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DOBLE ENTRADA VENTRICULAR IZQUIERDA. MORFOPATOLOGIA Y ANATOMIA QUIRURGICA

Luis Muvioz Castellanos, * Samuel Ramirez, ** Magdalena Kuri Nivon.*** H. Catalina Salinas Sdnchez.*

RESUMEN

Debido a la posibilidad de tratamiento quiriirgico
de la doble entrada a ventriculo izquierdo se anali-
zan las caracteristicas morfologicas de significacion
quirirgica y los rasgos anatomicos fundamentales de
esta cardiopatia congénita para establecer el diagnos-
tico imagenologico. Se estudiaron diecisiete corazo-
nes con el método morfologico del sistema secuencial
segmentario. El situs vario de solitus en trece; dex-
troisomerismo en tres y levoisomerismo en uno. En
nueve las vdalvulas atrioventriculares estuvieron se-
paradas; en ocho la valvula atrioventricular fue co-
mun. Existio cabalgamiento valvular atrioventricu-
lar en siete y estenosis en dos. El ventriculo derecho
fue incompleto y se situd a la devecha en doce y a la
1zquierda en cinco. La conexion ventriculoarterial
discordante fue la mds frecuente (siete) seguida de la
concordante (cinco) y doble salida de ventriculo dere-
cho (cinco). Se presento estenosis pulmonar en cinco.
El tabique ventricular no arribé a la crux cordis. La
comunicacion interventricular fue de mayor tamario
cuando existio cabalgamiento valvular vy fue de meno-
res dimensiones cuando las vdlvulas atrioventricula-
res se abrieron completamente al ventriculo izquierdo,
haciéndose restrictiva en la conexion ventriculoarte-
rial concordante. El tratamiento quiriirgico varia se-
guin la complejidad de la cardiopatia, desde procedi-
mientos paliativos hasta la septacion cardiaca. El
conoctmiento morfologico de esta cardiopatia constitu-
ye un marco refevencial para interpretar correctamen-
te la imagenologia diagnostica.

SUMMARY

DOUBLE INLET LEFT VENTRICLE. MORPHOPATHOLOGY AND
SURGICAL ANATOMY

Because of the possibility of surgical treatment of
double inlet left ventricle, its basic morphologic
features of surgical and imagenological importance
are analyzed. Seventeen hearts were studied with
the segmental sequential system.

The situs was solitus in thirteen; dextroisome-
rism in three and levoisomerism in one. The atrio-
ventricular valves were separated in nine; there was
a common atrioventricular valve in eight; stradding
of the atrioventricular valve in seven and stenosis in
two. The rudimentary vight ventricle was to the right
side in twelve hearts and to the left side in five. The
discordant ventriculoarterial conexion was the most
frequent (seven), followed by the concordant one (five)
and double outlet right ventricle (five). There was
pulmonary stenosis in five. The ventricular septum
did not reach the crux cordis. The ventricular septal
defect was bigger in straddling atrioventricular val-
ves than in valves completely open intro the left ven-
tricle, being restrictive in ventriculoarterial concor-
dance. Surgical treatment varies as the complexity of
this cardiopathy does, from cardiac septation to pa-
lliation procedures. The morphologic knowledge of
this cardiac malformation is basic to interpret correc-
tly the diagnostic imagenology.

RESUME

DOUBLE CHAMBRE DE REMPLISSAGE DU VENTRICULE GAUCHE. MORPHOLOGIE ET ANATOMIE CHIRURGICALE

On a étudié dix-sept coeurs par la méthode morphologique du systeme de séquence segmentaire. 1l y avait un
situs solitus dans treize cas, dextro-isomérisme dans trois et lévo-isomérisme dans le dernier. Les valvules
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auriculo-ventriculaives étaient séparées dans 9 cas, alors que la valvule auriculo-ventriculaire était commune
dans les 8 cas restants. Il existait un chevauchement valvulairve auriculo-ventriculairve dans sept cas et une
sténose dans deux. Le ventricule droit était incomplet et se situait a droite dans douze cas et a gauche dans
cing. La connexion ventriculo-artérielle discordante fut la plus fréquente (sept), suivie de celle concordante
(cing) et de la double chambre de chasse du ventricule droit (cing). Il y avait aussi une sténose pulmonaire dans
cing cas. La cloison ventriculaire w’arrivait pas jusqu’a la crux cordis. La communication interventriculaire
était large quand il existait le chevauchement valvulaire, elle était petite quand les valvules auriculo-
ventriculaives étaient completement ouvertes dans le ventricule gauche et devenait restrictive quand la
connexion ventriculo-artérielle était concordante. Le traitement chirurgical varie selon la complexité de la
cardiopathie en allant de procédés palliatifs jusqu’au cloisonnement cardiaque. La connaissance morphologique
de cette cardiopathie constitue un point de vepere pour l'interprétation correcte des images diagnostiques.

