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RESUMEN

Las cardiopatias congénitas se pueden evidenciar como defectos anatomicos, derivados de mal-
formaciones en el periodo gestacional, estando relacionadas a una alta tasa de mortalidad si no
son tratadas. En esta investigacion se presenta la descripcion anatomica de un caso de cardiopa-
tia congénita. Se estudid un feto venezolano, de sexo femenino, de treinta y cinco (35) semanas
de gestacion, edad calculada mediante el empleo del indice vértex-trasero (crown-rump); fue
previamente perfundido con acetato de vinilo color rojo, preservado en formaldehido al 10%
y llevada a cabo la diseccion cuidadosa de la region, previa extraccion del bloque de visceras
toracicas. Se hallé un corazon levoposicionado y levocardico, en el cual se lograron describir
las siguientes cardiopatias congénitas: Corazon univentricular, de morfologia izquierda; unida
a la presencia de tronco arterioso comiin, de valvula tricuspide. Atrio comin, de drenaje venoso
sistémico y pulmonar individual, y presencia de comunicacion atrio-ventricular tnica de tipo
tricispide. La asociacion de estas cardiopatias, de muy baja incidencia, implica una amplia
mezcla de sangre sistémica y pulmonar, produciendo graves consecuencias fisiologicas como
hipoxia general, insuficiencia cardiaca y muerte.
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SUMMARY

Congenital heart defects could be evidenced as anatomical defects arising from defects in the
gestational period, being related to a high mortality rate if left untreated. In this research an
anatomical description of a case of congenital heart disease is presented. Venezuelan female
fetus, thirty-five (35) weeks gestational age, calculated using the crown-rump index; It was red
vinyl perfused, preserved in 10% formaldehyde and carefully dissected. One levoposicioned
and levocardic heart was found, showing congenital heart disease: Univentricular heart with
left morphology; Common arterial trunk, with truncal valve of tricuspid morphology. Common
or single atrium, with systemic and pulmonary individual venous drainage, and single atrio-
ventricular valve of tricuspid type. The association of this cardiac mixture involves extensive
systemic and pulmonary blood, causing serious physiological consequences as general hypoxia,
heart failure and death.
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INTRODUCCION

Hacia el décimo octavo (18) dia de gestacion se ob-
serva en la linea media ventral una estructura simétrica
en modo de herradura, el primordio cardiaco, compuesta
principalmente por células del mesodermo esplacnico y
del mesodermo cefalico paraxial y lateral que se encon-
traban en la region de la placoda otica asi como células
de cresta neural que se encontraban a nivel de la mitad
de la placoda otica y el extremo caudal de la tercera so-
mita. Para el dia vigésimo segundo (22) de gestacion ya
se conforma como un tubo en forma de “S” capaz de
contraerse, que al final de la cuarta (4) semana comienza
su division hacia un organo tetracavitario, estando asi
casi completada su formacion para las semanas ocho y
nueve de gestacion V.

Es para mediados de la cuarta semana de desarro-
llo cuando alteraciones en la formacion de los cojinetes
endocardicos, el septum primum, el tabique interventri-
cular muscular y las crestas troncoconales dan origen a
anomalias como la comunicacion atrioventricular Unica,
el atrio y el ventriculo tnico o comun y el tronco arte-
rioso comun respectivamente->34, Estas malformacio-
nes, frecuentemente asociadas a otras anomalias intra y
extracardiacas, comprometen la vida intra y extrauterina
de estos individuos (" siendo escasos los reportes donde
coexistan mas de dos de estas anomalias en el mismo
individuo.

A continuacion se presenta una descripcion anatomi-
ca de un caso excepcional donde hay presencia de las
cuatro cardiopatias mencionadas anteriormente.

