas en un mismo corazón han sido a través del 
tiempo, motivo do controversia en torno a su nomenclatura y sistematización ya que cada autor lo 
asignaba un valor jerárquico a una alteración respecto a las otras, lo que hacia en ocasiones dificil 
la categorización entre ollas. 

El desarrollo y generalización del sistema secuoncial segmetario solucioné esta problemática al 
estudiar las estructuras cadiacas por segmentos y describir todas las alteraciones presentes on 
ollas y en sus niveles do unión (1.6). 

Los segmentos cardiacos son el atrIal, el ventricular, el arterial y los niveles do unión son las 
conexiones atrioventricular y ventriculo arterial. El sistema socuencial segmentario so basa en el 
reconocimiento de los elementos anatómicos del corazón y esto permitió obtener mayor informacion 
y mejor descripción de las malfomaciones congénitas cardiovasculares lo que ha facilitado la 
comunicación de los resultados entre los diversos autores. 

Algunas alteraciones que se presentan en la ausencia de conexión atrieventricular forman parte del 
complejo anatomoembrloiógico de esta cardiopatía congénita, como son las comunicaciones 
interauricular o interventricular. Las malformaciones que se originan en otros segmentos del corazón, 
en particular de la conexión ventriculoarterial constituyendo la patología asociada a la ausencia de 
conexión; la cual so informa en este trabajo en el queso determinan sus tipos en base al análisis del 
material de necropsia. 

La atresia tricuspidea es una malformación cardiaca congénita en la que el atrio derecho no so 
comunica con el ventriculo, porque no existe continuidad entro ellos (7). Ocupa el tercer lugar entre 
las malformaciónes cardiacas cianógonas y se presenta en el 1 % de los niños con cardiopatía 
congénita (8). 

Fué descrita por primera vez por Raskind en 1817 (9), pero no fuá hasta 1006 cuando Kuhne la 
describió y la publicó detalladamente (10). Edwards y Burchell en 1949 (11) por primera voz la 
clasificaron y posteriormente ha sido objeto de una serio de reciasificaciones. Durante la década de 
los ochentas Weinberg (12), Anderson (13) y Ando (14) con sus respectivos grupos han definido las 
bases morfológicas de esta anomalía. 

Existen basicamente dos tipos de atresia tricuspidea, la más común os do tipo muscular también 
llamada clásica, que se presenta en el 75 % de los casos y so denomina ausencia de conexión 
atrioventricular derecha (15), en este trabajo nos referimos a este tipo. La otra variante so ha 
denominado membranosa o imperforada, rara vez se presenta en forma aislada, os más frecuente 
que se asocie con enfermedad de Ebstoin de la válvula tricúspide, o con menor frecuencia a un 
defecto de tabicación atrioventricular con una válvula común en la que las valvas derechas están 
fusionadas formando una membrana imperforada(16). 

En la literatura son escasos los trabajos reportados sobre el espectro do anomalías asociadas a la 
ausencia do conexion atrloventricular derecha y en ninguno se informa sobro su asociación con la 
tetralogía de Faliot (5,7,15,16,17,18,19,20,21), razón por la que fundamentamos este trabajo para 
contribuir en la conformación del espectro do las alteraciones asociadas a la atresia tricuspidea 
clásica. La descripción de nuestros hallazgos demostrará una vez más la utilidad de la aplicación 
del sistema secuoncial segrnentario en la descripción diagnóstica de las cardiopatias congénitas y 
en su sistematización. 

rv 
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MATERIAL Y METODO 

Se seleccionaron 41 corazones con ausencia de conexión atriovonticuiar derecha de la colección do 
especímenes patológicos del Departamento do Embriología del Instituto Nacional do Cardiología 
'Ignacio Chavez' Cada ospocimon so estudió morfológicamente siguiendo los lineamientos del 
Sistema Secuencial Segtnentarlo (22). 

Se determinaron los siguientes elementos anatómicos: altas atrial, conexión atrioventricular, modo 
de conexión atrloventricular, descripción de las cuatro cámaras cardiacas, conexión ventrículo arto• 
rial, modo de conexión ventrículo arterial, relación de las grandes arterias, anomalías asociadas, 
así como los hallazgos de los procedimientos quirúrgicos realizados en algunos do ellos. 
Las características para el diagnóstico anatómico de la ausencia de conexión atrioventricular derecha 
fueron las siguientes: 

1) Falta do continuidad anatómica entra el atrio y ventrículo derechos. 

2) Piso muscular del atrio derecho. 

3) Presencia del ventrículo derecho Incompleto, carente do porción do entrada. 

4) Presencia de comunicación intervontricular de tamaño variable. 

