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Antecedentes.

La prevalencia de las cardiopatias congénitas (CC) reportada es variable, pero existe consenso de
que en promedio es de 8 casos por cada 1 000 recién nacidos vivos, es la malformaciéon congénita
mas frecuente.’

El nimero de pacientes pediatricos y adultos con cardiopatia congénita (CC) ha aumentado en los
ultimos afos como consecuencia de las avances en la cirugia, las intervenciones percuzténeas y el
seguimiento de estos pacientes por cardidlogos especializados en su cuidado y manejo.

La complejidad del estudio anatémico y funcional de este tipo de afecciones requiere de técnicas
diagnésticas por imagen capaces de proporcionar la informacidn morfolégica y funcional de forma
precisa y reproducible. Durante el abordaje diagndstico del paciente con cardiopatia congénita,
después de la radiografia de térax, el ecocardiograma es el siguiente método de imagen de
eleccion para visualizar las estructuras intracardiacas y la relaciéon con los grandes vasos, aunque
en ocasiones tiene algunas limitantes.>

Introduccion.

Las principales ventajas de la resonancia magnética cardiaca (RMC) y la tomografia cardiaca (TC)
respecto al ecocardiograma son el amplio campo de visién y la excelente resolucién espacial y
temporal de las imagenes, lo que contribuye a proporcionar informacion anatémica muy detallada
incluso en pacientes en el postoperatorio, en los que la ventana ecocardiografica puede estar
limitada y dificultar su estudio. Ademas, la RMC es la técnica de eleccion en la valoracion de la
funcion ventricular derecha e izquierda, informacién fundamental en el seguimiento de muchos de
estos pacientes.’

La tomografia cardiaca (TC) ha desempefiado hasta ahora un papel marginal en la valoracién de
los pacientes pediatricos y adultos con CC, pero es muy probable que con los recientes adelantos
técnicos aumente su utilizacion, ya que se trata de una técnica mas disponible y que, ademas, es
compatible con marcapasos y desfibrilador automatico implantable. La TC es util tanto para evaluar
estructuras cardiacas como extracardiacas (cortos circuitos, anastomosis cavopulmonares, aorta,
arterias y venas pulmonares), aspectos funcionales, como la fracciéon de eyeccion, volimenes
ventriculares y evaluacion de la via aérea.*

El desarrollo de la TC y la RM ha estimulado el interés de los radidlogos en el diagnostico de las
cardiopatias congénitas.’

Objetivo.

Mostrar el analisis de las cardiopatias congénitas a través de la imagen adquirida por tomografia
cardiaca y resonancia magnética, de una manera sistematizada y ordenada, siguiendo el sistema
secuencial segmentario.



Sistema secuencial segmentario.

El analisis por segmentos de las cardiopatias congénitas fue introducido hace 27 afios y
actualmente es el mas utilizado en el mundo. Van Praagh inicié los trabajos de descripciéon
anatomica y el andlisis por segmentos, posteriormente importantes clinicos y morfélogos han
afinado la nomenclatura y analisis de las cardiopatias como el Dr. Anderson en Europa y el Dr. Luis
Mufioz en México.®

El andlisis segmentario constituye un intento racional y ordenado de descripcion morfoldgica de las
malformacione7$ cardiacas congénitas. Procura establecer un lenguaje unificado, descriptivo y de
facil abordaje.

Son cinco pasos a seguir en el diagndstico anatomico de las cardiopatias congénitas. En el primer
paso se define el situs atrial: posteriormente se debe analizar la unién atrioventricular; después las
caracteristicas de la conexion entre los ventriculos y las grandes arterias; luego caracterizamos los
defectos asociados; y finalmente las particularidades adicionales.® (Figura 1)
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Figura 1. Diagndstico secuencial y segmentario de las cardiopatias congénitas (esquema Dr. Luis Mufioz)

Situs atrial.

Caracteriza la morfologia de los atrios. Los dos atrios son bien diferenciados anatomicamente y
asimétricos en su morfologia. El atrio derecho (AD) tiene una orejuela de base ancha y forma
triangular, muestra en su interior la cresta terminalis y los musculos pectineos. El atrio derecho
recibe la vena cava superior e inferior y el atrio izquierdo recibe las venas pulmonares. Y la
posicion normal es anterior y derecho dentro del térax.