MATERIALES Y METODOS
El presente trabajo forma parte de una linea de inves-
tigacion llevada a cabo en el Laboratorio de Investiga-
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ciones Neuroanatomicas y Embriologicas del Instituto
Anatémico “José Izquierdo”, perteneciente a la Facultad
de Medicina de la Universidad Central de Venezuela. Se
estudié un feto de género femenino, de treinta y cin-
co (35) semanas de gestacion, proveniente del Hospital
Universitario de Caracas, ubicado en el Area Metropo-
litana de Caracas, donado a nuestro laboratorio previa
solicitud formal de la Direccion del Instituto Anatomico
“José Izquierdo”.

Figura 1. Configuracion externa: Notese la forma practicamente esférica del
corazén. AO: Arteria Aorta Descendente, APD: Arteria Pulmonar Derecha,
API: Arteria Pulmonar Izquierda, TAC: Tronco Arterioso Comuin, VCS:
Vena Cava Superior, Al: Auricula (Orejuela) Izquierda, AD: Auricula (Ore-
juela) Derecha, TQ: Traquea, FT: Feto.

Durante la preparacion del material, se determiné la
edad gestacional a partir de la medicion del Indice Ver-
tex-Sacro (Crown-Rump). Posteriormente, fue fijada en
una solucion de formaldehido preparada al 10%. Segui-
damente fue utilizada la técnica de replecion, colocando
al feto en hiperextension, realizandosele una incision en
la linea media del torax con forma de “Y” invertida,
rechazandose la piel lateralmente, con posterior abor-
daje del mediastino anterior mediante la apertura del

epigastrio y subsiguiente entrada al pericardio y abor-
daje cardiaco. Durante el procedimiento fue necesaria la
seccion de los cartilagos para esternales izquierdos, con
el fin de mejorar la visualizacion del campo; posterior-
mente se realizo la diseccion cuidadosa de un segmento
de la aorta descendente, el cual fue ligado con hilo de
algodon, introduciéndosele luego un catéter N° 16 en
la luz arterial, procedimiento similar fue realizado en
el apex cardiaco, a través de los catéteres fueron per-
fundidos de 15 a 20cc de acetato de vinilo color rojo. A
la pieza ya perfundida se le extrajo el bloque de visce-
ras toraco-abdominales, material al cual se le realizo un
proceso de diseccion cuidadosa.

Es relevante destacar que durante la realizacion de
este procedimiento se desconocia la presencia de mal-
formacion anatomica alguna, por no encontrandose
evidencia fisica externa que sugiriese desperfecto ges-
tacional, siendo este un producto con total formacion
de estructuras fisicas externas y 2.300 gramos de peso
corporal. Se desconocen los antecedentes patologicos,
psicobiolodgicos y genéticos de los padres, asi como los
antecedentes concernientes al periodo gestacional del
mismo.

RESULTADOS

Durante el abordaje de la cavidad toracica se halld
un corazon levoposicionado, levocardico y eumétrico
con una configuracion externa esférica, donde fue po-
sible evidenciar una orejuela derecha de notable mayor
tamafio que su homologa contralateral. En la base car-
diaca se nota la presencia de un tronco arterioso de gran
calibre, del cual se ramifican ambas arterias pulmonares
desde la porcion posterior del segmento ascendente de
este, la arteria derecha mas prominente y proximal al
ventriculo que su homologa contralateral, mas delgada
y con ausencia de conducto arterioso alguno (Ver Fig.
1 y 2); el tronco arterial se contintia con la arteria aorta
ascendente, dominante sobre el componente pulmonar;
el arco adrtico se ubico a la izquierda de la traquea, es-
tando la aorta descendente normalmente ubicada en el
mediastino; del mismo tronco arterial tuvieron origen
las arterias coronarias a través de un tronco coronario
unico ubicado en la porcidon posterolateral del mismo,
inmediatamente superior a la ctspide lateral de la valva
truncal, siendo evidentemente mas prominente la arteria
coronaria derecha que la izquierda; la ramificacion de
estas arterias durante su trayecto en la superficie car-
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diaca no presento variables importantes (Ver Fig. 2). El
tracto de salida de este tronco se hallaba limitado por
una valva de morfologia tricuspidea con dos cuspides
posteriores, medial y lateral y una ctspide anterior (Ver
Fig. 2y 3).

