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Diagnostico anatdmico de las cardiopatias congénitas

Fause Attie*

Resumen

En esta revision se definen los pasos adecuados
para el diagnéstico anatémico de las cardiopatias
congénitas. Se enfatiza la necesidad de utilizar la
conexion entre los distintos segmentos como me-
dida adecuada para atender el diagndstico ana-
témico de las cardiopatias congénitas. Estos seg-
mentos son los atrios, los ventriculos y las gran-
des arterias, siendo que las lesiones ocupan una
segunda etapa en el analisis secuencial de las
cardiopatias congénitas, sin dejar de ser impor-
tante su conocimiento.

Summary

ANATOMIC DIAGNOSIS OF CONGENITAL HEART
DISEASE

In this review, the adequate steps for the ana-
tomical diagnosis of congenital heart diseases
are defined. We emphasize the need to use the
connections among the diverse segments as an
adequate measure to take care of the anatomi-
cal diagnosis of congenital heart diseases. These
segments are the atria, the ventricles, and the
large arteries. Lesions occupy the second stage
in the sequential analysis of congenital heart dis-
eases, not withstanding their knowledge remains
essential.

Palabras clave: Cardiopatia congénita. Anatomia de las cardiopatias congénitas. Conexién cardiaca.
Key words: Congenital heart disease. Anatomy of congenital heart diseases. Cardiac connections.

aconductamas adecuada parael diagnds-

tico anatdmico de las cardiopatias congé-

nitas es aquéllaen laquedividimosel co-
razon en tres segmentos anatdmicos que son los
atrios, los ventriculosy las grandes arterias. Es-
tos tres segmentos estan conectados uno al otro
de una manera secuencial, independientemente
delarelacion espacial que guardan entre si. Los
segmentos venosos, conectados a los atrios, de-
ben ser considerados como adicionales. Proba-
blemente, como definicidn de términos, debe-
mos decir que conexion significala continuidad
anatomicaentrelos segmentosdel corazdn, mien-
tras querelacion serefiere alaposicion espacia
que guardan entre si dos segmentos.*? Son cinco
los pasos por seguir en el diagndstico anatdbmico
delascardiopatias congénitas. En €l primer paso
definimos el situs atrial; posteriormente se debe
analizar la unién atrioventricular; a seguir, las
caracteristicas de la conexion entre los ventricu-

losy las grandes arterias; posteriormente carac-
terizamos los defectos asociados, y finalmente
algunas particularidades adicionales.'®

Situs atrial

El situs atrial. En condiciones normales existen
dos atrios bien diferenciados anatomicamente y
son asimétricos en su morfologia. El atrio dere-
cho tiene como rasgos anatémicos fundamenta-
les la morfologia de su orgjuela. Esta estructura
tiene base ancha'y forma triangular, esté incor-
porada a la cavidad atrial y muestra en su inte-
rior lacrestaterminalisy los muscul os pectineos.
Por otra parte, €l atrio izquierdo, que también se
caracterizacomo tal por laformade su orejuela,
muestra esta estructura con una configuracion
elongada, de base angosta, no incorporada a la
cavidad atrial (Fig. 1). El atrio derecho recibe
las venas cavas superior e inferior, y el izquier-
do, las venas pulmonares. Existen cuatro tipos
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de situs atrial: situs solitus, inversus, el dex-
troisomerismo y el levoisomerismo. En los ca-
sosdesitussolitusatrial el atrio derecho esante-
riory derecho, y el izquierdo, posterior eizquier-
do. Enlos casos de situs inver sus observamosla
imagen en espejo del situs solitus. Tanto en el
dextroisomerismo como en e levoisomerismo,
las cavidades atriales tienen orejuelas morfol 6-
gicamente similares. En |los dextroisomerismos
existen dos atrios con caracteristicas anatdmicas
de atrio derecho y en los levoisomerismos am-
bos atrios tienen |os rasgos anatdmicos de atrio
izquierdo. Por su importancia, |os isomerismos
atriales serén tratados en otro capitulo.