Palabras clave: Cardiopatias congénitas. Embriologia cardiaca. Conexién atrioventricular univentricular.
Key words: Congenital heart disease. Cardiac embryology. Atrial univentricular connection

INTRODUCCION

L a doble entrada ventricular es un tipo de co-
nexion atrioventricular en la que un ventricu-
lo recibe mas del 50% de las dos valvulas atrio-
ventriculares cuando estan separadas, o mas del
75% cuando esta presente una valvula atrioven-
tricular comtn. Existen tres modalidades: en
ventriculo izquierdo, en ventriculo derecho y en
ventriculo Gnico; han recibido miltiples denomi-
naciones por diferentes autores™ y en el pasado
fueron consideradas como formas de ventriculo
tnico;*? actualmente las dos primeras constituyen
entidades independientes dentro del concepto de
conexion atrioventricular univentricular.® Estas
cardiopatias presentan ademads variantes anatémi-
cas debido a la presencia de malformaciones aso-
ciadas a nivel del nacimiento de las grandes arte-
rias, de las valvulas atrioventriculares y de los
tabiques cardiacos. La doble entrada ventricular
1zquierda es una cardiopatia compleja con altera-
cién constante a nivel de la conexién atrioventri-
cular y con conexion ventriculoarterial variable.
Anatémicamente se expresa por un desarrollo
ventricular desigual; el ventriculo morfolégico iz-
quierdo es un superventriculo por poseer dos
porciones de entrada representadas por ambas
valvulas atrioventriculares, presenta dilatacion de
cavidad e hipertrofia de paredes. Esto contrasta
con el hipodesarrollo del ventriculo derecho que
carece de porcién de entrada, s6lo posee porciéon
trabecular y de salida.

El tipo méis frecuente de doble entrada es a
ventriculo izquierdo lo que se explica debido a

que este tipo de conexibn atrioventricular se pre-
senta en las fases tempranas del desarrollo del
corazén embrionario cuando ambos atrios mantie-
nen continuidad con el eshozo del ventriculo iz-
quierdo.” La posibilidad de tratamiento quirtrgico
para esta cardiopatia hace necesaria la caracteri-
zacion de su perfil anatomopatolégico en el que se
enfaticen los elementos morfolégicos de significa-
cién quirtrgica. Por otro lado la especificacién de
la anatomia basica y de las peculiaridades morfo-
légicas presentes en los casos particulares, cons-
tituye un marco referencial que facilita la inter-
pretacién de la imagenologia diagnoéstica. Los
propésitos de este trabajo son determinar la ana-
tomia quirtrgica requerida en la planeacién de las
técnicas operatorias asi como proporcionar los
conocimientos morfolégicos fundamentales para
el diagnéstico de esta cardiopatia.

MATERIAL Y METODOS

Se estudiaron diecisiete corazones portadores
de doble entrada ventricular izquierda pertene-
cientes a la coleccién patolégica del departamen-
to de embriologia del Instituto Nacional de Car-
diologia “Ignacio Chavez” de México. Cada
corazon se estudi6 siguiendo los lineamientos
del sistema secuencial segmentario utilizado en
el diagnostico de las cardiopatias congénitas.® Se
determiné situs atrial, tipos y modos de co-
nexién atrioventricular y ventriculoarterial,
morfologia de las valvulas atrioventriculares y
arteriales, posicion y caracteristicas morfolégi-
cas de ambos ventriculos, tipo de comunicacién
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interventricular, relacién espacial de los tabi-
ques cardiacos y de las grandes arterias asi
como las anomalias asociadas.