A la revision posterior se encontraron las venas pul-
monares y venas cavas superior ¢ inferior con drenaje
individual en sus aparentes atrios.

Al abordaje de la cavidad cardiaca interna se halld
una Unica cavidad atrial, sin evidencias notables de sep-
to interatrial, presentando dos orejuelas, de una confi-
guracion interna ampliamente tabicada, semejando apa-
riencia ventricular, la orejuela izquierda se encontraba
mucho mas desarrollada que la orejuela derecha (Ver
Fig. 2y 4).
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Figura 2. Diagrama General: A: Diagrama general. B: Arterias coronarias,
C: Atrio comun. D: Ventriculo tinico. VCS: Vena Cava Superior, VCI: Vena
Cava Inferior, VP: Ostios de las Venas Pulmonares, VPSI: Vena Pulmonar
Superior Izquierda, VPII: Vena Pulmonar Inferior Izquierda, VPSD: Vena
Pulmonar Superior Derecha, VPID: Vena Pulmonar Inferior Derecha, TAC:
Tronco Arterioso Comun, VAV: Valva Atrioventricular, m: medial, 1: Late-
ral, a, Anterior, VT: Valva Truncal, ACI: Arteria Coronaria Izquierda, ACD:
Arteria Coronaria Derecha, RC: Rama Circunfleja, RIA: Rama Interventri-
cular Anterior, RMD: Rama Marginal Derecha, RIP: Rama Interventricular
Posterior, IS: Infundibulo de salida.

Hacia la punta cardiaca se observé una Unica cavi-
dad ventricular de morfologia izquierda con una valva
atrioventricular inica de morfologia tricuspidea, con
una cuspide anterior y dos posteriores, lateral y medial
(Ver Fig. 5), fue posible identificar un infundibulo rudi-
mentario el cual comunica la cavidad ventricular con la
valva truncal (Ver Fig. 2 y 5).

Figura 3. Valva del Tronco Arterioso Comun: Notese la morfologia tricuspi-
de. TAC: Tronco Arterioso Comun, LT: Lateral, AT: Anterior, MD: Medial,
A: Marcador introducido en la vena cava superior. FT: Feto.

Figura 4. Auricula (Orejuela) derecha: Notese el amplio tabicamiento de la
cavidad, a semejanza de una cavidad ventricular izquierda. AU: Atrio Unico.
AD: Auricula Derecha, FT: Feto.
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Figura 5. Ventriculo Unico: Notese una tnica cavidad ventricular de pa-
redes gruesas ampliamente tabicadas por musculos de segundo orden, ob-
sérvese la morfologia tricuspidea de la unica valva atrioventricular y en el
fondo la valva de salida del ventriculo marcando origen del tronco arterioso
comun. VAV: Valva Atrioventricular, MD: Medial, Lat: Lateral, AT: Ante-
rior, AU: Atrio Unico, VTAC: Valva del Tronco Arterioso Comun, A: Mar-
cador introducido en la vena cava superior. FT: Feto.

No se encontraron desperfectos anatomicos eviden-
tes a simple vista en el resto de las estructuras de la
circulacion general ni en el resto de los o6rganos, a ex-
cepcion de un bazo bilobulado

DISCUSION

El tronco Arterioso Comun (TAC) es una anomalia
congénita relativamente poco comun, representa del
0,21 al 0,34% de las anomalias congénitas® presen-
tandose entre 0,03 y 0,05 por cada 1.000 nacimientos
vivos, representando menos del 1% de las cardiopatias
congénitas®. Aunque no se han encontrado evidencias
significativas que vinculen una mayor prevalencia de
esta malformacion en relacion al género se denota rela-
tiva mayor frecuencia en los del género masculino sobre
el femenino (1,1:1) ©.