El diagnéstico del situsatrial tuvo en las Gltimas
décadas aportes muy significativos. Antes, era
determinado por la morfologia de la onda P del
electrocardiogramayy por la posicion del |6bulo
mayor del higado. Cuando laonda P erapositiva
en DI y negativaen a VR se deciaque setrataba
de situs solitus, mientras que en los casos de si-
tusinversus el diagnostico se haciapor laondaP
negativaen DI y positivaenaVR. Por otraparte,
cuando el 16bulo mayor del higado estaba a la
derecha se hacia el diagnéstico de situs solitus,
mientras que cuando se situaba a la izquierda,
desitusinversus. Estareglaadecuadaparalama-
yor parte de los casos con cardiopatias sencillas,
tiene muchas excepciones en las cardiopatias
complejas. La revision de la literatura muestra
gue en mas del 50% de | os casos con malforma-
cionescompl g as, existe discrepanciaentreel si-
tus visceral y atrial.®>* En tal circunstancia, se
busco unarelacion més constante entre situsvis-
ceral y atrial. Salvo raras excepciones, existe una
relacion muy constante entre la anatomia bron-
quial y la atrial.>® Por ello, una placa penetrada
de térax o bien una tomografia bronquial es de
extremautilidad en €l diagnéstico del situsatrial.
En los casos de situs solitus, el bronquio situado
aladerechamuestralas caracteristicas anatomi-
cas de derecho, presentando una bifurcacién
proximal, mientras que €l izquierdo tiene una
bifurcacién distal. En los casos de dextroisome-
rismo encontramos dos bronquios con caracte-
risticas similares de derechos, mientras que en
€l levoi somerismo existen dos bronquios con ca-
racteristicas similares de izquierdos. En los ca-
sosde situs solitus, larelacion entre laextension
del bronquioizquierdoy el derecho oscilaentre
1.5y 2.0; dicho de otra forma, el bronquio iz-
quierdo esunavez y mediao dos veces més lar-
go que €l derecho. Si acaso existen dudas en
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cuanto al tipo de situsatrial, podremos aclararlas
por medio de laecocardiografiao en Ultimo caso,
del angiocardiograma en los atrios. La ecocar-
diografia bidimensional muestra en los casos de
situs solitus lavena cavainferior aladerechade
la aorta; estarelacion seinvierte en los casos de
situs inversus atrial. En el isomerismo derecho,
laaortay lavenacavainferior estan en el mismo
lado de la columna, con la aorta posterior a la
vena cava inferior, siendo que en el levoisome-
rismo observamos interrupcion de la vena cava
inferior y €l retorno venoso sistémico llega a
corazon por medio de las venas acigos, situadas
de un mismo lado de la columna dorsal conjun-
tamente con |a aorta en posicion posterior.” Por
el mismo procedimiento podemos identificar la
morfologia de las orejuelas y diagnosticar € si-
tusatrial utilizando aproximaciones paraesterna-
lesy subcostales.

Conexion atrioventricular

La conexion atrioventricular es biventricular
cuando cada atrio se conecta a un ventriculo,
mientras que es univentricular cuando los atrios
se conectan aun ventriculo. Antes de analizar la
union atrioventricular, nos parece de importan-
cia definir las caracteristicas anatdmicas de los
ventriculos. Estas camaras se reconocen por los
rasgos anatomicos del septumtrabecular. El ven-
triculo derecho (Fig. 2) tiene un septum trabecu-
lar con bandas musculares muy gruesas y ade-
mas presenta una estructura, la banda modera-
dora, que seinsertaen el septuminterventricular
y en lapared libre del ventriculo derecho; mien-
tras, el ventriculo izquierdo se caracterizapor un
septum trabecular con bandas musculares muy
delgadasy ademés es liso en su porcion superior
(Fig. 3). El primero tiene un grupo de musculos
papilares que se insertan en la pared libre, y el
segundo, dos grupos de muscul os papilares que
también se insertan en la pared libre ventricular.
En la conexion atrioventricular debemos analizar
€l tipo y e modo de unién entre los atrios y los
ventriculos. El tipo de conexién atrioventricular
se refiere alaanatomia de la union atrioventricu-
lar. Existen cinco tipos de conexion atrioventricu-
lar. En la conexidn atrioventricular concordante,
€l atrio derecho se conectaal ventriculo derechoy
el atrio izquierdo se conectaal ventriculo izquier-
do; en la conexiodn atrioventricular discordante el
atrio derecho se conectaal ventriculo izquierdoy
el atrioizquierdo, a ventriculo derecho, indepen-
dientemente de la posicién espacia que guardan
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Fig. 1. Alaizquierda, aspecto exterior de la orejuela derechay del ventriculo
derecho (VD). Se observa una estructura de base ancha incorporada a la
cavidad atrial. A la derecha, vista exterior de la orejuela izquierda y del
ventriculo izquierdo (VI). A diferencia de la orejuela derecha ésta no esta
incorporada a la cavidad atrial.