RESULTADOS

Los diecisiete especimenes con doble entrada en
ventriculo izquierdo presentaron los siguientes
tipos de situs atrial: solitus (13), dextroisomeris-
mo (3) y levoisomerismo (1). Nueve corazones
presentaron dos vélvulas atrioventriculares, (Fi-
gura 1) y ocho una valvula atrioventricular comn
(Figura 2). Del grupo con dos vélvulas atrioven-
triculares tres especimenes presentaron cabalga-
miento de la valvula trictspide (Figura 3A) y en
los seis restantes ambas vélvulas se abrieron
completamente al ventriculo izquierdo (Figura 1);
seis especimenes presentaron estenosis de la
valvula mitral (Figura 3A) y en uno de la valvula
tricaspide (Figura 3B). Del grupo con una valvula
atrioventricular comin, cuatro presentaron cabal-
gamiento (Figura 4) y en las cuatro restantes la
valvula se conect6 completamente con el ventri-
culo izquierdo (Figura 2). En todos los corazones
el ventriculo morfolégicamente izquierdo presen-
t6 dilatacién de su cavidad e hipertrofia de sus pa-
redes (Figuras 1,2,3 y 4); este ventriculo presen-

FiG. 1: Vista interna de los atrios y del ventriculo iz-
quierdo que muestra la doble entrada a esta camara.
Obsérvese las valvulas atrioventriculares izquierda(1)
y derecha (2) conectadas con el ventriculo izquierdo
(VD) y la comunicacién interventricular (CIV) pequena.
Las flechas indican el aumento en nimero de mdsculos
papilares. Abreviaturas: SI = Septum interatrial, Al =
Atrio izquierdo, AD = Atrio derecho.
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Fic. 2: Vista interna posterior del ventriculo izquierdo
que muestra la doble entrada a través de una valvula
comin (3). Obsérvese la comunicacién interventricular
restrictiva, el foramen primum, y el defecto septal
atrioventricular. Las demds abreviaturas son iguales a
las anteriores.

Fic. 3A: Vista interna de un ventriculo izquierdo con
doble entrada y cabalgamiento de la vlvula atrioventri-
cular derecha (2) a través de una comunicacién inter-
ventricular. Obsérvese la estenosis de la vélvula atrio-
ventricular izquierda (1). Las demés abreviaturas son
iguales a las anteriores.

t6 mayor nimero de misculos papilares donde se
insertaron las cuerdas tendinosas de las dos val-
vulas atrioventriculares (Figuras 1y 2). El ventri-
culo izquierdo estuvo comunicado con el ventri-
culo rudimentario de morfologia derecha a través
de una comunicacién que varié de tamano; en los
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especimenes con dos vilvulas atrioventriculares
completamente conectadas al ventriculo izquierdo
fue subinfundibular y més pequena, y restrictiva en
tres corazones (Figuras 1y 2); en los especimenes
con cabalgamiento valvular la comunicacién fue
grande y ocup0 la porcién de entrada (Figuras 3A
y 4). En doce especimenes la cimara rudimenta-
ria se ubicé a la derecha, siendo el ventriculo iz-
quierdo de posicién posteroinferior izquierda y el
ventriculo derecho de ubicacién anterosuperior
derecha (Figuras 5A y 5B). En cinco corazones la
camara rudimentaria se ubicé a la izquierda; en
estos casos el ventriculo izquierdo tuvo posicién
posteroinferior derecha y el ventriculo derecho
anterosuperior izquierda (Figuras 5C y 5D).

La conexién ventriculoarterial fue: discor-
dante, concordante y doble salida de ventriculo
derecho y la posicién de las grandes arterias
varié en cada uno de los tipos; de los siete es-
pecimenes con conexion discordante, en cuatro
la arteria aorta tuvo posicién anterior derecha
(Figuras 5A, 5B, y 6A) y en 3 esta arteria fue
anterior izquierda (Figuras 5C y 5D) de los cin-
€O corazones con conexién concordante, cuatro
tuvieron grandes arterias cruzadas, y en uno se
situaron lado a lado; de los cinco corazones que
tuvieron doble salida de ventriculo derecho, en
dos las grandes arterias estuvieron cruzadas,

Fic. 3B: Vista interna de una doble entrada al ven-
triculo izquierdo con estenosis de la valvula atrioven-
tricular derecha situada a la izquierda (). Las abrevia-
turas son iguales a las anteriores.
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Fic. 4: Vista interna de un corazén con doble entrada en
ventriculo izquierdo y vélvula atrioventricular comin
cabalgada (3) sobre una comunicacién interventricular.
Las abreviaturas son iguales a las anteriores.

en dos la aorta fue anterior izquierda y en uno
anterior derecha. Cinco corazones presentaron
estenosis pulmonar (Figura 5A), mientras que
el tronco de esta arteria estuvo dilatado en cin-
co especimenes (Figuras 5C, 5D, 6A y 6B); en
los diecisiete corazones el plano del tabique
ventricular no coincidié con la crux cordis (Fi-
gura 7).