Existen diversas clasificaciones del TAC, las mas
comunes son las de Collett y Edwards” y Van Praagh®,
correspondiendo nuestro caso a los tipos II y A2 res-
pectivamente; en estos se observan ambas arterias pul-
monares originandose individualmente en la porcion
posterior del TAC, muy cerca una de otra. Sin embargo,

es necesario mencionar que Collett y Edwards” en su
descripcion incluyen la presencia de dos ventriculos con
defecto en el septo interventricular, independientemente
de su tamafio, como criterio de diagndstico, excluyendo
asi a casos como el nuestro donde simplemente no exis-
te tabique interventricular, planteamiento que ha desa-
rrollado amplia polémica hasta la actualidad(8).

La mayoria de los casos de TAC (52-75%)*67:89:10
corresponden a variantes donde las arterias pulmonares
se originan directamente del TAC mediante un tronco
pulmonar, siendo dominante el componente adrtico en
el 71% de los casos® como fue observado en nuestro
caso. El nimero de ctspides en la valva truncal varia de
uno a seis, observandose tricuspide entre el 45y 70% de
los casos™>6789%10.1D 1q mayoria presentando dos cuspi-
des anteriores y una posterior'”, contrario a lo descrito
por nosotros.

Anomalias en el origen y trayecto de las arterias
coronarias han sido reportadas 1*!¥, Un tronco comiin
para las arterias coronarias, variante presente en el caso
descrito por nosotros, es visible entre 3% y 18% ©79:13
de los casos, alcanzando hasta un 10% de frecuencia de
presentacion en casos con valva truncal tricuspidea’?.

Algunos autores (!9 refieren que en los casos de
valva truncal de tipo tricuspide, el ostio coronario se
encuentra por debajo de ésta en la mayoria de los casos,
contrario a lo descrito por nosotros.

Es rara la presencia de conducto arterioso *>¥, en-
contrandose reportes de su ausencia entre el 75 y el
80%°19 de las revisiones, concordando con lo descrito
por nosotros.

El TAC no se encuentra frecuentemente relacionado
a una baja tasa de crecimiento ®, explicando el desa-
rrollo fisico externo aparentemente normal en nuestro
caso.

A su vez, el corazon univentricular o ventriculo
unico/comun tiene una frecuencia de presentacion que
va desde 0,05 hasta 0,06 casos por cada 1.000 nacidos
vivos!*19 teniendo de 29 a 67% de estos una morfolo-
gia izquierda'®!'” similar a la hallada por nosotros.

La mayoria de las veces es posible identificar un se-
gundo ventriculo poco definido "¢!*19 no evidenciable
en el caso por nosotros presentado. En igual manera,
entre el 52 y el 85% de las veces es posible evidenciar
un infundibulo de salida ventricular *!>!7) estructura
encontrada en nuestro caso.

La comunicacion atrioventricular puede hallarse
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de distintas maneras: doble, donde las valvas mitral y
tricispide estan presentes o Uinica, estando excluida de
esta definicion la atresia de una de estas valvas AV (9,
Esta tltima variante de una Unica valva alcanza de 12 a
33% de los casos (1220212223 gjendo de 15 a 17% en los
casos de ventriculo unico con morfologia izquierda (729
y estando relacionada entre el 8 y el 100% de estos con
la presencia de atrio comun¢!8202325 y siendo precisa-
mente esta variante la encontrada por nosotros.

En relacion al tracto de salida en el VU es posible
encontrar dos valvas, aortica y pulmonar o una unica
comunicacion de salida, ya sea por atresia de una de las
semilunares o por la presencia de un tronco arterioso
comun con una sola valva truncal 9, como en nuestro
caso.

La presentacion de un atrio comin, maxima expre-
sion de defecto en el desarrollo del tabique interatrial
y el mas infrecuente de estos,?* se observa en 2,8%
de todas las cardiopatias congénitas®), estando rela-
cionada hasta en un 98% con una Unica comunicacion
atrioventricular en los casos de corazon univentricular
(2325260 " sin embargo, una relacion entre atrio comun y

ventriculo Gnico, como nuestro caso, se ha descrito en
un 13% de los casos con esta anomalia ventricular 7.

