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RESUMEN

Para documentar los tipos de conexion ven-
triculoarterial y las malformaciones asociadas a la
ausencia de conexion atrioventricular (A-V), se es-
tudiaron morfologicamente cincuenta y siete cora-
zones con esta cardiopatia. Se correlacionaron los
rasgos anatomicos bdsicos con sus imdgenes eco-
cardiogrdficas y cardioangiogrdficas para estable-
cer sus correspondencias. Cincuenta y seis tuvieron
situs solitus, cincuenta con ausencia de conexion
A-V derecha y seis con izquierda; uno tuvo situs in-
versus. Todos presentaron: surco profundo entre
las camaras no conectadas, piso muscular en el
atrio involucrado con depresion ciega proyectada
hacia el ventriculo izquierdo dilatado e hipertrofia-
do, ventriculo derecho incompleto, carente de entra-
da, comunicacion interventricular de dimensiones
variables (obliterada en dos), defecto de la tabi-
cacion atrial, tabique ventricular desalineado con
la crux cordis. En la ausencia de conexion A-V iz-
quierda existio inversion ventricular y conexion V-
A discordante. La conexion ventriculoarterial fue
variable en la ausencia de conexion A-V derecha;
concordante en treinta y ocho, de éstos, treinta y
cuatro con estenosis pulmonar mixta (cinco con te-
tralogia de Fallot), dos con atresia valvular y dos
con dilatacion de la arteria pulmonar, discordante
en nueve, uno con atresia aortica; doble salida ven-
tricular en tres: dos del devecho (uno con tetralogia
de Fallot) y uno del izquierdo. El corazon en situs
inversus presento inversion ventricular, ausencia
de conexion A-V devecha, (situada a la izquierda),
ventriculo unico (derecho) con doble salida y exclusion
del ventriculo izquierdo (atrésico). La correspon-
dencia entre los rvasgos anatomicos de la cardiopa-
tia y sus imdgenes ecocardiogrdficas y cardioangio-

SUMMARY

ABSENCE OF ATRIO-VENTRICULAR CONNECTION

Fifty seven hearts with absence of atrioventricu-
lar (A-V) connection were studied morphologically
to specify their types of ventriculoarterial connec-
tion and their associated anomalies; the anatomic
features of the hearts were correlated with their
echocardiographic and cardioangiographic images
wn order to establish their mutual corrvespondence.
Fifty six hearts had situs solitus; fifty specimens
had right absent A-V connection and six had left
absent A-V connection. One had situs inversus.
All the specimens had: A deep A-V sulcus at the
site of the absent A-V connection, a dimple in the
muscular floor of the involved atrium connected
with the dilated and hipertrophied left ventricle,
incomplete right ventricle without inlet portion,
ventricular septal defect of variable dimensions (it
was obliterated in two), atrial septal defect, the
ventricular septum deviated from the crux cordis.
The left absent A-V connection had ventricular in-
version and discordant ventriculoarterial connec-
tion. In the right absent A-V connection the ventri-
culoarterial connections werve concordant in thirty
eight hearts, from which thirty four had pulmona-
ry stenosis both infundibular and valvular (five
had the tetrad of Fallot), two had pulmonary valve
atresia and two had a dilated pulmonary artery;
discordant in nine hearts, one with aortic atresia;
double outlet, from the right ventricle in two, (one
with the tetrad of Fallot) and from the left ventricle
in one. The heart in situs inversus had ventricu-
lar inversion, right absent A-V connection (left-si-
ded), single (vight) ventricle and atresia of the left
ventricle. The correlations between cardiac mor-
phology and imagenology were precise. Develop-
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grdficas fue precisa. Morfogenéticamente esta car-
diopatia se origina por una tabicacion ectopica des-
igual, muy lateralizada, del canal atrioventricular
comun que separa dos canales, uno estendtico que
conduce a la atresia y otro de mayores dimensiones.
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mentally, this cardiopathy is the result of an ecto-
pic unequally lateralized septation of the common
atrioventricular canal, which separates two ca-
nals, one stenotic leading to atvesia and the other
which develops too wide.

RESUME

ABSENCE DE CONNEXION AURICULO-VENTRICULAIRE DROITE ET GAUCHE

On a étudié, au point de vue morphologique, 57 coeurs présentant l'absence de connexion auriculo-ventri-
culaire droite et gauche. On a relié les aspects anatomiques de base avec les images ecocardiographiques et
angiocardiographiques afin d’établir leur correspondance. Cinquante-six coeurs étaient en situs solitus: cin-
quante montraient I’absence de la connexion A-V droite et six l'absence de la connexion gauche; un était en
situs inversus. Tous montraient un sillon profond entre les chambres qui n’étaient pas connectées, un plan-
cher musculaive dans loveillette malformée avec une dépression aveugle projetée vers le ventricule gauche di-
laté et hypertrophié, le ventricule droit incomplet, sans la chambre d’entrée, une communication interventricu-
laire de dimensions variables (oblitérée dans deux cas), un défaut de la cloison auriculaire, la cloison
ventriculaive désalignée par vapport a la crux cordis. Avec l'absence de la connexion A-V gauche, il existait une
inversion ventriculaive et une connexion V-A discordante. La connexion V-A était variable dans les cas avec
absence de connexion A-V droite: concordante dans 38 (34 avec sténose pulmonaire mixte -cing avec tétralogie
de Fallot-, deux avec atrésie valvulaire et deux avec dilatation de 'artére pulmonaire); elle était discordante
dans 9 cas, l'un d’eux avec atrésie aortique et 3 avec double chambre de chasse ventriculaire: deux du ventri-
cule droit (un avec tétralogie de Fallot) et un du ventricule gauche. Le coeur en situs inversus montrait inver-
ston ventriculaire, absence de connexion A-V droite, ventricule unique (droit) avec double chambre de chasse
et Uexclusion du ventricule gauche (atrésique). La correspondance entre les aspects anatomiques de la malfor-
mation cardiaque et ses images échocardiographiques et angiocardiographiques a été exacte. Cette cardiopathie
est due a un cloisonnement tronco-conal inégal, assez latéral, du canal auriculo-ventriculaive commun, qui
sépare deux canaux: I'un sténotique et 'autre d’un plus grand calibre.