Debemos hacer notar quo en este trabajo nos centramos sobro todo en las anomalías asociadas 
que tienen que ver con la conexión ventrículo arterial, 



RESULTADOS 

En la tabla que presentamos a continuación, están desglosados en orden do frecuencia las 
cardiopatias congénitas asociadas a los 41 especímenes de Ausencia do Conocción atriovantricu- 
lar Derecha. 

Cardiopatía. No.aspecímen porcentaje 

Tetralogía de Fallot. 6 14.6 % 
Estenosis Valvular Aórtica 4 9.0 % 
Trasposición do los grandes vasos. 3 7.3 % 
Atresia pulmonar. 3 7.3 % 
Ventrículo único. 3 7.3 % 
Yuxtaposición izquierda de orejuelas. 3 7.3 % 
Doble salida de ventrículo derecho, 1 2.4 % 
MalposicIón de las grandes arterias 1 2.4 % 
Arco aórtico a la derecha. 1 2.4 % 
Atresia aórtica 1 2.4 % 
Total 20 6 3 % 

Por la relevancia de la asociación con la tetralogla de Fallot, quo como vimos fué la 
anomalía más frecuentemente encontrada y lo que diferencia esto trabajo de la literatura mundial, 
nos permitiremos describir cuatro de los especímenos más característicos de esta asociación, 

AUTOPSIA NUMERO 73-93.-La pieza anatómica, forma parto da un situs sólitos atrial. Existe ausencia 
de conexión atrioventricular derecha, sólo está presento la conexión atrioventricular Izquierda que 
conecta a las cámaras Izquierdas a través do una válvula mitral de características normales. La 
aurícula derecha está dilatada y su piso os muscular, en la unión del tabique y el piso existe una 
depresión indicadora del sitio donde se obliteró el canal atrioventricular derecho, la cual se proyecta 
hacia la cámara ventricular izquierda. La aurícula izquierda está dilatada. El ventriculo derecho os 
pequeño e Incompleto le falta la porción de entrada y posee dos Vías de salida, la aórtIca que os 
permeable y la pulmonar que termina en un fondo de saco ciego por atresia do la válvula pulmonar. 

El septum infundibular presenta una desviación extrema hacia adelante y a la Izquierda lo que pro- 
duce estenosis infundibular severa, el tronco y las ramas de la arteria pulmonar son do calibro 
disminuido. 

Está presente una comunicación Interventricular, que representa la persistencia del foramen 
bulvoventricular primario, el cual presenta sus dos componentes, la comunicación interventricular 
primaria que so encuentra entre la cresta del tabique interventricular y la porción derecha del anillo 
de la válvula mitral, la cual mide 0.9 x 0.9 cros. y la comunicación interventricular secundarla, que se 
ubica entre el borde inferior del septum infundibular y la cresta del tabique Interventricular, cuyas 
dimensiones son 0.9 x 0.5 cros. 

La aorta es biventricular y naco en el 90 % a partir del ventriculo derecho. El ventriculo Izquierdo 
está hipertrofiado y dilatado, su superficie septal presenta un abombamlento, mientras la superficie 
septal derecha a nivel da la porción trabeculada presenta una concavidad, la comunicación 
interauricular Involucra a las regiones de los senos venoso superior e inferior y además está presonto 
una comunicación de tipo foramen oval cuyas dimensiones son de 2.5 x 1 cine. Existe un conducto 
arterioso izquierdo largo y el arco aórtico está a la Izquierda. La pieza presenta una fístula do DIalock 
Taussig derecha. Del seno do Valsalva anterior nace la arteria coronarla derecha que es muy pequeña 



y del seno posterior izquierdo, nace la coronaria izquierda, q•re 	arterias descante ante- 
rior, circunfleja y descendente posterior. 

AUTOPSIA NUMERO 90-93.-La pieza anatómica forma parto do un situs sólitos atrial y presenta 
ausencia do conexión atrioventricular derecha. La aurícula derecha está dilatada y su piso es 11111S-

colar, en la unión entro el tabique y el piso existe una depresión indicadora del sitio donde so oblitere, 
el canal atrioventricular derecho. Depresión ésta que se proyecta hacia la cámara ventricular izquierda. 
Está presente la conexión atriovontricular izquierda que comunica entre sí a las cámaras Izquierdas 
a través de una válvula mitral que os normal. El ventrículo derecho es pequeño o Incompleto ya quo 
falta la porción do entrada y sólo posee la porción trabocular poco desarrollada y la vía de salida. El 
septum infundibular está desviado hacia adelante y a la izquierda lo quo produce estenosis in-
fundibular , existe hipertrof la y reacción fibrosa endocárdica del infúndibulo. Está presento una 
comunicación InterventrIcular que mide 1.5 x 0.8 crns. 