La presencia de un bazo bilobulado en casos de co-
razon univentricular ha sido descrita en 7,14% de estos
siendo mas frecuente la presentacion de un bazo acce-
sorio U7, contrario a lo descrito por nosotros.

En la literatura por nosotros revisada encontramos
referencia de casos con coexistencia de dos o mas de las
cardiopatias mencionadas, (Ver tabla I), sin embargo,
solo un caso de los 46 casos de VU descritos por Lev
y col. ' tiene gran semejanza al nuestro, presentando
este VU, AU, TAC y un solo orificio atrioventricular.
En este caso, al contrario del nuestro, fue descrita una
cavidad ventricular secundaria y agenesia pulmonar
unilateral con ausencia de su arteria y vena pulmonar,
anomalias no descritas en el nuestro. Estos autores no
describen completamente dicho caso, estando ausente
informacion sobre las caracteristicas de la(s) valva(s)
presente(s) en esa inica comunicacion atrioventricular,
estando también ausentes las demas caracteristicas del
resto de las malformaciones, imposibilitando mayor
contraste con el caso por nosotros descrito.

Tabla I: Anomalias asociadas

Autores Cardiopatias* Otras anomalias coexistentes
Muiioz-Armas y col.? AU Tronco venoso pulmonar tnico, AVP, PVCSI y hemiacigos izquierda.
Van Praagh y Van Praagh® TAC y VAVC AVP, CIV, CIA, estenosis coronaria, estenosis mitral, atresia del ostio coronario, EVP,

PH, microcalcificaciones de los musculos papilares, [AO, AAD, espina bifida, As, her-
nia diafragmatica, polidactilia, agenesia y atresia renal, ureteral y uretral, estenosis
ureteral, hidronefrosis, agenesia ulnar, pie equino varo.

Collett y Edwards”

VU, TACy VAVC

CIA, atresia del ostio coronario, EVP, PH, IAO, BB.

Tandon y col.

TAC

CIA, PVCSI, hernia umbilical, BA, microcefalia.

Butto y col.V

TAC y VAVC

CIA, IAO

Van Praagh y col. 19

VU y VAVC

Dc, EVP, AVP, estenosis aortica, TGV.

Lev y col. 47

VU, AU, VAVC y TAC

EVP, estenosis subaortica, As, BB, BA, rotacion incompleta del estomago, malrotacion
de los intestinos, agenesia pulmonar, aorta hipoplasica, TGV, Dc, ausencia del seno
coronario, PVCSI.

Klisiewicz y col. @V VU, AU,VAVC ---
Gopal y col. @® VU, AU,VAVC AVP
Porter y Vasek @7 VU y TAC PVCSI
Presente trabajo VU, AU, VAVCy TAC BB

*Cardiopatias similares a las encontradas en nuestro caso.. VU: Ventriculo unico, AU: Atrio tinico, VAVC: Valva atrioventricular comtn, TAC: Tronco arterioso
comun, AVP: Atresia de la valva pulmonar, EVP: estenosis de la valva pulmonar, PVCSI: Persistencia de la vena cava superior izquierda, CIV: comunicacion
interventricular, comunicacion interatrial, PH: Pulmon hipoplasico, IAO: interrupcion del arco adrtico, AAD: Arco adrtico derecho, As: Asplenia, BB: Bazo bilo-
bulado, Dc: Dextrocardia, TGV: transposicion de los grandes vasos, BA: Bazo accesorio.
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CONCLUSIONES

El corazon univentricular, al igual que el atrio tni-
co, la comunicacion atrioventricular unica y el tronco
arterioso comun, son anomalias de muy baja incidencia,
siendo bastante rara la coexistencia de estas cuatro car-
diopatias en un mismo individuo, dificultando el diag-
noéstico, tratamiento y sobrevida del mismo, asi como
su clasificacion, nomenclatura y descripcion de estas
anomalias.
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