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

INTRODUCCION racteriza por la falta de continuidad entre atrio y

ventriculo del lado correspondiente, por lo que no

S e denomina atresia a la oclusion de la luz de un
érgano que presenta uno o varios conductos.
En el corazon, la oclusién del orificio que comunica
el atrio con el ventriculo se ha denominado atresia
tricuspidea o mitral segtin se involucre el orificio
derecho o el izquierdo. El desarrollo de los conoci-
mientos morfolégicos mostro la existencia de dos
tipos de atresia, la verdadera que requiere de la
existencia de la valvula atrioventricular (derecha o
izquierda) cuyo orificio esta cerrado y ocupado por
las valvas fusionadas;! el otro tipo de atresia se ca-

existe valvula atrioventricular, en su lugar se desa-
rrolla un piso muscular; esta forma de oclusién se
ha designado con el nombre de atresia “clasica” y
su base anatémica es la ausencia de conexion atrio-
ventricular.?

La anterior distincién fue el resultado de una
larga polémica que se gener6 en torno a los con-
ceptos del sistema secuencial segmentario,?® asig-
nandole a la atresia verdadera la categoria de modo
imperforado y a la atresia clasica la de un tipo de
conexioén atrioventricular: ausencia de conexion.
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Existen dos modalidades de ausencia de co-
nexioén atrioventricular: derecha*® e izquierda.5”
En la primera falta continuidad entre las cdmaras
derechas, sélo existe la conexién entre atrio iz-
quierdo y ventriculo izquierdo.* En la segunda los
ventriculos estan invertidos, el ventriculo morfo-
l6gico derecho ubicado a la izquierda no mantiene
continuidad anatémica con el atrio izquierdo, es el
ventriculo morfolégico izquierdo situado a la de-
recha el que posee conexién con el atrio dere-
cho.b El ventriculo que recibe la conexién atrio-
ventricular maneja los volimenes sanguineos de
los circuitos sistémico y pulmonar por lo que se
desarrolla con hipertrofia y dilatacién mientras
que el ventriculo que presenta la ausencia de co-
nexion, recibe flujo a través de una comunicacién
interventricular, cuyo tamafo determina el grado
de desarrollo de este ventriculo que es incomple-
to por faltarle la porcién de entrada.’

Este estudio anatémico permitird comparar la
ausencia de conexion atrioventricular con la doble
entrada ventricular izquierda, ya que ambas se
relacionan morfogenéticamente® y se incluyen
dentro del supertipo de conexién atrioventricular
univentricular debido a que un solo ventriculo, (el
1zquierdo) recibe la conexién.

La elaboracién de un cuerpo de conocimientos
a partir del estudio de cincuenta y dos corazones
con ausencia de conexion atrioventricular servira
para: conformar la anatomia quirirgica que se re-
quiere en la ejecucién de los procedimientos de
reparacién por cirugia, determinar los criterios de
eleccién de los mismos, establecer los rasgos
morfol6gicos bdsicos para interpretar las image-
nes diagnésticas!®! y discutir las propuestas
teoricopatogenéticas que han tratado de explicar
el desarrollo de esta cardiopatia.?'>1?

El interés en esta cardiopatia, ha estimulado la
documentacién de un mayor nimero de especi-
menes anatémicos, con el propésito de crear una
plataforma morfol6gica que pueda correlacionarse
con los procesos del desarrollo cardiaco para sus-
tentar los preceptos teéricos de las hipétesis pa-
togenéticas que explican la estructura malforma-
da de estos corazones.>!?1

El avance en los procedimientos quirdrgicos y
sobre todo el auge que ha tenido la operacién de
Fontan'* y su sucedanea la derivacién cavopul-
monar® plantea la necesidad de tener una mayor
experiencia de conocimientos morfolégicos que
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constituya la base de la anatomia quirtirgica, lo
que justifica elaborar una documentacién mas am-
plia al respecto basada en un grupo grande de es-
pecimenes patoldgicos de esta cardiopatia congé-
nita en la que se informen los rasgos anatémicos
basicos y sobre todo las anomalias asociadas que
agregan modificaciones fisiopatoldgicos y agravan
el cuadro clinico.

MATERIAL Y METODOS

Se estudiaron morfolégicamente cincuenta y sie-
te corazones portadores de ausencia de conexién
atrioventricular pertenecientes a la coleccion de
especimenes patolégicos del departamento de
embriologia del Instituto Nacional de Cardiologia
“Ignacio Chavez”. Metodol6gicamente se utiliza-
ron como guia del andlisis morfolégico los linea-

Fic. 1: Esquemas de corazones con ausencia de co-
nexién atrioventricular. A) derecha, vista anterior. B)
derecha, vista posterior. C) izquierda, vista anterior.
D) izquierda, vista posterior. La linea discontinua re-
presenta el trayecto del corte de los especimenes ana-
témicos. Abreviaturas: AD = atrio derecho; Al = atrio
izquierdo; VD = ventriculo derecho; VI = ventriculo
izquierdo; Ao = Aorta; AP = arteria pulmonar; VPD =
venas pulmonares derechas; VPI = venas pulmonares
izquierdas; VCS = vena cava superior; VCI = vena
cava inferior; SVC = seno venoso coronario.
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Fic. 2A: Fotografia de una vista lateral derecha de un
espécimen de ausencia de conexién atrioventricular
derecha. Obsérvese el surco profundo que separa el
atrio y el ventriculo derechos (flechas). Las abreviatu-
ras iguales a las anteriores.

mientos del sistema secuencial utilizado en el
diagnéstico de las cardiopatias congénitas.?