La aorta es blventricular y nace en un 70% del ventrículo izquierdo, por lo que la conexión ventrículo 
arterial es concordante. El ventrículo izquierdo está hipertrofiado y dilatado. Existe una comunicación 
interauricular de tipo orificio oval de 2.8 x 1.5 crns. La pieza anatómica presenta una derivación 
cavopulmonar. El arco nórtico está a la izquierda y existió un conducto arterioso permeable que fuó 
ligado quirúrgicamente. El origen y distribución de las arterias coronarias es normal; las arterias 
descendente anterior y posterior están desviadas a la derecha del apex. 

AUTOPSIA NUMERO 3868.-La pieza anatómica presenta un sitos sólitos atrial y ausencia de 
conexión atrioventricular derecha, la conexión atrioventricular izquierda está resguardada por una 
válvula mitral quo conecta la parte anatómicamente izquierda de una aurícula común con el ventrículo 
Izquierdo. La parte anatómicamente derecha de la aurícula llene un piso muscular y en su unión con 
el esbozo rudimentarioo del tabique existe una depresión que se proyecta hacia la cámara ventricu-
lar izquierda. 

El ventrículo derecho es incompleto, carece do porción do entrada, presentando sólo porción trabo-
cular y de salida. El septum infundibular está desviado hacia adelante y a la izquierda lo que origina 
una estenosis muy apretada del infundíbulo, el cual presenta zonas do fibrosis endocárdica. La 
válvula pulmonar es estenótica pero permeable y posee 2 sigmoideas engrosadas. Existe una 
comunicación de posición subaórtica mide 1.5 por 0.7 cros. La aórta nace en un 25 % a partir del 
ventriculo izquierdo, por lo que la conexión ventriculo arterial es concordante, con modo perforado 
y cabalgado. 

El ventrículo Izquierdo está hipertrofiado y dilatado, existiendo una gruesa banda de miocardio en 
frente de la porción apical de su superficie septal que une las paredes anterior y posterior de este 
ventrículo. El conducto arterias° está obliterado y el aórtico está a la izquierda. Las arterias coronarias 
tienen origen y distribución normal, sólo que la descendente anterior se desvía a la derecha del 
apex. 

AUTOPSIA NUMERO 151-78.- La pieza anátomica forma parte de un situs sólitus atrial y presenta 
ausencia de conexión atrioventricular derecha. la aurícula derecha está dilatada y su piso es muscu-
lar, en la unión entre el tabique y el piso existe una depresión que so proyecta hacia la cámara 
ventricular izquierda. La aurícula izquierda está dilatada y conectada a un ventrículo Izquierdo a 
través do una válvula mitral quo es normal. El ventriculo derecho os incompleto, le falta la porción 
de entrada y sólo presenta las porciones trabecular y de salida. La porción trabecular está más 
desarrollada en este espocímen que en la pieza 90-93. El soptum infundibular está desviado adelanto 
y a la izquierda, lo que origina un infundíbulo estonótico con paredes hipertrofiadas. La válvula 
pulmonar presenta anillo pequeño y resguarda a dos sigmoideas engrosadas y displásicas. El diámetro 
entre ambas comisuras es do 2.5 cros. y presenta una abertura de 1 cm. entre ambas sigmoideas. 
Está presente una comunicación interventricular producida por el desalineamiento entre el septum 
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Infundibutar y el trabeculado, cuyas dimensiones son do 1.8 X 1.0 cros a aorta es biventrlcutar y 
naco en un 90% del ventriculo izquierdo por lo que la conexión ventrículo arterial os concordante. 
El ventrículo Izquierdo está ligeramente hipertrofiado y dilatado. La arteria pulmonar presenta gran 
aneurisma. El arco aórlco está a la derecha. 

Está presento una comunicación interauricular grande quo involucra el forámon oval, el foramen 
secundum, foramen prlmun y el seno venoso superior, cuyas dimensiones son 4 X 3 cros. Las arterias 
coronarlas tienen nacimiento y distribución normal, la descendente anterior está desviada a la derecha 
del apox. 
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Fig. 1. °logra 	o un ospec tnon con ausonc 	
conexión aldoventricularderecha en situs sólltus...A) Vista lateral derecha quo muestra a la aurícula derecha (AD) abierta, la ausencia de conexión (AC) representado por 