DISCUSION

El término doble entrada ventricular se refiere a
un tipo de conexién atrioventricular univentricular
en donde la conexién se hace a un ventriculo mor-
folégicamente derecho, izquierdo o tinico.® De la
Cruz y Miller” acufiaron el término de doble entra-
da en ventriculo izquierdo y Mufioz-Castellanos et
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Fi1c. 5A: Vista externa anterior de un corazén con doble
entrada ventricular izquierda y discordancia ventriculo-
arterial. Obsérvese la posicién anterosuperior derecha
del ventriculo derecho. Las abreviaturas son iguales a
las anteriores.

al® establecieron el término de doble entrada en
ventriculo derecho. En esta anomalia existen cua-
tro modos de conexién atrioventricular: 1) con dos
valvulas atrioventriculares perforadas; 2) con una
vélvula atrioventricular perforada y una imperfora-
da; 3) con una vélvula atrioventricular comin y 4)
con una vélvula atrioventricular cabalgada (Figura
8). En la literatura se ha descrito que el situs soli-
tus es el arreglo atrial mas frecuentemente encon-
trado en la doble entrada ventricular izquierda se-
guido del isomerismo,'*!! lo que coincide con lo
encontrado en nuestro material.

La conexién atrioventricular puede hacerse a
través de dos aparatos valvulares separados o de
una valvula atrioventricular comin. Puede existir
cabalgamiento valvular en cualquiera de estos ca-
sos. En la doble entrada en ventriculo izquierdo
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se ha descrito que es més frecuente que la co-
nexion atrioventricular se haga a través de dos
valvulas separadas; en nuestro material la propor-
cién fue similar entre la conexién con dos valvu-
las separadas y la que se establece a través de
una valvula comtn. Cuando existe cabalgamiento
es usual que éste sea de la vélvula derecha hacia
una camara rudimentaria ubicada a la derecha,
como ocurrié en nuestros especimenes.

En los corazones con doble entrada en ventri-
culo izquierdo, la cimara rudimentaria general-
mente se ubica en posicién anterosuperior con
respecto al ventriculo dominante, y estd separada
de éste por un tabique interventricular que no
arriba a la crux cordis. La ubicacién del ventriculo
rudimentario a la derecha o a la izquierda depen-
de de la direccién en que rote el tubo cardiaco al
formar el asa cardiaca durante el desarrollo em-
brionario.
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Fic. 5B: Vista interna de ventriculo derecho del cora-
z6mn de la figura 5A que muestra un cabalgamiento de la
vavula atrioventricular derecha. Las abreviaturas son
iguales a las anteriores.
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Fic. 5C: Vista externa de un coraz6n con doble entrada
ventricular izquierda y conexién ventriculoarterial dis-
cordante. Obsérvese la posiciéon anterosuperior izquier-
da del ventriculo derecho. Las abreviaturas son iguales a
las anteriores.

Se denomina crux cordis a un punto de la cara
posterior del corazén donde hacen interseccién
los planos del tabique interatrial y la unién
atrioventricular representada por los anillos
fibrosos de las valvulas atrioventriculares (Figura
7A). En el corazén normal el plano del tabique
interventricular coincide con la crux cordis (Figu-
ra 7A). En las cardiopatias congénitas este tabi-
que puede cambiar de posicién, constituyendo un
elemento variable, mientras que la relacién entre
el tabique interatrial y la unién atrioventricular es
el elemento constante. En la doble entrada en
ventriculo izquierdo el tabique ventricular es més
extenso y mdas desarrollado sobre el ventriculo
izquierdo y pequeiio sobre el ventriculo derecho
rudimentario. Este tabique no arriba a la crux
cordis; cuando la cimara rudimentaria se ubica a
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la derecha, el tabique interventricular se desvia
hacia la derecha (Figura 7B), mientras que se
desalinea hacia la izquierda cuando la cidmara
ventricular se sitta a la izquierda (Figura7C).