Cada espécimen fijado en una solucién de for-
mol al 10% fue disecado de la siguiente manera:
El corte se inici6 en la rama izquierda de la arte-
ria pulmonar, descendié hacia el tronco de este
vaso y se continud hacia el ventriculo derecho,
paralelo al tabique interventricular y a la arteria
coronaria limitante anterior (Figura 1A). La aorta
se cort6 a partir de su cayado y en sentido des-
cendente hacia la pared anterior del ventriculo iz-
quierdo hasta llegar cerca del apex (Figura 1A).
Este corte se prolong6 por la cara posterior del
ventriculo izquierdo, se seccioné el seno venoso
coronario y se continué por la pared posterior del
atrio izquierdo hasta llegar a su techo a nivel de la
vena pulmonar derecha donde se corté transver-
salmente hasta las venas pulmonares izquierdas
(Figura 1B). El corte de la cara posterior del ven-
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triculo derecho se interrumpié a nivel de la au-
sencia de conexién y el atrio derecho fue abierto
de la vena cava inferior hacia la vena cava supe-
rior (Figura 1B).

Los corazones con ausencia de conexién atrio-
ventricular izquierda se disecaron con un corte
inicial en la rama derecha de la arteria pulmonar
que se prolong6 hacia el tronco de este vaso y a la
pared anterior del ventriculo izquierdo; la aorta
se corté longitudinalmente desde su cayado hacia
el ventriculo derecho (Figura 1C). El corte de la
pared anterior del ventriculo derecho se continu6
hacia su pared posterior interrumpiéndose a nivel
de la ausencia de conexién; lo mismo se hizo con
el ventriculo izquierdo cuyo corte se prolongé ha-
cia la porcién suprahepdtica de la vena cava infe-
rior, de ahi el corte ascendié hasta la vena cava
superior (Figura 1D). El corte en el atrio izquier-
do fue igual que en la Figura 1B.

En cada corazén se determinaron: situs atrial,
ubicacién de la ausencia de conexién, morfologia
externa e interna del sitio de la ausencia de co-
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FiG. 2B: Fotografia de una vista lateral izquierda de un
corazén con ausencia de conexidn atrioventricular iz-
quierda. Obsérvese el surco que separa el atrio iz-
quierdo del ventriculo derecho (flecha). Las abreviatu-
ras iguales a las anteriores.
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Fic. 3: Vista interna del atrio derecho que muestra el
piso muscular (linea discontinua) y la depresién ciega
(flecha). Obsérvese la comunicacién interatrial a nivel
del orificio oval (estilete). Abreviaturas: OD = orejuela
derecha; MP = misculos pectineos. Las abreviaturas
iguales a las anteriores.

nexién, morfologia y topografia ventriculares, po-
sicién de los tabiques cardiacos tipos y modos de
conexién ventriculoarterial, posicién y relacion de
las grandes arterias y anomalias asociadas.

Se correlacionaron los rasgos anatémicos basicos
con sus imagenes ecocardiograficas y cardioangio-
graficas para establecer sus correspondencias.

RESULTADOS

De los cincuenta y siete corazones estudiados,
cincuenta y seis tuvieron situs solitus y uno situs
inversus. Del primer grupo, cincuenta presenta-
ron ausencia de conexién atrioventricular dere-
cha y seis ausencia de conexién atrioventricular
izquierda. El espécimen en situs inversus tuvo
ausencia de conexién derecha (situada a la iz-
quierda) con ventriculos invertidos. En el sitio de
la ausencia de conexién, externamente existié un
surco profundo entre el atrio y el ventriculo invo-
lucrados que en el tipo derecho fueron las cdma-
ras anatémicamente derechas (Figura 2A) excep-
to en el espécimen en situs inversus en el que las
camaras involucradas fueron el atrio derecho y el
ventriculo izquierdo y en la ausencia de conexién
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izquierda fueron también el atrio izquierdo con el
ventriculo derecho (Figura 2B). Dicho surco es-
tuvo ocupado por tejido conectivo areolar laxo
que se pudo separar con diseccién digital.

En la ausencia de conexién atrioventricular, el
piso del atrio involucrado fue muscular, existi6
una depresion ciega en la unién entre dicho piso y
el tabique interatrial, la cual se proyecté hacia el
ventriculo izquierdo (Figura 3). El ventriculo ca-
rente de conexién atrioventricular fue el morfo-
l6gico derecho presente en los cincuenta y seis
corazones con situs solitus; inicamente tuvo por-
ciones trabecular y de salida, falté la porcién de
entrada. En el corazén en situs inversus el ven-
triculo que no tuvo conexidén atrioventricular fue
el morfoldgico izquierdo ya que existié inversién
ventricular; este ventriculo estuvo atrésico y sé6lo

Fic. 4: Vista interior del ventriculo derecho carente de
porcién de entrada que muestra una comunicacién
interventricular restrictiva y estenosis pulmonar mix-
ta. Abreviaturas: VP = valvula pulmonar. Las demés
abreviaturas iguales a las anteriores.
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Fi1G. 5: Vista interna del ventriculo izquierdo de un cora-
z6n con ausencia de conexién atrioventricular y co-
nexién ventriculoarterial discordante. Obsérvese la hi-
poplasia de la aorta, condicionada por la atresia de su
valvula y el tabique ventricular integro (asterisco), por
obliteracién prenatal de la comunicacién interventricu-
lar. Abreviaturas: TAB = tronco arterial braquiocefilico;
CCI = carétida comin izquierda; CA = conducto arte-
rioso. Las demds abreviaturas iguales a las anteriores.

present6 cavidad el ventriculo derecho situado a
la derecha y conectado con el atrio izquierdo ubi-
cado a la derecha. Cincuenta y cinco especi-
menes presentaron comunicacién interventricu-
lar de tamano variable situada entre el septum
infundibular y el tabique interventricular trabe-
culado (Figura 4). En dos no existi6 este defecto
septal (Figura 5). Las cimaras que estuvieron
conectadas lo hicieron a través de la valvula mi-
tral en cincuenta y seis corazones y a través de
la valvula tricispide en uno (corazén en situs in-
versus con inversién ventricular (Figuras 4y 5).
En todos los especimenes existieron defectos
en la tabicacién interatrial, en cincuenta y cinco
fueron de tipo orificio oval (Figura 3) y en dos
atrio comun.