Fig. 2. Aspecto interior del ventriculo derecho (VD).
Se observa septum interventricular con trabéculas muy
gruesas, que caracteriza la anatomia de esta camara.
Los circulos sefialan los sitios habituales de la comu-
nicacion interventricular vistas del lado derecho.
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Fig. 3. Aspecto interior del ventriculo izquierdo (VI). El
septum interventricular es liso en casi toda su exten-
sion. Los circulos sefialan los sitios habituales de la
comunicacion interventricular vistas desde el lado iz-
quierdo.

estos segmentos entre si. De este modo, podemos
tener una conexion atrioventricular concordante
con € atrio derecho ala derechay € ventriculo
derecho a laizquierda, y un atrio izquierdo a la
izquierda con un ventriculo izquierdo a la dere-
cha. Esta forma de relacién espacial se conoce
COMO Criss-Cross 0 conexiones atrioventriculares
cruzadas.® Para el diagnostico de conexion atrio-
ventricular concordante o discordante es necesa
rio situs atria lateralizado. Decimos que la co-
nexion atrioventricular es ambigua cuando €l si-
tus atrial es isomérico derecho o izquierdo y los
atrios se conectan cada uno con un ventriculo.
Existe doble entrada a un ventriculo cuando la
mayor parte del didmetro de los orificios atrio-
ventriculares o més del 75% de unavalvulaatrio-
ventricular comun se conecta con uno de losven-
triculos. Finalmente se conoce como ausenciade
una conexion atrioventricular a aguel tipo de co-
nexion en e que falta una de las vélvulas atrio-
ventriculares. Para el caso de la vavulatricispi-
de, serialaatresiatricuspidea, y parad caso dela
mitral, atresia mitral. En el caso de la atresia tri-

Vol. 74 Supl. 1/Enero-Marzo 2004:S13-S17



Fig. 4. Aspecto interior del ventriculo izquierdo en el
que observamos la comunicacién interventricular
perimembranosa circunscrita por tejido fibroso.

cuspides, €l atrio derecho no se conectaalamasa
ventricular. Esté separado del corazon por el sur-
co atrioventricular y descansa en su mayor exten-
sién sobrelamasaventricular izquierda. Enreali-
dad, €l atrio derecho se comunica con €l izquier-
do por medio de un defecto septal interatrial y
potencialmente a la masa ventricular por medio
del componenteatrioventricular del tabique mem-
branoso.

El modo de conexion atrioventricular se refiere
alaformade conexion delos atrios con los ven-
triculos. Esto ocurre por medio de dos vélvulas
atrioventriculares permeables, por una vavula
perforaday otraimperforada, por valvulas atrio-
ventriculares “a caballo” sobre el septum inter-
ventricular, o bien por unavalvulaatrioventricu-
lar comin.?® Para el caso de una vavulaimper-
forada es importante enfatizar que éstos son los
verdaderos casos de atresia valvular, a diferen-
ciade aguéllos con ausenciade unavévulaatrio-
ventricular y que son llamados clésicamente atre-
sia tricuspide o atresia mitral. En relaciéon con

las valvulas atrioventriculares “a caballo”, éstas
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Fig. 5. Vista interior del ventriculo derecho en un por-
tador de tetralogia de Fallot. Se observa la amplia co-
municacion interventricular y a su derecha limitando
el septum infundibular desplazado a su derecha e iz-
quierda (1) portando la estenosis pulmonar.

