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Hipoplasia ventricular derecha. Estudios morfométrico y

morfol gico
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Resumen

En la hipoplasia del ventriculo derecho (HVD)
la displasia de la vélvula tricuspide (VT) reper-
cute en el desarrollo del ventriculo derecho
(VD). Se documentan los resultados del estu-
dio anatomopatolégico y morfométrico de la
VT y del VD en 25 corazones con esta cardio-
patia, los cuales fueron estudiados morfolégi-
camente con el sistema secuencial segmenta-
rio; se midieron el diametro del anillo tricuspi-
deo, los grosores de las paredes ventriculares,
del septum interventricular y las distancias
atrioventricular-apex (AV-A) y apex-valvula
pulmonar (A-VP). Los valores obtenidos fue-
ron comparados con los de corazones norma-
les de edades equivalentes. Se describid la
morfologia del VD en sus porciones de entra-
da, trabecular y de salida y en especial de la
VT. Los grosores de las paredes anterior y pos-
terior del VD estuvieron incrementados entre
2y 10 veces el valor normal; el grosor del sep-
tum ventricular fue de 1 a 3 veces mayor que lo
normal; el incremento del grosor de la pared
anterior del infundibulo fue de 2 a 4 veces ma-
yor respecto a lo normal; las distancias AV-A 'y
A-VP estuvieron reducidas a la mitad de los
valores normales. La disminucién del VD estu-
vo relacionada con la gran hipertrofia de sus
paredes. La VT fue displasica, presenté ano-
malia de Ebstein (AE) en el 72%, su tamafio
pequeiio fue indicador de las dimensiones del
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Summary

M ORPHOMETRIC AND MORPHOLOGIC STUDIESIN RIGHT
VENTRICULAR HYPOPLASA

In hypoplastic right ventricle the dysplasia of the
tricuspid valve (TV) has repercussions on the
development of the right ventricle. This paper
documents the results of an anatomopathologic
and morphometric studies of the tricuspid valve
and the right ventricle in 25 hearts with this cardi-
opathy, which were morphologically analyzed
using the segmentary sequential system. The fol-
lowing measurements were made: the annulus
of the tricuspid valve, the thickness of the walls of
the right ventricle, the ventricular septum and the
distances from the atrioventricular-apex (AV-A)
and from the apex-pulmonary valve (A-PV). The
values obtained were compared with those of
normal hearts of equivalent ages; the morpho-
logic features of the tricuspid valve and the right
ventricle were described. The thickness of the
anterior and posterior walls of righ ventricle was
between 2 and 10 times greater than normal.
The tickness of the ventricular septum was 1 to 3
times greater than normal and the anterior wall
of the infundibulum from 1 to 4 times greater than
normal; the AV-A and A-PV distances were re-
duced in a half of the normal length. The great
reduction of the right ventricular cavity was found
to be related to the great hypertrophy of the right
ventricular walls. The TV was dysplastic with
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VD. Los estudios morfométricos son de ayuda
valiosa para documentar las alteraciones cuan-
titativas en las dimensiones de valvulas, pare-
des y diametros de las cavidades cardiacas
en las cardiopatias congénitas.

L Mufioz-Castellanos y cols.

Ebstein’s anomaly (72%). The size of the tricus-
pid valve was small and it was a good indicator
for the size of the right ventricle. Morphometric
studies are useful because they quantitatively
document alterations in the dimensions of valves,
walls and diameters of the cardiac chambers in
congenital heart disease.

(Arch Cardiol Mex 2007; 77: 181-193)

Palabras clave: Hipoplasia ventricular derecha. Atresia pulmonar con septum ventricular intacto. Cardiopatia
congénita. Displasia de la valvula tricispide. Anomalia de Ebstein.
Key words: Hypoplastic right ventricle. Pulmonary atresia with intact ventricular septum. Congenital heart

disease. Tricuspid valve dysplasia, Ebstein’s anomaly.