El atrio izquierdo (Al) tiene una orejuela con una configuracion elongada de base angosta, en
ocasiones llamada forma “digitiforme”. Recibe de mansesrgwhabitual las venas pulmonares. La
posicion habitual dentro del térax es posterior e izquierda.”™™™



Existen cuatro tipos de situs atrial: solitus, inversus, dextromorfismo y levomorfismo. En situs
solitus el atrio derecho es anterior y derecho, y el izquierdo, posterior e izquierdo. (Figura 2).

En situs inversus observamos la imagen en espejo del situs solitus (Figura 3). En el
dextromorfismo y levomorfismo ambos atrios tienen orejuelas morfolégicamente similares.

En dextromorfismo existen dos atrios con caracteristicas anatémicas de atrio derecho SFigura 4),
en el levomorfismo ambos atrios tienen caracteristicas de atrio izquierdo (Figura 5).%%%"

Figura 2. Tomografia cardiaca: situs solitus atrial. La auricula derecha anterior y derecha con orejuela de base ancha, auricula izquierda posterior e

izquierda con orejuela elongada y “digitiforme”.

Figura 3. Resonancia magnética: situs inversus atrial con dextroapex. La auricula derecha en este caso es anterior e izquierda, la auricula izquierda es

posterior y derecha.



Figura 4. Tomografia cardiaca, corte axial: ambos atrios tienen morfologia de auricula derecha (dextromorfismo) con orejuela de base ancha.

Figura 5. Resonancia magnética: secuencia de coronarias en corte axial. Ambos atrios tienen morfologia de auricula izquierda (levomorfismo) con

orejuela elongada y “digitiforme”.

Conexion atrioventricular.

La conexion atrioventricular es biventricular cuando cada atrio se conecta a un ventriculo y la
conexion es univentricular cuando ambos atrios se conectan a un ventriculo. El ventriculo derecho
(VD) tiene un septum trabecular con bandas musculares gruesas y ademas presenta una banda
muscular, la banda moderadora, que va del septum interventricular a la pared libre del VD. La
valvula atrioventricular del VD es la trictspide y el sitio habitual de implantacién es mas apical con
respecto a la mitral. No existe continuidad del anillo fibroso entre la valvula tricuspide el anillo de la
valvula pulmonar. El anillo pulmonar tiene una posicién anterior y superior y esta separada del
anillo tricuspideo por una estructura muscular llamada infundibulo del VD. (Figura 6).5'8

El ventriculo izquierdo (VI) se caracteriza por un septum trabecular liso. La valvula atrioventricular
del VI es la valvula mitral, anillo mitral es mas basal que el anillo tricuspideo. Existe continuidad
entre el anillo fibroso de la valvula mitral y en anillo fibroso de la valvula aértica. (Figura 6).5’8



El tipo de conexion de conexién se refiere a la anatomia de la unién atrioventricular. Existen 5 tipo
de conexion atrioventricular concordante, el atrio derecho se conecta con el VD y el atrio
izquierdo se conecta con el VI (Figura 6) En la conexién atrioventricular discordante, el atrio
derecho se conecta al V1 y el atrio izquierdo al VD.

811 (Figura 7).

Figura 6. Tomografia cardiaca, corte de cuatro camaras y en via de salida del ventriculo derecho: implantacion mas apical
de la valvula tricuspide. En el ventriculo derecho la banda moderadora. Las paredes mas trabeculadas y la separacion de
las valvulas tricuspide de la véalvula pulmonar por el infundibulo del ventriculo derecho. Conexién concordante: la auricula
derecha se conecta con el ventriculo derecho y la auricula izquierda se conecta con el ventriculo izquierdo.

Figura 7. Resonancia magnética, a la izquierda corte de 4 camaras y a la derecha eje corto. Conexién de la auricula
derecha con un ventriculo izquierdo y de la auricula izquierda con un ventriculo derecho muy trabeculado y en el eje corto ,
es un ventriculo posterior; se demuestra la banda moderadora.

Conexién atrioventricular ambigua cuagndo ambo atrios tienen dextromorfismo o levomorfismo y
cada atrio se conectan con un ventriculo.” (Figura 8).