un surco profundo entro auricular derecha y el ventrículo único (VD) O. Vista lateral Izquierda absenta 
~lucia do tipo Izquierdo y el surgimiento de la aórta (AO) a partir del ventrículo único C) Vista interna de la 
aurícula Izquierda (Al) y del ventrículo único que muestra una doble salida; el infundíbulo nórtico (IA0) es 
por delante de una válvula mitral amplio, mientras que el Infundíbulo pulmonar (1P) es estrecho; observo el pliegue Infundíbulo ventricular (P/V) 
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Fig. 2.• Vista externa do un especímon con ausencia de conexión abloventdcular derecha y ventriculo único A) 
Vista extema del corazón que muestra yuxtaposición izquierda de 

elan;
ls orejuelas y arrecia aórtica. B) Vista externa de la aurícula derecha observe su piso muscular que en 
	

tro dol mismo esta la ausencia de conexión. C) Vista interna del ventriculo Único, observe sus camclethsticas morfológicas da Upo izquierdo do donde nace la arteria pulmonar (AP), La aóda 
posición 

anterior presenta abesia de su válvula. Esta arteria es irrigada por un conducto ade.rioso (CA), Las demás abreviaturas iguales a la anteriores 
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Fig. 3.- Fotografías do un especímen cm; ausencia de conexión atnoventricular derecha, tetralogía de Fallot 
con atrosla pulmonar y doble salida de ventrículo derecho. A) Vista interna y posterior de la aurícula derecha 
que muestra su piso muscular, dos comunicaclone.ii lotereidkulares una do ellas de gran tamaño 8) Vista 
externa y anterior del eSpedr17011 observo la doble salida del ventrículo derecho, el surco profundo que separa 
las dos cámaras derechas (*) la atrosla do la válvula pulmonar y el infundíbulo pulmonar ciego. Abreviaturas: 
VI= Ventrículo izquierdo, AVP= Atresia de la válvula pulmonar. Las demás abrevialwas iguales a las anteriores. 



4.• Vistas infamas do un espechnon con ausencia du conexión atrioventrícular derecha y tetralogía de 
Falla A) Ventrículo derecho observe la ausencia de la porción de entrada y la presencia de porción trabecular y do 

salida representada Av el infundíbulo pulmonar; sephun inhindibular InPerholiado y una amplia corrurnicacien 
interventricular trabecular subildundibular, II) Ventrículo izquierdo del mismo es 

pechnen que nuestra dos caracteristicas del Fall« La comunicación inteiventricudar y la aória caballo. Abrevialurag: S. a segun?, P.. 
a pared. Las demás abreviaturas iguales a las anteriores, 
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Fig. 5.- Especímenes anatómicos de ausencia do conexión nidal/en/dela:2r izquierda (A) y derecha (8). Ob-
serve en A una transposición de las grandes arterias con la n'ida anterior Izquierda naciendo del ventrículo 
derecho situado a la izquierda y la arteria pulmonar del ventrículo Izquierdo ubicado a la derecha En 13 observe 
una malposición anatómIcamonte corregida de las grandes arterias, la aorta anterior izquierda y la pulmonar 
posterior derecha naciendo normalmente de sus respectivos ventrículos. Abreviaturas: VCSI. vena cava supe-
rior Izquierda. Las demás abreviaturas iguales a las anteriores, 
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Fig. 6.- Ausencia de conexión aldoventricular derecha en sItus Inversos. A). Vista externa de la aurícula derecha 
situada a la Izquierda y las venas cavas. B) Vista interna que muestra un ventrículo 

1.111k0 coO caracierlstica anatómicas derechas del cuál surgen las grandes arterias a través de dos Infundíbulos, al pulmonar anterior y 
estrecho y el ¿idílico posterior y dilatada Las abreviaturas iguales a 

las anteriores. 
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Figuro 7.- Vista interna do tul especímen de ausencia de conied-m y tetralogía do Fallot. Observe el Inlundibulo 
pulrnonarestrechocuyaluzeshüocupadaengranparleporlibrosls endncctrdit:ca, ttbreví,iturns.F fibrosfa, VP  
Ventrículo primitivo. Las demrig abredatincg igurileg a lag antericreg. 
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Figura O.- Vista posterior do un corazón con ausencia de conexión nido ventricular derecha que muestra una 
aurícula común conectada con el ventriculo izquierdo. Observe el piso muscular de la aurícula derecha y el 
surco profundo caracteristicas de la ausencia de mimaba Abreviaturas iguales u las anteriores. 
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DISCUSION 