Introduccion

aHVD esuna cardiopatia congénita que
L generalmente presenta atresia de la val-

vula pulmonar; es poco frecuente yaque
sblo representadel 1 a 3% de los defectos car-
diacos congénitos.* Su prevalencia es muy va-
riable, durante los Ultimos 15 afios constituia el
vigésimo tercer defecto cardiaco congénito méas
frecuente, debido a que en los centros cardiol 6-
gicos se atienden cada afio a un nimero relati-
vamente pequefio de enfermos con esta cardio-
patia.? En laHVD las porciones de entrada, tra-
becular y de salida son pequefias y mal
desarrolladas; 13 la porcion de entrada ubicada
en launién atrioventricular es asiento de atera
ciones displésicas que producen una variada pa-
tologiaen laVvT.4
Desde las primeras descripciones de Hunter y
Peacock® en el afio de 1871y las de Abbott® en
1936, se enfatizaron los rasgos patolégicos de
laVTy sesefidaronlascaracteristicasdelaHVD.
Keithy cols.” en 1958 hicieron un andlisis clini-
co de esta cardiopatia a partir de unarevision de
24 casos. Por otro lado, Greenwold y cols® en
1956 propusieron una clasificacién basada en
el desarrollo de la cavidad ventricular, sefiala-
ron la existencia de un segundo tipo de VD cuya
cavidad puede ser normal o incluso dilatada;
esto modificd en cierta manera los conceptos
anatémicos y el pronostico de esta cardiopatia
congénita. Davignon y cols® en 1960 conside-
raron a esta entidad como un subgrupo de mal-
formacionesdelaVT; Goor y Lilleheil® en 1975
desarrollaron el concepto morfologico de la
constitucion tripartita de los ventriculos y sefia
laron que €l VD en esta cardiopatia posee sus
tres componentes constitutivos en miniatura (en-
trada, trabecular y salida) y debido aquelaVT
deriva de la porcion de entrada ésta queda afec-

tada. Miller y cols!! en 1975 sefialaron que en €l
espectro de hipoplasia las porciones trabecular
y de entrada del VD son las més probleméticas,
lo cual repercute en el tamafio y la estructura de
laVT, siendo ésta un indicador Gtil para juzgar
el grado de desarrollo del VD. Zuberbuhler,
Anderson’? y Freedom'2 corroboraron lo ante-
rior y establecieron unacorrelacién positivaentre
el tamafio del anillo tricuspideo y las dimensio-
nesdel VD. Bull y cols™* en 1982 sugirieron que
la cavidad hipoplésica de VD se puede correla-
cionar con la hipertrofiamasivade lapared ven-
tricular, lacual puede obliterar las porcionestra-
becular y/o infundibular y condicionar un desa-
rrollo diferentedelaVT. Estosautores describen
trestipos de VD en esta cardiopatia: | con hipo-
plasia generalizada de | as tres porciones ventri-
culares; Il con porcién trabecular obliterada y
I11 con las porciones trabecular e infundibular
obliteradas.

Para tener unamejor informacion con relacion a
la anatomia quirargica de esta cardiopatia es
necesario un estudio global de lamisma, yaque
el avance en las técnicas quirdrgicas requiere
conocimientos morfoldgicos detallados de las
estructuras alteradas. El propésito de nuestro
estudio es documentar la existencia de un es-
pectro de grados de alteraciones en lamasa ven-
tricular y enlaVT en veinticinco corazones con
HVD. El presente estudio morfométrico ofrece
al cirujano unavision global de lamismaque es
Gtil para discutir las opciones quirdrgicas ade-
cuadas que permitan obtener resultados 6ptimos
al restablecer la comunicacion entreel VD y la
arteria pulmonar.