Figura 8. Tomografia cardiaca, corte de cuatro camaras: ambos atrios tienen dextromorfismo, el atrio anterior y derecho se
conecta con el ventriculo derecho y el atrio posterior e izquierdo se conecta con el ventriculo izquierdo.

Existe doble entrada a un ventriculo cuando la mayor parte de los orificios atrioventricaulares o]
mas del 75% de una valvula atrioventricular comun se conecta con uno de los ventriculos.” (Figura
9).

-

Figura 9. Resonancia magnética, corte de cuatro camaras: la totalidad de la auricula derecha y gran parte de la auricula
izquierda se conectan con un ventriculo izquierdo predominante y a la izquierda, un ventriculo derecho rudimentario que
practicamente no se conecta con ningun atrio, sélo se conecta con el ventriculo izquierdo a través de una comunicacién
interventricular.

Ausencia de conexidén atrioventricular (AV) cuando falta una de las valvulas atrioventriculares.
En el caso de ausencia de la valvula tricuspide, el atrio derecho no se conecta al VD, estan
separados, por el surco atrioventricular, un colchén fibromuscular. El atrio derecho se conecta con
el izquierdo por un defecto septal interatrial.”® (Figura 10).



Figura 10. Resonancia magnética, corte de cuatro camaras: sin conexién atrioventricular derecha debido a un cojinete
fibromuscular. El paciente tiene comunicacion interauricular e interventricular.

El modo de conexion atrioventricular se refiere a la forma de conexion de los atrios con los
ventriculos. Los modos de conexidn son permeable o perforado, imperforado, cabalgado, comun.

En el modo perforado hay paso libre de los atrios a los ventriculos. (Figura 11).8

El modo Imperforado son los verdaderos casos de atresia tricuspide o atresia mitral (Figura 12).
El modo cabalgado por lo menor el 50% del diametro del orificio valvular esta cabalgado cobre el
septum interventricular. (Figura 13)

El modo atrioventricular comin una sola valvula conecta cada atrio con un ventriculo. (Figura
14).

Figura 11. Tomografia cardiaca, corte de cuatro camaras: permeabilidad absoluta de las valvulas tricispide y mitral.



Figura 12. Tomografia cardiaca, corte de cuatro camaras: poca atenuacion de paso de contraste a la auricula izquierda y al
ventriculo izquierdo, asi como falta de permeabilidad de la valvula mitral. Atresia tricuspidea verdadera.

Figura 13. Tomografia cardiaca, cuatro cdmaras: la valva derecha de la valvula atrio ventricular comun cabalga sobre el
septum interventricular.



Figura 14. Resonancia magnética, corte de cuatro camaras y eje corto: los atrios y los ventriculos se comunican a través de
una valvula atrio ventricular comun, con un solo orificio valvular. Ejemplo de la cardiopatia “canal atrioventricular”.

Conexion ventriculo arterial.

Existen cuatro tipos de conexion ventriculo arterial. Concordante, discordante, doble salida
ventricular.

Es concordante cuando la arteria pulmonar se conecta al VD y la aorta al VI. (Figura 15).

Es discordante cuando la aorta se conecta al VD y la arteria pulmonar al VI (Figura 16).

Es doble salida ventricular cuando una arteria emerge completamente de un ventriculo y mas del
50% del diametro de la otra arteria emerge del ese ventriculo (Figura 17).

Unica via de salida de un ventriculo cuando un solo tronco arterial se conecta con la masa
ventricular (Figura 18).

Figura 15. A) Tomografia cardiaca, corte sagital: conexiéon del ventriculo derecho (ventriculo anterior) con la arteria
pulmonar. B) Tomografia cardiaca, corte tres camaras: se observa como se conecta el ventriculo izquierdo (ventriculo
posterior) con la aorta, C) Corte axial: la arteria pulmonar emerge del ventriculo derecho y se bifurca en ramas pulmonares
derecha e izquierda. D) De la aorta emergen inmediatamente las arterias coronarias.
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Figura 16. Resonancia magnética, corte coronal a la izquierda: ventriculo derecho con su banda moderadora, que se
conecta con la aorta.