De los cincuenta y un especimenes con ausen-
cia de conexién atrioventricular derecha, 38 tuvie-
ron conexion ventriculoarterial concordante en los
que las grandes arterias emergieron de sus res-
pectivos ventriculos (Figura 4); de éstos, 34 mos-
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traron obstruccién del infundibulo del ventriculo
derecho y de la valvula de la arteria pulmonar; dos
presentaron atresia del infundibulo y de dicha val-
vula, y en dos la arteria pulmonar estuvo dilatada.
Nueve corazones tuvieron conexioén ventriculoar-
terial discordante en los que la aorta surgié del
ventriculo derecho y la arteria pulmonar del ven-
triculo izquierdo (Figura 6), uno de éstos mostré
atresia aortica y del ventriculo derecho (Figura
5). Tres tuvieron doble salida ventricular, uno del
ventriculo derecho, otro del ventriculo izquierdo
y otro mds de un ventriculo tinico. Dos corazones
tuvieron un solo ventriculo que fue el morfoldgico
izquierdo con atresia del ventriculo derecho y
obliteraciéon de la comunicacién interventricular,
uno de ellos correspondié6 al corazén con atresia
aortica y el otro a un espécimen con atresia pul-
monar. Seis corazones presentaron los rasgos
morfolégicos que caracterizan a la tetralogia de
Fallot: desviacién anterior e izquierda del septum
infundibular que origina obstruccién del infundi-

Fic. 6: Vista externa frontal de un corazé6n con ausencia
de conexi6n atrioventricular derecha en situs solitus y
conexioén ventriculoarterial discordante. Las abreviatu-
ras iguales a las anteriores.
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bulo del ventriculo derecho, aorta a caballo, comu-
nicacién interventricular producida por desalinea-
miento septal entre el tabique ventricular y el sep-
tum infundibular desviado. De estos especimenes,
cinco tuvieron ademas estenosis valvular pulmo-
nar y uno present6 atresia de esta valvula, con do-
ble salida de ventriculo derecho (Figura 7). El con-
ducto arterioso fue permeable en once corazones y
en seis se observo persistencia de la valva derecha
del seno venoso. Con menor frecuencia se encon-
tr6 doble vena cava superior (dos), atrio comin
(dos), cabalgamiento de la valvula mitral (uno),
malposicién de las grandes arterias (uno) y yuxta-
posicién de las orejuelas (tres) (Figura 6).

Los seis corazones con ausencia de conexiéon
atrioventricular izquierda presentaron conexion

Fi1G. 7: Vista externa de un corazoén con ausencia de co-
nexién atrioventricular derecha, tetralogia de Fallot y
atresia pulmonar. Obsérvese el infundibulo pulmonar
(IP) estrecho y ciego, el conducto arterioso (CA). Las
demads abreviaturas iguales a las anteriores.
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Fi1c. 8: Vista externa frontal de un corazén con ausencia
de conexién atrioventricular izquierda y conexién
ventriculoarterial discordante. Obsérvese la posicién
invertida de los ventriculos, separados por la arteria
limitante anterior (asteriscos). Las abreviaturas igua-
les a las anteriores.

ventriculoarterial discordante, con la aorta ante-
rior situada a la izquierda y emergiendo del
ventriculo derecho también ubicado a la izquierda
y la arteria pulmonar de posicién posterior y de-
recha surgiendo del ventriculo izquierdo ubicado
a la derecha (Figura 8). En estos corazones el
ventriculo derecho pequeiio estuvo representado
por una camara de salida pequefia con la comuni-
caci6én interventricular en posicién subadrtica.
La correlacién anatomoecocardiogrifica se
muestra en los cortes anatémicos y las vistas de
cuatro cimaras en las que resaltan las corres-
pondencias entre los rasgos morfolégicos sus
imégenes. El atrio derecho estd separado del
ventriculo derecho rudimentario por una banda
gruesa de tejido que corresponde al piso muscu-
lar del atrio derecho y al tejido conectivo areolar
graso del surco atrioventricular derecho. Tam-
bién se puede observar la mala alineacién del
septum interventricular que no se extiende has-
ta la cruz del corazoén, asi como la depresién en
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el piso del atrio derecho que descansa sobre el
ventriculo izquierdo. Esta vista también revela
el foramen oval permeable o la comunicacién
interatrial asi como la valvula mitral y los ta-
manos desiguales de los ventriculos (Figuras 9A
v 9B).

La correlacién anatomo-cardioangiografica mos-
tr6 la existencia de dos caracteristicas principa-
les en las imédgenes cardioangiograficas. Una de
ellas es la peculiar secuencia de opacificaciéon de
las cdmaras cardiacas durante en atriograma
derecho en proyeccién anteroposterior, (atrio de-
recho, atrio izquierdo, ventriculo izquierdo y
ventriculo derecho). La otra, es la presencia de
una zona bien definida de forma triangular no con-
trastada que representa la ausencia de conexiéon
atrioventricular derecha, que estd determinada
por el piso muscular del atrio derecho, la vena

Fi1c. 9A: Corte frontal (cuatro cdmaras) de un corazén
con ausencia de conexién atrioventricular derecha que
sirve de referencia anatémica para comparar los rasgos
basicos de la cardiopatia con las imdgenes ecocardio-
graficas de los mismos. La fotografia se ha invertido
para compararla con el ecocardiograma. Las abreviatu-
ras iguales a las anteriores.
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cava inferior y la pared del ventriculo izquierdo
(Figura 10A). En la ventriculografia izquierda en
proyeccién axial larga se observa la comunicaciéon
interventricular y el tamano del ventriculo dere-
cho, asi como la conexién ventriculo arterial (Fi-
gura 10B) y en la proyeccién oblicua derecha
elongada se muestra el ventriculo derecho peque-
no (Figura 10C).