Material y métodos
Se estudiaron 25 especimenes anatémicos porta-
dores de esta malformacion, pertenecientes a la
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Hipoplasia ventricular derecha

coleccién de corazones con cardiopatia congéni-
ta del Departamento de Embriologiadel Instituto
Nacional de Cardiologia «lgnacio Chavez». Cada
corazén fue analizado morfol 6gicamente siguien-
do los pasos del sistema secuencial segmenta-
ri0;1 se considerd la estructura tripartita del ven-
triculo paraabordar independientemente cadauna
de las porciones. entrada, trabecular y salida. El
andlisis se centré en la porcion de entrada que
alberga ala VT; se midieron circunferencia del
anillo valvular, grosores de las paredes del VD
anterior y posterior del septum ventricular, asi
como el grosor delapared anterior del infundibu-
lo. Se determinaron lasdistanciasAV-A y A-VP,
los va ores obtenidos se compararon con los co-
rrespondientes determinados en corazones nor-
males de edades equivalentes. 1618 Se cuantifico
el nimero de valvas, patrén de insercion de cuer-
das tendinosas y €l grado de desarrollo de los
muscul os papilares; losgradosde displasiay ado-
samiento valvares se determinaron segin los cri-
terios de Becker y cols.1®

En € andlisis estadistico los datos descriptivos
fueron presentados como medias y desviacion
estandar (DS). Lasdiferenciasfueron considera-
das significativas cuando la P < 0.01.

Fig. 1A. Vista interior de las camaras derechas
de un corazén con hipoplasia ventricular dere-
cha, atresia pulmonar y septum ventricular in-
tegro. Obsérvese el adosamiento (asteriscos)
de las valvas septal (S) y posterior (P). La linea
discontinua representa la posicién del anillo
anatémico de la VT. Abreviaturas: AD = Atrio
derecho, VD = Ventriculo derecho.
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Resultados

De los veinticinco corazones estudiados, die-
ciocho presentaron adosamiento de la VT ala
pared ventricular (72%) constituyendo la ano-
maliade Ebstein (AE), dos de ellos tuvieron en-
grosamientos fibromixoides en los bordes de las
valvas no adosadas (Figs. 1Ay 1B); cinco espe-
cimenes sin AE (20%) presentaron engrosamien-
tosfibromixoides(displasiagrado 1), acortamien-
to y engrosamiento de cuerdas tendinosas (dis-
plasia grado Il) (Fig. 2A), dos corazones (8%)
tuvieron ausenciadelaVT enloscuaesé orifi-
cio atrioventricular permeable sblo estuvo res-
guardado por €l anillo fibroso con ausencia de
valvas, cuerdas tendinosas y musculos papila-
res, la pared libre del VD careci6é de miocardio
que fue reemplazado por tejido fibroso (displa-
siagrado |11) (Figs. 2By 2C).

El patron de adosamiento valvar a la pared del
VD fue € siguiente: en seis las valvas septa y
posterior estuvieron involucradas, en ocho Uni-
camente la septal y sélo en cuatro lastresvalvas
seencontraron adheridas adichapared (Fig. 3A).
Todos tuvieron grado |l de adosamiento valvar
(Figs. 1Ay 1B). Enlo que respectaalas cuerdas
tendinosas, en dieciséis corazones se considera-
ron pequefias pero proporcionales a tamafio de
la VT; las cuerdas tendinosas y los misculos
papilares estuvieron ausentes en nueve especi-
menes,; siete de ellos con AE en los que lainser-
cion de las valvas se hizo directamente a la pa-
red ventricular, los dos restantes correspondie-

Fig. 1B. Vistainterior del VD tripartita de un corazén con hipoplasia
ventricular derecha, atresia pulmonar y septum ventricular inte-
gro. Obsérvese la mayor dimension de la camara ventricular, el
adosamiento de la valva septal (asterisco), y su estructura
fibromixoide (dos flechas), la insercién de la valva anterior di-
rectamente al masculo papilar anterior (una flecha).
Abreviaturas: E = Entrada, T = Trabecular, IP = Infundibulo
pulmonar. Las demas abreviaturas iguales a las anteriores.
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ronaausenciadelaVT (Figs. 1A, 1B, 2By 3A).
De los dieciséis corazones que tuvieron muscu-
los papilares, catorce fueron hipoplasicos y dos
se fusionaron originando una VT en paracaidas
(Fig. 3B).