Se ha descrito que las conexiones ventriculoar-
teriales mds comunes en la doble entrada en ven-
triculo izquierdo son la discordante, la doble salida
de ventriculo derecho y la concordante, lo que es
similar a lo encontrado en nuestro material, la
combinacién de doble entrada ventricular izquierda
con grandes arterias normalmente conectadas co-
rresponde a la clasica denominacién de corazén de
Holmes. Es mis frecuente la estenosis de la via de
salida del ventriculo izquierdo cuya causa mas co-
mun es la desviacién posterior del septum infundi-
bular lo que amplia la aorta a expensas del tronco
pulmonar; esto ocurrié en tres de nuestros especi-
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Fic. 5D: Vista interna del ventriculo derecho rudimen-
tario del corazén mostrado en la Figura 5C. Obsérvese
el nacimiento de la aorta a partir del ventriculo dere-
cho. Abreviaturas: CS = Cresta supraventricular. Las
demds abreviaturas son iguales a las anteriores.
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F16. 6A: Vista interna del ventriculo rudimentario de-
recho ubicado a la derecha de un corazén con doble en-
trada en ventriculo izquierdo. Obsérvese la ausencia
de porcién de entrada y la presencia de porciones tra-
becular subdesarrollada y de salida o infundibulo (I), la
conexidén ventriculoarterial discordante, el situs solitus
y la comunicacién interventricular. Las abreviaturas
son iguales a las anteriores.

Fic. 6B: Vista interna del ventriculo izquierdo con do-
ble entrada. Obsérvese el tabique ventricular liso y las
vélvulas atrioventriculares. Las abreviaturas son igua-
les a las anteriores.

menes los cuales presentaron estenosis pulmonar
mixta con discordancia ventriculoarterial y dos con
doble salida de ventriculo derecho. Es menos co-
mun la obstruccién hacia el infundibulo del ventri-
culo derecho, cuando ocurre, existe concordancia
ventriculoarterial y la comunicacién interventricu-
lar se hace restrictiva con el subsecuente hipode-
sarrollado del ventriculo derecho.

La comunicacion interventricular puede variar de
posicién; cuando las vélvulas atrioventriculares se
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abren completamente a la cimara ventricular princi-
pal la comunicacién es subinfundibular, en cambio
cuando una valvula esta cabalgada el defecto septal es
mas amplio y abarca toda la posicién de entrada (Fi-
guras 3Ay 4).

Los elementos anatémicos de esta cardiopatia que
pueden visualizarse en el ecocardiograma a través
del corte paraesternal largo son: la cimara rudimen-
taria anterior, el ventriculo principal posterior de
morfologia izquierda, el septum trabecular anterior y
la comunicacién interventricular.'? El corte paraester-
nal corto permite distinguir esta cardiopatia de un co-

A
AD, ¥ AD

VI

Fic. 7: Esquemas de doble entrada en ventriculo iz-
quierdo que muestran los modos de conexidn atrioven-
tricular. A) perforado, B) comin (3), C) cabalgado (2) e
Imperforado (1). Las abreviaturas son iguales a las an-
teriores.

A

N\

Tabique ventricular

Fic. 8: Esquemas de vistas posteriores de corazones
que muestran la constitucién de la crux cordis. A) nor-
mal, B) doble entrada en ventriculo izquierdo con cé-
mara rudimentaria a la derecha, C) doble entrada en
ventriculo izquierdo con cdmara rudimentaria a la iz-
quierda. Las abreviaturas son iguales a las anteriores.
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Fic. 9A: Esquema de un corazén con doble entrada en
ventriculo izquierdo y ventriculo rudimentario derecho
a la izquierda que muestra la ubicacién del sistema de
conduccidn. Las flechas indican la posicién del haz de
His (linea discontinua) por delante de la valvula pulmo-
nar y de la comunicacién interventricular.

Fic. 9B: Esquema de un corazén con doble entrada en
ventriculo izquierdo y ventriculo derecho rudimenta-
rio a la derecha que muestra la ubicacién del haz de
His (linea discontinua) por detrds de la comunicacién
interventricular. Las abreviaturas son iguales a las an-
teriores.

raz6n con comunicacién interventricular y gran ven-
triculo izquierdo al mostrar que ambas valvulas atrio-
ventriculares yacen en un nivel posterior al septum
trabeculado. Debido a que el septum de entrada es
muy rudimentario o estd ausente estas valvulas de
morfologia “mitral” se tocan mutuamente cuando se
abren en la didstole y establecen continuidad fibrosa
con la vélvula arterial posterior. Este corte también
permite establecer la posicién izquierda o derecha de
la cdmara ventricular rudimentaria.'®
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Los cortes apical y subcostal de cuatro cimaras
constituyen planos posteriores que pasan a través
de ambas véalvulas atrioventriculares y de la crux
cordis (interseccién entre los planos interatrial y
atrioventricular). En estas vistas se muestra la
proyeccién del elemento constante de la crux
cordis hacia el ventriculo principal; no se visualizan
el septum ventricular trabeculado ni la cdmara
ventricular rudimentaria porque son estructuras
situadas en planos anteriores a estos cortes.!*