son asi consideradas cuando menos del 50% del
diametro del orificio valvular esta “a caballo”
sobre el septuminterventricular; de ser mayor el
grado de cabalgamiento, se consideralavévula
conectada a otro ventriculo. Se denomina co-
nexion atrioventricular comdn a aquellos casos
en los que una sola vévula atrioventricular co-
necta cada atrio con un ventriculo, en més del
25% de su diametro. Si por cualquier circuns-
tancialavalvulacomiin conecta un determinado
atrio con una camara ventricular en menos del
25% de su didmetro, se considera€l atrio corres-
pondiente como conectado alaotracamaraven-
tricular.?

Conexion ventriculo-arterial

En forma similar a lo descrito previamente, la
conexion ventriculo-arterial debe ser analizada
estrictamente en funcion de sus caracteristicas
anatomicas. Estaconductaevitaraconfusionesde
términos en algunas malformaciones complegjas
con distorsiones significativas a nivel de las ar-
terias, y que por no ser analizadas en funcién de
su anatomia han motivado nomenclaturas distin-
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tas para una misma malformacién, como por
ejemplo “latransposicion clinica’, “lamalposi-
cion de las grandes arterias’, “lainversion ven-
tricular aislada’, “latransposicion con aorta pos-
terior”, entre otras.2°

Existen cuatro tipos de conexion ventricul o-ar-
terial. Se dice que la conexion ventricul o-arte-
rial es concordante cuando la arteria pulmonar
se conecta a ventriculo derecho, y la aorta, a
izquierdo; en la discordante, la aorta se conecta
al ventriculo derecho, y la arteria pulmonar, al
izquierdo. Decimos que existe doble camara de
salida del ventriculo derecho o del izquierdo
cuando un orificio se conecta completamente, y
el otro en méas del 50%, con uno delos ventricu-
los, o bien cuando més de la mitad de los dos
orificios sigmoideos se conectan con una cama-
raventricular. Excepcional mente encontraremos
casos en los que ambos orificios sigmoideos es-
tan a caballo sobre €l septuminterventricular en
un 50% de su didmetro. Para definir los térmi-
nos, diriamos que en estos casos existe doble
camarade salida de los dos ventriculos. L égica
mente los ventriculos pueden estar bien forma-
dos o0 ser una camara rudimentaria. Existe Unica
viadesalidade un ventriculo cuando un solo tron-
co arterial se conecta a la masa ventricular. De
este modo, el tronco comun, la atresia pulmonar
sin conexion del tronco arterial con lamasaven-
tricular y laatresiaadrticasin conexion delaaorta
con lamasaventricular se consideran como Uni-
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caviade salida* En las conexiones ventricul o-
arteriales podemos tener dos sigmoideas perfo-
radas, una perforada, una o ambas pueden estar
acaballo sobre el septuminterventricular, o bien
existir una sola sigmoidea conectadaal corazon.
Estas caracteristicas anatomicas se refieren a
modo de conexién ventriculo-arterial.

Lesiones asociadas y
particularidades adicionales

En esta etapa del diagnéstico anatémico de las
cardiopatias congénitas, describiremos las le-
siones asociadas como disfuncionesvalvulares,
estenosis o atresiade unavévulao deunaarte-
ria, hipoplasia, interrupcion o comunicacion
(Fig. 4) en cualquier nivel del corazén. Estas
| esiones existen en forma combinada como ocu-
rreenlatetralogiade Fallot (Fig. 5). Enlas par-
ticularidades adicional es incluimos la posicion
del corazon dentro del térax, y origen y distri-
bucién de las arterias coronarias y del sistema
de conduccion.

En conclusion, podemos decir que el diagndstico
anatémico de las cardiopatias congénitas es €l
mejor procedimiento para entender estas malfor-
maciones desde su aspecto anatémico y fisiopa
toldgico. Larelacion entre los distintos segmen-
tosdel 6rgano debe ser analizada unavez conoci-
dasu anatomia; sin embargo, carece deimportan-
ciafisiopatol dgica, laque estadeterminada por la
conexion y por los defectos asociados.
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