Fig. 2A. Vista interior del VD hipoplasico con atresia pulmonar y septum
ventricular integro. Obsérvese la displasia de la VT a nivel septal (arterioso),
la hipertrofia de las paredes ventriculares y la disminucion de la distancia
apex-infundibulo. Las abreviaturas iguales a las anteriores.

Fig. 2B. Vista interior de las caAmaras derechas de un
corazon con hipoplasia ventricular derecha, atresia
pulmonar, septum ventricular integro y ausencia de
VT. Obsérvese la estructura trabecular anormal del
tabique ventricular y la apariencia papiracea de la
pared libre del VD (*). La linea discontinua representa
la ubicacion del anillo fibroso de la VT. Abreviaturas:
FO = Foramen oval. Las demas abreviaturas iguales
a las anteriores.

L Mufioz-Castellanos y cols.

Fig. 2C. Corte histolégico a nivel de la union
atrioventricular del corazén con ausencia de la val-
vula trictspide teflido con hematoxilina-eosina que
muestra el anillo fibroso de la valvula (flecha). Las
abreviaturas iguales a las anteriores. (15X)

En veintitrés corazones el anillo de la VT fue
estendtico (Figs. 3Cy 4A) y en dos estuvo dilatar
do (Fig. 2B). Entodoslos corazones el tamafio de
esta vadvula fue proporciona a las dimensiones
del VD. Los perimetros del anillo valvular estu-
vieron reducidos de 6 a 10 veces en relacion con
los valores normales obtenidos de corazones de
edades equivaentes (Tabla I) (Gréfica 1).

En todos los corazones el VD tuvo constitu-
cion tripartita; en los dieciocho corazones con
AE, siete tuvieron las tres porciones camerales
(entrada, trabecular y salida) (Fig. 1B), cuatro
corazones solo presentaron la camara ventricu-
lar anivel delaporcion de entrada (Fig. 5A) y
seis tuvieron cdmara ventricular sélo con las
porciones de entrada y de salida. De los siete
especimenes sin AE, dos presentaron las tres
porciones ventriculares (Fig. 4B), tres corazo-
nes tuvieron porciones de entrada y trabecular
y en los dos restantes Unicamente la porcién de
entrada. Los dos corazones con ausencia de la
VT presentaron las 3 porciones, siendo la sali-
dalamas pequefia, (Fig. 2B). Cinco de los die-
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ciocho corazones con AE mostraron dilatacion
moderadadel VD (Figs. 1Ay 1B); entrece cora
zonescon AEy encincosin ella, lacavidad del
VD fue pequefia(Fig. 5A). Veintitrés corazones
presentaron hipertrofia de las paredes del VD;

Fig. 3A. Vista interior de las camaras derechas de un corazon con hipoplasia
ventricular derecha, atresia pulmonar y septum ventricular integro. Obsér-
vese el anillo tricuspideo estrecho (linea discontinua), el adosamiento de
las valvas septal y posterior (flecha con doble cabeza) y la gran hipertrofia
de la pared libre del VD. Las abreviaturas iguales a las anteriores.

Fig. 3B. Vista interior apical del VD hipoplasico de un
corazén con atresia pulmonar y septum ventricular
integro. Obsérvese la insercion en paracaidas de la
VT y la presencia de un sinusoide miocardico (aste-
risco). Abreviaturas: MP = Musculo papilar. Las de-
mas abreviaturas iguales a las anteriores.
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el grosor de la pared libre anterior en veintitrés
corazonesrebaso 11 vecesel valor normal (Fig.
4B). En veinticuatro corazones la medicion del
grosor de la pared libre posterior, también ex-
cedié de 2 a10 veces el valor normal (Fig. 2A)
(Tabla Il) (Gréfica 2). En veinticuatro corazo-
nes el grosor del septum ventricular se encon-
tré incrementado de 1 a 3 veces con relacion a
valor normal (Tabla Il), (Gréfica 3). El tronco
delaarteriapulmonar fue de calibreligeramente
disminuido en quince (Fig. 5B), pequefio en
ocho y en los corazones con ausenciade laVT
fue hipoplésico.