La doble entrada en ventriculo izquierdo pro-
bablemente se origina por un bloqueo parcial o
completo del proceso de expansién del canal
atrioventricular de izquierda a derecha, lo que re-
sulta en la permanencia de la conexién de ambos
atrios con el eshozo del ventriculo morfolégico iz-
quierdo y el subdesarrollo del ventriculo derecho,
el cual por no poseer la porcién de entrada (su
vélvula atrioventricular la retiene el ventriculo iz-
quierdo) tiene constitucién bipartita (trabecular y
salida) o monopartita (trabecular) si ademaés de la
entrada estd ausente su via de salida, como ocu-
rre en la combinacién con doble via de salida de
ventriculo izquierdo, que es sumamente rara.

Las formas completas de doble entrada ventri-
cular izquierda representan la persistencia de la
condicién presente en el corazén embrionario del
horizonte XIII de Streeter' en lo que respecta
s6lo a la conexién de los atrios con el ventriculo
izquierdo, mientras que las formas cabalgadas re-
presentan a un estadio posterior (horizonte XIV
de Streeter)! en el que el canal atrioventricular
inicia el proceso de ensanchamiento y el bulbus
cordis recibe una porcién sinusal que se expresa
anatémicamente cuando se diferencia la valvula
tricispide que cabalga menos del 50% hacia el
ventriculo derecho o una valvula atrioventricular
comin cuando lo hace en menos del 25% sobre
esta cimara ventricular. En las formas cabalgadas
el ventriculo derecho presenta un grado mayor de
desarrollo por la presencia de esta porcién sinusal
que en términos fisiolégicos representa un flujo
sanguineo directo hacia este ventriculo (Figura
5B). Lo contrario ocurre en la doble entrada a
ventriculo izquierdo sin cabalgamiento de las val-
vulas atrioventriculares en la que el ventriculo
derecho es muy rudimentario (Figuras 5D y 6A).

El ventriculo izquierdo con doble entrada po-
see dos aparatos valvulares atrioventriculares lo
que implica la presencia de mayor nimero de
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musculos papilares, caracteristica que puede dar
una falsa impresion de aspecto trabeculado y con-
fundirlo con un ventriculo de morfologia derecha,
duda que se disipa al observar las caracteristicas
anatomicas del tabique ventricular, liso en la par-
te basal y finamente trabeculado en el tercio
apical (Figuras 2, 3A y 4).

Son raros los casos con esta malformacién que
llegan a edad adulta sin tratamiento quirirgico.!’
Las posibilidades de tratamiento quirdrgico com-
prenden procedimientos paliativos y correctivos.
Entre los procedimientos paliativos estan las fistu-
las sistémico-pulmonares para los pacientes que
tienen hipoflujo pulmonar y la constriccién de la
arteria pulmonar para el manejo de los pacientes
con hiperflujo pulmonar. Los procedimientos qui-
rargicos definitivos son la tabicacién ventricular, el
procedimiento de Fontan y el trasplante cardiaco.

Actualmente se recomienda la fistula de tipo
Blalock-Taussig modificada'® con interposicién de
un injerto en “H” de politetrafluoretileno expan-
dido en los casos en que esta patologia se asocia a
estenosis o atresia pulmonar. Este tipo de fistula
retine las siguientes caracteristicas: a) facilidad
de hacer y deshacer, b) permiten un flujo
pulmonar bilateral, ¢) produce poca distorsion de
las ramas de la arteria pulmonar, y d) provee un
flujo controlado por la arteria subclavia. Las des-
ventajas de las fistulas sistémico-pulmonares en
esta patologia estdn relacionadas fundamental-
mente por el aumento de la carga de volumen al
ventriculo con fisiologia univentricular que con el
tiempo también puede ser causa de hipertrofia del
ventriculo sistémico.” Por otro lado, las fistulas
causan efectos deletéreos sobre la hemodindmica
vascular pulmonar, con aumento de la presién y
resistencias pulmonares que en el caso de tomar-
se la opcién del procedimiento de Fontan en el
futuro, los convierte en malos candidatos quirtr-
gicos.?’ La estenosis pulmonar es frecuente, ge-
neralmente debida a obstruccién muscular y/o
fibrosa de la comunicacién interventricular que se
hace restrictiva en los corazones que tienen co-
nexién ventriculoarterial concordante (corazones
de Holmes); cuando la conexion es discordante
dicha obstruccién se explica por la desviacién
posterior del septum infundibular (hacia el
ventriculo principal), o por la presencia de un
diafragma situado entre el septum ventricular y
las dos valvulas atrioventriculares.
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Se sugiere la constriccién de la arteria pulmo-
nar en los pacientes con hiperflujo pulmonar que
se presentan con insuficiencia cardiaca grave. En
este grupo de pacientes la constriccién de la arte-
ria pulmonar se ha caracterizado por la tendencia
a desarrollar estenosis subadrtica, la cual no sé6lo
aumenta el riesgo de muerte antes de que se le
ofrezca al paciente el procedimiento de Fontan
definitivo, sino que también después de realizado,
debido al aumento de la masa ventricular y la con-
secuente disminucién de la distensibilidad del
ventriculo sistémico; ambos factores de riesgo
son muy importantes para la fisiologia univentri-
cular del Fontan. Ademads, la constriccién de la
arteria pulmonar no siempre evita el aumento de
las resistencias vasculares pulmonares. Atn asi,
la constriccién de la arteria pulmonar no se consi-
dera contraindicada si el paciente no tiene este-
nosis subadrtica al momento de su presentacién a
cirugia y si el seguimiento es lo suficientemente
estricto para establecer un tratamiento temprano
de la estenosis subaortica combinada con una de-
rivacién cavo-pulmonar bidireccional en la infan-
Cia.21’22