DISCUSION

El término atresia que se ha acunado clasicamente
para referirse a lo que actualmente se considera
como ausencia de conexioén ha sido motivo de dis-
cusiones terminoldgicas y de nomenclatura,'®!” de-
bido a que en el pasado reciente se han descubier-
to aspectos anatémicos claves para comprender la
estructura alterada de la cardiopatia que no habian

Fi1G. 9B: Ecocardiograma que muestra las imagenes ca-
racteristicas de la ausencia de conexién atrioventricu-
lar derecha. Obsérvese la separacién entre las cavida-
des derechas (flecha negra) el desalineamiento septal a
nivel a la crux cordis (*), el ventriculo derecho peque-
no y el izquierdo dilatado. Comparar con la figura 9A.
Las abreviaturas iguales a las anteriores.

sido percibidos.'® La aplicacién del término atresia
exige la existencia de la estructura anatémica hue-
ca que ha perdido su luz; esta situacién no ocurre
en esta cardiopatia ya que no existe la valvula
atrioventricular. Por esta razén, el término alterna-
tivo de ausencia de conexién es mds congruente
no sélo con las caracteristicas anatémicas de esta
malformacién congénita, sino también con la pro-
puesta morfogenética tedrica que postula la oblite-
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Fic. 10A: Atriograma derecho de proyeccién anteroposte-
rior, en donde se observa una zona no contrastada, triangu-
lar, que comprende a la ausencia de conexién atrioventri-
cular derecha, (asterisco) formada por el piso del atrio
derecho, la vena cava inferior y la pared libre del ventricu-
lo izquierdo. Obsérvese la secuencia de llenado iniciado en
atrio derecho y continuando en atrio izquierdo y ventricu-
lo izquierdo. Las abreviaturas iguales a las anteriores.

Fic. 10B: Ventriculograma izquierdo en proyeccién
axial larga. Obsérvese el llenado del ventriculo dere-
cho pequeno a través de una comunicacién interventri-
cular (flecha) y su conexién con la arteria pulmonar.
Las abreviaturas iguales a las anteriores.

racion del canal atrioventricular derecho o izquier-
do en la etapa en la que ambos canales se abren al
ventriculo izquierdo, lo cual ocurriria como conse-
cuencia de una tabicacién ectépica extrema muy
lateralizada del canal atrioventricular hacia la dere-
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Fic. 10C: Proyeccién oblicua derecha elongada que
muestra al ventriculo derecho rodeado por la arteria
coronaria derecha (puntas de flecha). Las abreviaturas
iguales a las anteriores.

cha o hacia la izquierda, debida al nacimiento ané-
malo de los cojines dorsal y ventral de dicho canal.
En el desarrollo normal la tabicacién de dicho canal
se efectia de manera equitativa por la posiciéon
normal de los cojinetes endocardicos (Figura 11).
A pesar de los argumentos anatémicos y embrio-
l6gicos considerados, ha sido imposible eliminar el
término atresia tricuspidea o mitral utilizado para
designar a esta cardiopatia, por lo que se ha conve-
nido hacer una distincién y una equivalencia. En re-
lacién con el término atresia, deben diferenciarse
dos tipos, la cldsica que es equivalente a lo que el
sistema secuencia segmentario denomina ausencia
de conexién atrioventricular.? El otro tipo de atresia
es la verdadera en la que esta presente ya sea la val-
vula trictspide o la valvula mitral, cuyas valvas res-
pectivas se han fusionado entre si separando dos ca-
maras conectadas, un atrio y un ventriculo, de tal
manera que la valvula estd representada por una
membrana imperforada; el sistema secuencial seg-
mentario denomina a esta caracteristica valvular
como modo imperforado.® En la ausencia de co-
nexién atrioventricular no existe continuidad anat6-
mica entre el atrio y el ventriculo ubicados en el
mismo lado del corazén; externamente entre ambas
camaras existe un surco profundo que las separa,
ocupado por tejido areolar laxo. El piso del atrio es
muscular, lo que contrasta con los corazones que si
presentan la conexién atrioventricular, en los que
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Fic. 11: Esquemas de cortes frontales de corazones que
muestran las fases de la tabicacién atriventricular normal
en A, D y Gy de la morfogénesis de la ausencia de cone-
xi6n atrioventricular derecha en B, E y H e izquierda en
C, F e I. Obsérvese la malposicién del tabique atrioven-
tricular que divide al canal atrioventricular en dos: uno
estrecho (asterisco) que se vuelve atrésico y otro amplio
(flecha). Las abreviaturas iguales a las anteriores.

dicho piso esté formado por la vélvula atrioventricu-
lar. Asi, en la ausencia de conexién atrioventricular
en vez de valvula atrioventricular, existe una depre-
sién ciega que representa el sitio donde ocurri6 la
obliteracion del canal atrioventricular, proceso efec-
tuado en etapas previas a la morfogénesis de la val-
vula atrioventricular. Esta depresién se proyecta
hacia el ventriculo izquierdo de donde se infiere,
que el canal atrioventricular que experiment6 atre-
sia atin estaba conectado con el ventriculo primitivo
que ulteriormente origina al ventriculo morfolégico
izquierdo®® (Figura 9A).

La tnica salida que tiene el atrio derecho es a
través de una comunicacién interatrial general-
mente del tipo de malformacién del orificio oval.
El atrio izquierdo aunque dilatado es normal. El
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Fic. 12A: Esquema de una ausencia de conexién dere-
cha que muestra la disposicién del sistema de conduc-
cién. Las abreviaturas iguales a las anteriores.

Fic. 12B: Esquema de un corazén con ausencia de co-
nexion atrioventricular izquierda que muestra la dispo-
sici6n del sistema de conduccién. Las abreviaturas
iguales a las anteriores.
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tabique interventricular es anormal sobre el
ventriculo que presenta la ausencia de conexion,
ya que le falta el componente de entrada. La ca-
mara ventricular derecha rudimentaria esta sepa-
rada de la cdmara principal izquierda hipertrofiada
y dilatada por el septum trabeculado anterior, cuya
posicién se indica externamente por las arterias
limitantes anterior y posterior, que no son las ar-
terias descendentes.