En diecinueve especimenes el infundibulo del
VD fue estrecho con paredes hipertréficasy en
seisestuvo atrésico (Figs. 1B, 2By 4B) (Tablall,
Gréfica 3). Todos tuvieron atresia de la valvula
pulmonar ya sea con los tres rafes de fusion de
las sigmoideas o sin ellos con vavula abomba-
daen formade domo (Fig. 5B).

En veintitrés corazones existio acortamiento de
ladistanciaAV-A'Y A-VP(Figs. 2A, 2By 4B),y
en los dos corazones con ausencia de VT los

Fig. 3C. Vista interior de las camaras derechas de un
corazén con hipoplasia ventricular derecha, atresia
pulmonar y septum ventricular integro. Obsérvese la
posicién del anillo anatémico de la VT (linea discontinua),
la severa displasia de la VT (flecha) y un sinusoide
miocérdico abierto (asterisco). Abreviaturas: VCS = Vena
cava superior. CIA = Comunicacion interatrial. Las de-
mas abreviaturas iguales a las anteriores.
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Tabla I. Atresia pulmonar con septum interventricular intacto medicién del anillo tricuspideo (mm).

Edad No. Diametro anillo tricuspideo Normal p<
1 mes 1 21 39
2 26 39
3 9 39
4 57* 39
5 5 39
6 5 39
7 6 39
X + DE 12+ 8.4 39 0.0001
2 meses 8 3 35
9 9 37
10 3 37
11 7 37
12 15 37
13 6 39
14 12 39
15 5 39
X + DE 75+ 4.0 375+ 14 0.042
3 meses 16 10 47
17 30 47
X + DE 20 £ 10 47 0.22
4 meses 18 8 48
19 30 48
X + DE 19+ 11 48 0.23
7 meses 20 6 50
9 meses 21 9 50
1 afo 22 8 53
4 afos 23 7 80
6 afios 24 11 70
9 afios 25 8 89

Fig. 4A. Vista interior del atrio derecho de un cora-
zon con ventriculo derecho hipoplésico, atresia
pulmonar y septum ventricular integro. Obsérvese
en el piso del atrio la estrechez del orificio
tricuspideo (flecha). El estilete muestra la comuni-
cacion interauricular a nivel del orificio oval.

Fig. 4B. Vista interior del VD tripartita de un corazén con hipoplasia ventricular
derecha, atresia pulmonar y septum ventricular integro. Obsérvese la pre-
sencia de dos grupos de musculos papilares anterior y posterior y la au-
sencia del musculo papilar del cono. Los asteriscos indican las aberturas
de los sinusoides. Las abreviaturas iguales a las anteriores.
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Fig. 5A. Vista interior y posterior de las camaras
derechas de un corazén con hipoplasia ventricular
derecha, atresia pulmonar y septum ventricular inte-
gro, que muestra el adosamiento de la valva septal
de la VT ocupando toda la porcién de entrada (aste-
risco). Obsérvese la valva anterior libre. Las abrevia-
turas iguales a las anteriores.

valores fueron discretamente mayores que los
normales (Fig. 2B) (Tabla Ill, Gréficas 4 y 5).
Cinco delosdieciocho especimenes con AE pre-
sentaron una bolsa aneurismatica en la porcion
de entrada (Fig. 5A). Los dieciocho corazones
con VD peguefio (72%) tuvieron sinusoides in-

. Normal

90

|:| An. Tric.