La idea de correccién biventricular para estable-
cer dos circulaciones en serie, data de 1956 en la
Clinica Mayo? donde se propuso el procedimiento
de tabicacién ventricular. Los objetivos de este tipo
de procedimiento son: a) establecer una divisién
para crear dos ventriculos con funcién adecuada; b)
permitir un flujo sanguineo intracardiaco sin obs-
trucciones; y ¢) evitar el dafio de las arterias corona-
rias, tejido de conduccién y elementos de las valvu-
las atrioventriculares. Para la eleccién de este
procedimiento quirtirgico se requiere que no exis-
tan malformaciones de las valvulas atrioventricula-
res como estenosis, musculo papilar medial comtn,
entrecruzamiento de cuerdas tendinosas dentro del
ventriculo principal o atresia. Estos objetivos sélo
pueden satisfacerse en un porcentaje muy pequefo
de casos, siendo los ideales para llevar a cabo este
procedimiento los que tienen sifus solitus, dextro-
cardia, ventriculo derecho situado a la izquierda y
conexién ventriculo arterial discordante, que proba-
blemente correspondan a cerca del 20% de los que
se presentan en la infancia. Cuando este procedi-
miento se llevé a cabo en pacientes bien selecciona-
dos, la mortalidad se consideré elevada, hasta un 30
a 40% de mortalidad hospitalaria en la década de los
80s,%* lo que hizo que este procedimiento no fuera
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bien aceptado por todos los grupos quirdrgicos. In-
formes recientes reportan una excelente mejoria de
los resultados con una mortalidad temprana del
9.5% y mortalidad en el seguimiento a largo plazo
del 14.3%.%° Se sabe que los que sobreviven al pro-
cedimiento de tabicacién ventricular muestran una
evolucion favorable a largo plazo,? de aqui la impor-
tancia de seleccionar bien los casos para llevar a
cabo este procedimiento.

En los casos con ventriculos invertidos, el de-
recho rudimentario estd situado a la izquierda y
generalmente es pequefio. Debe recordarse que
en estos corazones el sistema de conduccién tie-
ne una disposicién que recuerda a la de la trans-
posicién corregida. El nodo atrioventricular se
encuentra por delante del orificio atrioventricular
derecho, de ahi el haz de His rodea por delante al
anillo de la véalvula pulmonar para descender por
el borde anterior de la comunicacién interventri-
cular,? por lo que es aconsejable resecar sobre el
borde posterior del defecto septal (Figura 9A);
cuando la camara ventricular derecha rudimenta-
ria se ubica a la derecha, el haz de His desciende
directamente sobre el borde posterior de la co-
municacién interventricular, ain originandose del
nodo anterior y sin relacionarse con la vélvula
pulmonar?” (Figura 9B). En aquellos casos con
valvula atrioventricular derecha cabalgada, la co-
municacién interventricular amplia que se extien-
de a la porcién de entrada hace innecesaria la re-
seccion de porciones del tabique ventricular.