En esta cardiopatia existe desalineamiento en-
tre los tabiques interatrial e interventricular; este
altimo esta situado a la derecha o a la izquierda
del punto que representa la crux cordis donde ha-
cen interseccion los planos del tabique interatrial
y de la unién atrioventricular'®® (Figura 9A).
Esta caracteristica anatémica también es compar-
tida con la doble entrada ventricular izquierda.?

Un ventriculo normal esta constituido por tres
porciones: entrada, trabecular y via de salida.
Cuando existe ausencia de conexidn, el ventricu-
lo involucrado carece de porcién de entrada por lo
tanto no posee su valvula atrioventricular, sélo
tiene porciones trabecular e infundibular. La falta
de porcién de entrada provoca hipodesarrollo de
la cAmara ventricular debido a la falta de estimulo
hemodindmico del paso de sangre del atrio al ven-
triculo, bloqueado por la ausencia de conexién. La
presencia de una comunicacién interventricular
suple funcionalmente la entrada a ese ventriculo.
El tamano de dicha comunicacién es decisivo para
el crecimiento del ventriculo derecho; si la comu-
nicacioén es pequena, se restringe el volumen san-
guineo que pasa a través de ella, lo que provoca
mas hipodesarrollo, produciéndose obstruccién a
nivel de su infundibulo y desarrollo displasico de
la valvula pulmonar.® En dos especimenes la co-
municacion interventricular restrictiva evolucio-
né hacia la obliteracién, lo que cancel6 la circula-
cién a través de ese ventriculo, volviéndolo
atrésico, al igual que a la vélvula de la arteria que
surgi6 de él, siendo la pulmonar en uno y la aérti-
ca en otro. En estos corazones el tinico ventricu-
lo con cavidad fue el morfolégico izquierdo y la
cardiopatia fue dependiente de un conducto arte-
rioso. Cuando la comunicacién es grande pasa
mayor flujo hacia el ventriculo derecho, lo cual
estimula su crecimiento y en ocasiones puede
aproximarse a las dimensiones del ventriculo iz-
quierdo;? esto ocurrié en uno de nuestros especi-
menes. La historia del ventriculo izquierdo es di-
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ferente, sus paredes siempre estan hipertrofiadas
y su cavidad dilatada como consecuencia del ma-
nejo hemodindmico de los circuitos sistémico y
pulmonar; la valvula mitral habitualmente posee
caracteristicas normales aunque de mayores di-
mensiones lo que estd en correspondencia con la
dilatacién del ventriculo izquierdo.” En uno de
nuestros corazones con gran comunicacién inter-
ventricular y transposicion de las grandes arterias
la valvula mitral mostré cabalgamiento con inser-
ciéon de cuerdas tendinosas sobre musculos papi-
lares de ambos ventriculos.

La gran mayoria de casos de atresia tricuspi-
dea o mitral corresponden a ausencia de conexiéon
atrioventricular derecha o izquierda, mientras
que son raros los casos de atresia verdadera en
los que la valvula atrioventricular correspondien-
te estd imperforada, muy a menudo en presencia
de malformacién de Ebstein.!

Es més frecuente que la ausencia de conexién
se presente en situs solitus y sea de tipo derecho.
En situs inversus se presenta como imagen en es-
pejo, ubicandose a la izquierda, como ocurrié en
uno de nuestros especimenes. Son muy raros los
casos con dextroisomerismo.?

La ausencia de conexién atrioventricular ha
sido incluida junto con la doble entrada ventricu-
lar y el ventriculo tnico indeterminado dentro del
supertipo de conexién atrioventricular univentri-
cular debido a que un solo ventriculo recibe la o
las conexiones atrioventriculares, ya sea que el
corazén posea uno o dos ventriculos. El otro gran
supertipo de conexién atrioventricular es el bi-
ventricular que agrupa a los tipos concordante,
discordante y ambiguo; en éstos, ambos ventricu-
los reciben conexién atrioventricular.?!

La ausencia de conexién generalmente esté
presente en corazones con dos cdmaras ventricu-
lares una rudimentaria y otra muy desarrollada;
son esporddicos los casos que se presentan en
corazones univentriculares de tipo indeterminado
como se documenta en uno de nuestros especi-
menes.

En la ausencia de conexién atrioventricular de-
recha los ventriculos estan ubicados debajo de
sus respectivos atrios, esto se debe a que en la
etapa embrionaria el asa cardiaca se torci6 hacia
la derecha, ubicando el bulbus cordis hacia la de-
recha y al ventriculo primitivo hacia la izquierda;
ambos esbozos forman respectivamente los
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ventriculos derecho e izquierdo. En cambio en la
ausencia de conexién atrioventricular izquierda,
los ventriculos tienen invertidas sus posiciones,
el morfolégico derecho se sitia debajo del atrio
1zquierdo y el morfolégico izquierdo se ubica de-
bajo del atrio derecho; la inversién ventricular
observada se explica por el desarrollo invertido
del asa cardiaca, la cual experimenta torsién hacia
la izquierda.??

Cuando se analiza la ausencia de conexién
atrioventricular derecha en términos de morfo-
logia ventricular y se compara con la doble en-
trada ventricular izquierda resalta la gran simili-
tud entre ambas cardiopatias. La diferencia se
observa en el tamano de la cimara ventricular
rudimentaria, siendo de mayores dimensiones
en la ausencia de conexién que en la doble entra-
da ventricular izquierda; esta diferencia la deter-
mina el tipo de conexién ventriculoarterial,
usualmente concordante en la primera y discor-
dante en la segunda.?’