Diametro promedio (mm)

Grafica 1. Representacion grafica del diametro promedio del anillo tricuspideo
en los especimenes con atresia pulmonar con septo integro y los controles.
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Fig. 5B. Vista frontal de un corazén con hipoplasia
ventricular derecha, atresia pulmonar y septum
ventricular integro. Obsérvese la aorta (Ao) y la arteria
pulmonar (AP) abiertas, la atresia de la valvula pulmonar
(AVP) y el conducto arterioso (CA). Los asteriscos indi-
can los rafes de la fusion de las sigmoideas. Las demas
abreviaturas iguales a las anteriores.

tramiocardicos que comunicaron la cavidad del
VD conlasarteriascoronarias (Figs. 3By 4B); en
uno de ellos |a arteria coronaria derecha dilata-
da y tortuosa establecié una fistula abierta a
VD (Fig.5C).

En todas las piezas anatémicas se encontro per-
sistenciadel conducto arterioso y comunicacion
interauricular de tipo malformacion del orificio
oval, en cuatro de ellos de la variedad fenestra-
da; en dos corazones existio persistencia de la
valva derecha del seno venoso y en dos red de
Chiari. En veintitrés corazones|a superficie sep-
tal ventricular izquierda fue convexa (Fig. 5 D).

Discusion

L a denominacion de atresia pulmonar con sep-
tum ventricular integro es reduccionista, ya
gue hace referencia solo a estatus de la val-
vulay del tabique ventricular y no dice nada
acerca de la patologia del ventriculo derecho.
Por ello preferimos emplear el término de hi-
poplasia que si da cuenta de las alteraciones
presentes en las tres porciones del ventriculo
derecho: entrada, trabecular y salida. Esta car-
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Fig. 5C. Vista externa posterior de un corazén con
hipoplasia ventricular derecha, atresia pulmonar y septum
ventricular integro. Obsérvese la arteria coronaria dere-
cha (ACD) dilatada y tortuosa (flecha) que desemboca al
VD a nivel apical. Abreviatura: VI = Ventriculo izquierdo.
Las demés abreviaturas iguales a las anteriores.

diopatia congénita constituye un sindrome,
gue se manifiesta en forma de un amplio es-
pectro de grados de severidad patol 6gica. Ge-
neralmente cursa con atresiade laVPy en un
menor nimero de casos con estenosis de esta
valvula; en este trabajo se considera sblo €l

. Normal
[ PL post. vD
1 2 3 4 7 9 1 4 6 9
Meses Afios
Edad

Grafica 2. Representacion grafica del grosor promedio de la pared lateral
posterior del VD en los especimenes estudiados y en los controles.

L Mufioz-Castellanos y cols.
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Fig. 5D. Vista interna de la camara ventricular iz-
quierda (VI) de un corazén con hipoplasia ventricular
derecha, atresia pulmonar y septum ventricular inte-
gro. Obsérvese la convexidad del plano de la super-
ficie septal izquierda (flechas) producida por la gran
hipertrofia septal del VD.

primer subgrupo. Parallamar hipoplasico aun
ventriculo, éste debe tener constitucion tri-
partita, por lo cual se excluyen los ventricu-
los derechos a los que les falta su porcion de
entrada como ocurre en la ausencia de co-
nexion atrioventricular y en la doble entrada
en ventriculo izquierdo, ya que son ventricu-
los incompletos y rudimentarios.