Figura 17. Tomografia cardiaca, corte sagital: salida completa de la arteria pulmonar desde el ventriculo derecho y mas del
50% del diametro luminal de la aorta desde el ventriculo derecho.
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Figura 18. Tomografia cardiaca: via Unica de salida de ambos ventriculos a través de un tronco comun (TA).

El modo de conexién ventriculo arterial existe perforada e imperforada. (Figura 19 y 20). Y el
modo cabalgado, donde una arteria, aorta o pulmonar, cabalga sobre el septum interventricular
(Figura 21).

Figura 19. Tomografia cardiaca, corte sagital: permeabilidad de la valvula ventriculo arterial derecho (valvula pulmonar).
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Figura 20. Tomografia cardiaca: falta de permeabilidad de la valvula pulmonar. La atenuacion por contraste de la arteria
pulmonar se produjo a través de un conducto arterioso permeable.

Figura 21. Tomografia cardiaca: aorta cabalgando sobre el septum interventricular.

Lesiones asociadas y particularidades adicionales. Dentro del estudio de las cardiopatias
congénitas se describen las lesiones asociadas como alteraciones valvulares, estenosis o atresia
de una valvula o una arteria, hipoplasia, interrupcién o comunicaciéon en cualquier nivel del
corazon.

Posicion del corazén en el térax. La malposicidon es una alteracién en la posicién del corazén
dentro del térax, de manera normal el corazén esta colocado en el hemitérax izquierdo
(levocardia) y con el apex apuntando a la izquierda (levoapex) (Figura 22).

La dextrocardia es la malposicion mas frecuente, en una serie se observé una en 0.1% de la

poblacién de ese hospital (Figura 23). Otra malposicion es mesocardia, la cual se ha observado
en menor numero de casos. El corazén ocupa una posicion central en el térax (Figura 24).
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Figura 24. Tomografia cardiaca. Mesocardio y mesoapex.
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En las particularidades adicionales se evallua la posicion del corazén dentro del térax, el origen 'y
distribucién de las arterias coronarias (Figura25).

Figura 25. Tomografia cardiaca. Arterias coronarias, reconstruccion volumétrica (cortesia Dra. Aloha Meave). Se
demuestra el origen anédmalo de la coronaria izquierda desde el tronco de la arteria pulmonar (ALCAPA).

Situs bronquial.

Existe una relacion constante entre el situs atrial y el bronquial. Existe situs solitus, inversus,
dextromorfismo bronquial y levomorfismo bronquial.12

Situs solitus bronquial, el bronquio derecho presenta una bifurcacién proximal, el izquierdo una
bifurcacion distal y es mas largo que el bronquio derecho.' "' (Figura 26)

Situs inversus bronquial, es una imagen en espejo con respecto al situs solitus bronquial (Figura
27).

Dextromorfismo bronquial. Ambos bronquios tiene morfologia derecha. Presentan bifurcacion
proximal y ambas arterias pulmonares tienen un trayecto anterior con respecto a los bronquios.12
(Figura 28)

Levomorfismo bronquial. Ambos bronquios tiene morfologia izquierda. Presentan bifurcacion distal
y ambas arterias pulmonares tienen un trayecto superior con respecto a los bronquios.12 (Figura
29).
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Figura 26. Situs solitus bronquial. La arteria pulmonar derecha tiene un trayecto anterior al bronquio derecho y la arteria
pulmonar izquierda un trayecto superior con respecto al bronquio izquierdo.

g
.

Figura 27. Situs inversus bronquial. El bronquio situado a la derecha tiene morfologia izquierda. Y el bronquio situado a la
izquierda, morfologia derecha.
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Figura 28. Dextromorfismo bronquial.

Figura 29. Levomorfismo bronquial.

Conclusioén

La TC y la RM son métodos de imagen con gran capacidad para evaluar la anatomia intra y extra
cardiaca. Y para evaluar su ubicacion dentro del térax, asi como anomalias asociadas.” Con los
conocimientos de anatomia cardiaca y la familiarizaciéon con las estructuras cardiacas a través de
la imagen cardiovascular no invasiva, es necesario un orden sistematico y secuencial en el
diagnéstico de las cardiopatias congénitas, siguiendo estos pasos ordenados se puede obtener el
diagnéstico completo de una cardiopatia, siendo util para el médico dedicado a la imagen
cardiovascular.
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