Otro rasgo que documenta la similitud entre
estas dos entidades es el trayecto y la morfologia
del sistema de conduccién en la masa ventricular;
s6lo difieren en la posicién del nodo atrioventri-
cular, que en la doble entrada ventricular izquier-
da se sitda en posicién anterolateral respecto al
anillo de la valvula atrioventricular derecha,
mientras que en la ausencia de conexién atrio-
ventricular derecha dicho nodo se ubica en el piso
muscular del atrio derecho cerca de la depresién
ciega. En ambas cardiopatias a partir del nodo
atrioventricular el haz perforante entra a la cima-
ra ventricular izquierda a través del componente
atrioventricular del cuerpo fibroso central, alcan-
za el extremo posterior del tabique ventricular,
cursa por el borde de la comunicacién interventri-
cular donde se divide en una pequefia rama dere-
cha que baja sobre la corta superficie derecha del
tabique ventricular, mientras que la rama izquier-
da méas grande desciende por la superficie iz-
quierda mds extensa de ese tabique?? (Figura
12A). Cuando la ausencia de conexién atrioven-
tricular es izquierda el ventriculo morfolégico
rudimentario derecho se sittia a la izquierda y en
posicién anterosuperior respecto al ventriculo iz-
quierdo ubicado a la derecha. Estos corazones son
comparables con la doble entrada ventricular iz-
quierda asociada con inversién ventricular. En
ambos esta presente un nodo atrioventricular an-
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terior con un haz de His anterior que discurre por
delante del tracto de salida del ventriculo izquier-
do, que casi siempre origina a la arteria pulmonar
para luego alcanzar al tabique ventricular situin-
dose sobre el borde de la comunicacién interven-
tricular donde se divide en una rama rudimentaria
para el ventriculo anterior (derecho) ubicado a la
izquierda y otra mayor para el ventriculo principal
(morfolégico izquierdo) situado a la derecha (Fi-
gura 12B). Esta disposicién recuerda al observa-
do en la transposicién corregida.?*

En la ausencia de conexion atrioventricular dere-
cha la frecuencia con que se presentan los tipos de
conexion ventriculoarterial son: concordante, en el
que cada arteria nace de su respectivo ventriculo y
el grado de desarrollo de la arteria pulmonar estd
condicionado por el volumen sanguineo que maneja
el ventriculo derecho que a su vez es regulado por
las dimensiones de la comunicacién interventricu-
lar. La conexién ventriculoarterial discordante es la
segunda en frecuencia en esta cardiopatia; debido a
que la aorta nace del ventriculo derecho, la comuni-
cacion interventricular es amplia y estd muy cerca
de la valvula aértica lo que asegura un volumen de
sangre adecuado hacia el circuito sistémico. La do-
ble salida ventricular ocupa el tercer lugar en fre-
cuencia entre las conexiones ventriculoarteriales,
siendo méas comtin la salida del ventriculo derecho y
finalmente la menos frecuente de estas conexiones
es la tnica via de salida representada por el naci-
miento de un tronco arterioso comtn a partir de
ambos ventriculos.

La gran comunicacién interatrial necesaria
para la sobrevivencia generalmente es un fora-
men oval permeable en el que el septum primum
es rechazado hacia el atrio izquierdo, separandose
del septum secundum (80% de los casos), un de-
fecto a nivel del orificio oval y en menor frecuen-
cia ausencia de ambos tabiques, lo que constituye
el atrio comn.

Alaausencia de conexién se le asocian otras ano-
malias cardiacas, que pueden producir flujo
pulmonar disminuido, normal o aumentado, afectan-
do la fisiopatologia y las manifestaciones clinicas, lo
cual determina el tipo de tratamiento quirtrgico. Se
han elaborado varias clasificaciones para categorizar
a esta cardiopatia, ninguna satisfactoria por la diver-
sidad y severidad de los defectos asociados. La mas
itil es la propuesta por Kuhne modificada por varios
autores.??” Existen dos tipos principales, uno con
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grandes arterias normalmente conectadas y relacio-
nadas (Tipo I) y el otro con transposicién (Tipo II).
Cada tipo es subdividido en varios subtipos, depen-
diendo de la estenosis o la atresia pulmonares y de
la presencia y tamafio de la comunicacién
interventricular. Las formas con malposicion de las
grandes arterias forman el tipo IIL.

La valoracién ecocardiografica en pacientes
con ausencia de conexién atrioventricular dere-
cha determina su diagnéstico mostrando los deta-
lles anatémicos de la cardiopatia y las anomalias
asociadas.'®?8% Incluye la valoracién morfol6gica
de las cdmaras cardiacas, el tamafio de las comu-
nicaciones interatrial e interventricular, la fun-
ci6n ventricular izquierda, la competencia de la
vélvula mitral, la obstruccién en las vias de salida,
la conexién ventriculoarterial y la relacion de los
grandes vasos, principalmente.

El Doppler a color determina el cortocircuito
de derecha a izquierda a través de este defecto
asi como el cortocircuito de la comunicacién
interventricular, especificando con la ayuda del
Doppler espectral si alguno de estos defectos son
restrictivos. Las vistas que muestran el tamafio
de la comunicacién interventricular son el eje lar-
go paraesternal y eje corto. La posicién espacial
del ventriculo derecho se observa en los ejes cor-
tos paraesternal o subcostal. La obstruccién en la
salida del ventriculo derecho puede ser determi-
nada en los ejes cortos paraesternal y subcostal.
Los ejes paraesternal largo, cuatro camaras y
subcostal con angulacién superior para tractos de
salida muestran el origen y preferencia del flujo
en los grandes vasos y la relacién del defecto
ventricular con las valvulas semilunares. La rela-
ci6én espacial de los grandes vasos se determina
en ejes cortos paraesternal y subcostal.

Debido a que el estudio ecocardiografico apor-
ta detalles anatémicos y datos hemodindmicos su-
ficientes para establecer el diagnostico,*® el cate-
terismo cardiaco en la actualidad estar4 indicado
s6lo en aquellos casos en donde se requieran da-
tos adicionales que no fueron obtenidos por el
ecocardiograma y que sean necesarios para la de-
cisién de tratamiento quirdrgico, como la deter-
minacién del comportamiento hemodindmico de
la vasculatura pulmonar, incluyendo la presién y
resistencias pulmonares.!3!