En esta cardiopatia, €l VD muestra estigmas
de hipoplasia y displasia que se manifiestan
en el subdesarrollo de las tres porciones: en-
trada, trabecular y salida, por 1o que es de es-
perar que lamorfologiadelaV T esté alterada.
En este estudio el tamafio del anillo tricuspi-
deo estuvo en relacion con las dimensiones
del VD; a comparar su perimetro con el anillo
homadlogo de corazones normales de edades
equivalentes resulté pequefio, inclusive en
aquéllos con mayor tamafio debido a la insu-
ficiencia tricuspidea producida por la AE. En
€l espécimen numero cuatro la dimension del
anillo tricuspideo sobrepaso a valor normal
del corazon equivalente debido a la ausencia
de la VT que produjo gran insuficiencia (Ta-
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Grosor promedio (mm)

Gréfica 3. Representacion grafica del grosor promedio de la pared lateral
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anterior del VD en los especimenes estudiados y en los controles.
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blal). En pocos corazonescon AE delaVT se
incrementé el tamafio del VD lo cual es con-
trarioalo que segeneralizaen laliteratura. La
estenosis tricuspidea se caracterizé morfol 6-
gicamente no solo por la estrechez del anillo,
sino también por las alteraciones valvulares y
del aparato tensor; lafusion de las valvas pos-
terior y septal o posterior y anteroexterna ori-
gin6é una valvula bicuspide y la fusion de
muscul os papilares condiciond la formacién
de una vélvula en paracaidas.

LasalteracionesdelaVT encontradas en nues-
tro estudio reflejan la existencia de un espec-
tro de grados de displasia que se manifiestan
enformaaisladaenlosgrados| y Il (engrosa-
miento de valvas, valvas hipodesarrolladas,
cuerdas tendinosas cortas e irregulares), como

Tabla Il. Atresia pulmonar con septum interventricular intacto, medicién de grosores del ventriculo derecho (mm).

Edad No. PL ant. Normal PL post. Normal
1 mes 1 Qco — Qco 2.5
2 8 1.7 7 2.5
3 7 1.2 7 2.3
4 4 1.7 3 2.5
5 10 1.2 5 2.3
6 12 1.2 12 2.3
7 8 1.1 10 2.2
X + DE 8.2+25 1.3+0.25 7.3+3.0 +0.1
p <0.002 p<0.01
2 meses 8 12 1.2 5 2.3
9 16 1.1 18 2.2
10 8 1.1 5 2.2
11 6 1.2 7 2.3
12 17 1.1 7 2.2
13 8 1.1 7 2.2
14 8 1.1 7 2.2
15 10 1.2 9 2.3
X + DE 10.6 £ 3.8 1.14 £ 0.05 8.1+39 0.05
p < 0.0002 p < 0.005
3 meses 16 8 1.0 7 2.1
17 11 1.0 9 2.5
X + DE 95+ 15 1.0 8+1.0 +0.2
p<0.11 p<0.08
4 meses 18 8 1.1 9 2.5
19 11 1.0 9 2.5
X + DE 95+15 1.05 £+ 0.05 9 2.5
p<0.11
7 meses 20 11 1.4 8 2.5
9 meses 21 19 1.4 20 2.5
1 afo 22 Qco. 1.4 12 2.7
4 afios 23 11 2.0 10 4.2
6 afios 24 4 1.2 6 2.2
9 afios 25 7 1.5 9 2.5
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ocurrié en dos de nuestros especimenes. El otro
extremo del gradiente se caracteriz6 por el
grado Ill de displasia en aquellos corazones
en que hubo adosamiento valvar a la pared
ventricular derecha de extension variable, 10
que constituyo el rasgo patognomonico de la
AE; finalmente, otra manifestacion de grado
Il de displasia se expres6 como ausencia de
la VT, en la que Unicamente estuvo presente
el anillo fibroso de lavalvula. No se encontré
ningdn rasgo de normalidad en la VT, Lev,%
Zuberbuhler y Anderson,’? Bull1®y Freedom*
la caracterizan de tamafio pequefio y de mor-
fologia displéasica.

Lo informado en estudios previos difiere res-
pecto a nuestros hallazgos sobre el alto por-
centaje de AE (72%) en laHVD, en compara-

Tabla Ill. Atresia pulmonar con septum interventricular intacto. Medicién de la distancia A-V-apex y apex-sigmoideas pulmonares (mm).