Poco so ha escrito sobro las anomallas que pueden asociarse a la Ausencia do Conexión Atrioven-
tricular Derecha; las malformaciones más frecuentes son la comunicación interauricular y la 
comunicación intorventricular quo son obligadas por el trastorno hemodinámico producido por la 
cardlopátia de base. Estos defectos septales no tienen mucha variación en cuanto a tipos,la 
comunicación Interauricular generalmente os de tipo orificio oval, mientras que la comunicación In-
terventricular se ubica entre el septum Int undibular y al tabique inerventricular traboculado. Existe 
otra serle do anomalías bastante complejas quo pueden estar asociadas, como lo son la transposición 
de la grandes arterias, tronco común, atresla pulmonar, yuxtaposición de orejuelas, doble salida de 
ventrículo izquierdo 6 derecho, aurícula común entre otros, on cuanto a la tetralogía de f allot no 
encontramos reporte de ello en la literatura, quo Indiquen su asociación con la atresia tricuspidea 
clásica, lo que le confiere relevancia a este trabajo. 

Es Interesante destacar algunos otros hallazgos Importantes en nuestro material, como es el del 
especímen 73.93 donde encontramos la asociación de ausencia de conexión atrioventricular derecha, 
tetralogía de Fallot, atresia pulmonar y doble salida de ventrículo derecho, una asociación bastante 
compleja y que probablemente sea única en su género. 

Aunque las características básicas de la tetralogla de Fallot estuvieron presentes, so observaron 
particularidades entre un especímen y otro, así por ejemplo, el (mesaban 151.78 tenía porción 
trabecular más desarrollada que el 90.93 y cabe destacar que el primero de estos tenía un gran 
aneurisma da la arteria pulmonar. El porcentaje da conexión de la arteria aórta con uno u otro ventrículo 
varió de una pieza a otra, es así como en la 3868 la aórta nace en un 25 % del ventriculo izquierdo, 
en la 151.78 en un 90 % del ventrículo Izquierdo, en la 90.93 en un 70 %, poro en la 73.93 sólo un 10 
%, es decir, que en el 90 % nace del ventrículo derecho, etc. pero en todas el nacimiento de aórta 
fué blventricular, 

En cuanto a la comunicación interventricular hay que destacar el capeaban 73.93, en el cual, ésta 
representa la persistencia del foramen bulvoventricular primario, el que presenta sus dos componentes, 
el primario y el secundario, ya descritos en la autopsia. 

Otra cosa que encontramos en este trabajo, son varios casos de asociación de yuxtaposición auricu• 
lar, que como se reporta en la literatura se asocia con frecuencia con anomalías complejas como os 
la ausencia de conexión atrloventricular derecha, tetralogía de Fallot, transposición de los grandes 
vasos, etc. Por otro lado debemos hacer notar que otra de las anornallas encontrada en asociación 
con la atresia tricuspidea y de las que hay algunos reportes en la literatura es el tronco común(23), 
del cuál nosotros no encontramos en nuestra revisión. 

Como notamos podemos describir y asociar malformaciones santificas congénitas, con nuevos 
hallazgos, que aunque eran ya conocidos, se dificultaba describir y relacionar, pudiendo el autor, sin 
proponérselo jerarquizar una anomalla sobre la otra, pero como nos basamos en el sistema secuencia' 
segmontario para la descripción morfológica analizamos cada segmento anatómico, sus niveles de 
unión y los asociamos, con lo que se facilita realizar este tipo de trabajo, 

De acuerdo con lo revisado en la literatura y en base a nuestros resultados, se pueda afirmar que en 
la ausencia de conexión atrioventricular se presentan todos los tipos de conexión ventrículoarterial; 
la concordante cuando la arteria pulmonar naco del ventrículo derecho;discordante cuando se 
establece una transposición y la aorta nace del ventrículo derecho, mientras que la arteria pulmonar 
amargo del ventriculo izquierdo; doble salida del ventrículo derecho, quo on nuestro material coexistió 
con tetralogla de Fallot y atresia de la válvula pulmonar; única via de salida del tipo do tronco común 
como el caso Informado por Arpías y Copes (23) 
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CONCLUSIONES 

En este trabajo, se pueden formular las siguientes conclusiones; 

1) La ausencia de conexión atrieventricular derecha se asocia a otras 
cardiopatias congénitas complejas. 

2) La malformación asociada más frecuente fuá la tetralogía de Fallot, 

3) A diferencia de la tetralogía do Fagot, quo no so había descrito en 
asociación con esta anomalía, los demás hallazgos son similares a 
los de la literatura. 

4) La ausencia de conexión puedo tener cualquier tipo de conexión 
ventriculoarterlal siendo la más frecuento la concordante 

5) Podemos demostrar una vez más quo la utilización del sistema 
secuencial segmentario, permite una mejor descripción y sistematización 
do la anatomía cardiaca. 
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