La finalidad del estudio hemodindmico ser4 de-
terminar: 1) Tamano y distribucién de las ramas
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de la arteria pulmonar, y presencia de distorsio-
nes de ramas por fistula sistémico pulmonar pre-
via apoyados en la valoracién de los indices de
Nakata® que valora el drea de las ramas en rela-
cién a la superficie corporal y el indice de McGo-
on*® el cual valora el didmetro de las ramas y lo
relaciona con el didmetro de la aorta descendente.
2) Presi6n media de la arteria pulmonar y resis-
tencias vasculares pulmonares. 3) Funcién ven-
tricular izquierda y presion diastélica final. 4) En
pacientes con discordancia ventriculoarterial la
presencia de estenosis subadrtica. 5) Competen-
cia de la valvula mitral. 6) Localizacion del retor-
no venoso pulmonar y 7) Fistulas arteriovenosas
como resultado de tratamiento quirtdrgico del tipo
de la derivacién cavopulmonar bidireccional.

La decisién en el tratamiento quirirgico se to-
maré de acuerdo a la edad, repercusién hemo-
dindmica y caracteristicas anatémicas encontradas.
Este puede ser de tipo paliativo o correctivo, me-
jor llamado ortoterminal®* y puede ser en uno o va-
rios estadios, cuyo objetivo final sera el procedi-
miento de Fontan en sus variantes actuales.'415%-37

Los lactantes cianéticos con flujo pulmonar dis-
minuido por estenosis pulmonar severa, atresia
pulmonar o comunicacién interventricular restric-
tiva requieren por lo general de fistula sistémico-
pulmonar, para posteriormente realizar derivacion
cavopulmonar bidireccional en un segundo tiempo
o bien derivacién cavopulmonar total. Se ha consi-
derado también que la derivacién cavopulmonar bi-
direccional puede utilizarse como procedimiento
paliativo primario en los lactantes menores® e in-
cluso ser un procedimiento definitivo en aquellos
pacientes que no retinen las condiciones adecuadas
para el procedimiento tipo Fontan.?

En los pacientes con flujo pulmonar aumentado
se deberd valorar la relacion de los grandes vasos y
el tamano de la comunicacién interventricular; si
estan normalmente relacionados y la comunicacién
interventricular es amplia, la evolucién natural es
hacia la estenosis subpulmonar o a la disminucién
del tamafio de la comunicacién interventricular la
cual puede hacerse restrictiva, lo que en ocasiones
amerita la realizacién de una fistula sistémico-pul-
monar. Cuando persiste con hiperflujo pulmonar y
falla cardiaca se indica constriccién de la arteria
pulmonar para proteger la vasculatura pulmonar y
mejorar el estado clinico del paciente y completar
el Fontan en la infancia temprana.
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Cuando existe discordancia ventriculoarterial y
flujo pulmonar aumentado, el manejo quirdrgico
es mis complejo ya que la realizacién de la cons-
triccién de la arteria pulmonar acelera el cierre de
la comunicacién interventricular con consecuente
obstruccién subaértica, ademas de la posibilidad
de distorsién de ramas pulmonares e hipertrofia
ventricular izquierda con deterioro de la funcién.
La cirugia de Damus?® Kaye Stansel (en donde la
porcién proximal de la arteria pulmonar se
anastomosa a la cara lateral de la aorta ascenden-
te) representa una alternativa en este tipo de pa-
cientes, ya que evita la necesidad de la constric-
ci6on de la arteria pulmonar y el riesgo de
obstruccién subadrtica.

CONCLUSIONES

La falta de continuidad entre las cimaras involu-
cradas en la ausencia de conexién atrioventricular
se expresa internamente por el piso muscular del
atrio y externamente por un surco profundo ocu-
pado por tejido conectivo laxo. En los tipos dere-
cho e izquierdo de esta cardiopatia el ventriculo
derecho carece de porcién de entrada, la comuni-
caci6n interventricular suple esa funcién y su ta-
mano regula el desarrollo de este ventriculo. El
tabique ventricular trabeculado est4 desalineado
con el tabique interatrial y no llega a la crux cor-
dis. La ausencia de conexién atrioventricular se
origina por atresia del canal atrioventricular co-
rrespondiente, antes de formarse la valvula atrio-
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ventricular. La depresién ciega del piso muscular
del atrio involucrado representa el vestigio de la
atresia del canal atrioventricular y su proyeccién
hacia el ventriculo izquierdo constituye una evi-
dencia de que la oclusién de ese canal ocurrié
cuando el corazén embrionario poseia doble en-
trada en ventriculo izquierdo. Las caracteristicas
anatomopatolégicas apoyan la propuesta teérica
que explica la atresia del canal atrioventricular
como la resultante de una tabicacién ectépica ex-
tremadamente lateralizada del canal atrioventri-
cular comn debida a malposicién de los cojinetes
mesenquimatosos atrioventriculares dorsal y
ventral. Existen diferencias morfolégicas bésicas
entre las ausencias de conexién derecha e iz-
quierda en relacién al atrio involucrado, posicién
y tamano del ventriculo derecho, patrén de co-
nexioén ventriculoarterial y trayecto del sistema
de conduccién.

El ecocardiograma aporta los datos anatémicos
suficientes para confirmar el diagndstico, valorar
las anomalias asociadas y plantear las diferentes
opciones para el tratamiento quirtrgico. Las indi-
caciones del cateterismo cardiaco se limitan a de-
terminar la informacién que no aporta el
ecocardiograma y sobre todo para valorar la fun-
ci6én vascular pulmonar en pacientes candidatos
para operacién de Fontan o de sus sucedéneas.

En la actualidad el tratamiento quiridrgico tiene
miltiples alternativas que dependeran de diver-
sas variables, principalmente la morfologia y
comportamiento hemodindmico de la cardiopatia.
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