El procedimiento de Fontan, tal como fue origi-
nalmente descrito,?®? estableciendo una conexiéon
atrio-pulmonar, no siempre fue aplicable en este
tipo de patologia, ya que era necesario el cierre de
una de las vélvulas atrioventriculares y del defecto
septal interatrial. Adn asi, los resultados obtenidos
con este procedimiento en la década de los 80s fue-
ron aplicables a un mayor nimero de casos y con
resultados superiores a aquellos obtenidos con el
procedimiento de tabicacién ventricular.’® Actual-
mente este procedimiento se realiza mediante la
conexién cavo-pulmonar total, con tinel lateral
fenestrado o no; ofrece la posibilidad de aplicarlo a
todas las variantes de doble entrada en ventriculo
1zquierdo, siempre que el paciente retna las si-
guientes caracteristicas: anatomia pulmonar normal,
presién media de la arteria pulmonar < 18 mmHg,
resistencia vascular pulmonar < 4 unidades Wood,
funcién normal de las valvulas atrioventriculares y
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funcién normal del ventriculo sistémico, mismas ca-
racteristicas que se exigen a todos los pacientes que
se consideren candidatos al procedimiento de
Fontan. Se estima que cerca del 80% de pacientes
con esta cardiopatia pueden ser buenos candidatos
para el procedimiento de Fontan.*® Asi, los pacien-
tes con hipoflujo pulmonar pueden ser tratados an-
tes de los cuatro a seis meses de edad con una fistu-
la tipo Blalock-Taussig, seguida de una derivacién
cavo-pulmonar bidireccional como procedimiento
intermedio entre los seis y doce meses, antes de
completar el Fontan mediante una derivacién cavo-
pulmonar total con tiinel lateral fenestrado a la edad
de dos afios.

Con respecto al manejo de la estenosis subadrti-
ca que puede presentarse en este grupo de pacien-
tes, se considera que la mejor opcién quirtirgica es
la operacién de Damus-Stensel-Key o la operacién
de Norwood modificada, ambos procedimientos ba-
sicamente consisten en una anastomosis del tronco
de la arteria pulmonar a la aorta ascendente con una
ampliacién o sin ella, estableciendo una tnica via de
salida.?® La obstruccién subaértica es comiin, gene-
ralmente se produce por estenosis muscular de la
comunicacién interventricular.

CONCLUSIONES

La doble entrada ventricular izquierda forma par-
te de la conexibn atrioventricular univentricular,
ya que un solo ventriculo, el morfolégico izquier-
do retiene las dos vilvulas atrioventriculares o la
valvula atrioventricular comun.

El desarrollo ventricular es desigual, mayor en
el izquierdo debido a que posee dos entradas y
menor en el derecho porque carece de entrada.

Los tabiques cardiacos estin desalineados, el
interventricular no arriba a la crux cordis.

La comunicacién interventricular es trabecular
subinfundibular; se extiende a la porcién de entra-
da cuando existe cabalgamiento valvular y en el
corazén de Holmes generalmente es restrictiva.

La posicién espacial de los ventriculos es la re-
sultante de la torsion del asa cardiaca; cuando ocu-
rre a la derecha en situs solitus los ventriculos es-
tdn normalmente lateralizados, mientras que
cuando se efectiia a la izquierda quedan invertidos.

El tratamiento quirdrgico varia segtin la com-
plejidad de la cardiopatia, desde procedimientos
paliativos hasta la tabicacién cardiaca.

VOL 70 MARZO-ABRIL, 2000



146

Dado que esta cardiopatia puede cursar con
hiperflujo o hipoflujo pulmonares, el tratamiento
quiridrgico inicial debe estar orientado al cuidado
de la hemodinamica y la anatomia pulmonares,
que permitan en el futuro el procedimiento de
Fontan como tratamiento quirtrgico definitivo.

Otra alternativa quirtrgica, es la tabicacién
ventricular, que permiten la correccién biventri-
cular, procedimiento que s6lo puede realizarse en
casos con anatomia favorable, cuidadosamente
seleccionados.

L MUNOZ CASTELLANOS Y COLS.

El diagnéstico ecocardiografico debe incluir el
situs atrial, la presencia de dos valvulas atrioven-
triculares o de una valvula comtn conectiandose al
ventriculo izquierdo, el ventriculo rudimentario
anterior situado a la derecha o a la izquierda, la
posicién y tamano de la comunicacién interventri-
cular, el tipo de conexi6n ventriculoarterial, la
presencia de alteraciones en las vélvulas arteria-
les y atrioventriculares y el desalineamiento del
tabique interventricular que no arriba a la crux
cordis.
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