Edad No. Unién A-V/apex Normal Apex-sig. P Normal

1 mes 1 25 27.5 26 33.3

2 11 27.5 11 33.3

3 11 27.5 20 33.3

4 11 27.5 12 33.3

5 15 27.5 11 33.3

6 4 27.5 12 33.3

7 11 27.5 19 33.3

x £+ DE 126 £5.9 27.5 158+ 54 33.3
p < 0.0008 p<0.29

2 meses 8 6 27.5 7 33.3

9 16 27.5 25 33.3

10 10 27.5 16 33.3

11 15 27.5 20 33.3

12 31 27.5 27 33.3

13 9 27.5 15 33.3

14 30 27.5 36 33.3

15 12 27.5 18 33.3

x £+ DE 16.1 + 8.8 27.5 20.5+ 8.2 33.3
p<0.01 p<0.30

3 meses 16 20 27.5 28 33.3

17 14 27.5 12 33.3

x + DE 17+ 3 27.5 20+ 8 33.3
p<0.17 p<0.34

4 meses 18 13 27.5 22 33.3

19 7 27.5 11 33.3

x £+ DE 10+3 27.5 165+55 33.3
p<0.10 p<0.20

7 meses 20 20 27.5 20 33.3

9 meses 21 13 27.5 15 33.3

1 afio 22 20 32.0 21 39.2

4 afios 23 12 47.5 24 51.0

6 afios 24 19 47.5 24 55.0

9 afios 25 15 59.7 18 67.3
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Hipoplasia ventricular derecha

cion con el 40% informado por Lev® y por
Zuberbuhler y Anderson,*? quienes reportaron
un 27%. La mayor frecuencia de adosamiento
ocurrio en las valvas septal y posterior y en
menor proporcion en la anteroexterna, 1o cual
fue similar alo referido por estos autores. La
ausenciadelaVT esmésrara, en laliteratura
se han publicado alrededor de 20 casos y re-
presenta el grado de maximadisplasia. 22! La
hipoplasiay ausencia de los muascul os papila-
res demuestra la franca afectacion del aparato
tensor de la valvula, o que junto con la alte-
racion de lasvalvasy cuerdas tendinosas com-
pletan el cuadro morfoldgico de displasia val-
vular de grado Il1.

Existe un espectro en relacién al tamario de la
cavidad del VD que esta regulado por dos pa-
rdmetros, la hipertrofia parietal y las altera-
ciones de la VT. La atresia muscular del in-
fundibulo se correlaciona fuertemente con la
presencia de un VD diminuto, mientras que la
estenosis del mismo se correlaciona con tama-
flos mayores del VD de por si pequefio. Tam-
bién existe una desproporcion entre la gran
hipertrofia y el tamafio pequefio del VD. En
pocos casos no existe una obstruccion sub-
valvular y solo esta la valvula imperforada.
En verdad la hipoplasia del VD esta relacio-
nadacon la hipertrofiamasivadelapared ven-
tricular.’® Las trabéculas son mas pequefias
gue lo normal y puede estar presente la fibro-
elastosis endocardica en la cuarta parte de los
casos. El grado de obliteracion de la cavidad
ventricular derecha por hipertrofia parietal de
sus trabéculas ahora se utiliza en la clasifica-

80
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Grafica 5. Representacion grafica de la distancia promedio del A-VP en
los especimenes estudiados y en los controles.
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cién de los pacientes para el tratamiento qui-
rargico. La hipertrofia muscular oblitera pri-
mero el componente apical y luego al infun-
dibulo, dejando solamente la entrada como
cavidad efectiva.??

Se harelacionado el tamafio del VD con la su-
pervivencia, lo cual hallevado a considerar la
existenciadetrestiposde VD: €l tipo | requiere
lapresenciade las tres porciones ventriculares,
en €l tipo Il existen las porciones de entrada y
saliday faltalaporcién trabecular, y en el tipo
Il la porcién de entrada esté presente y ausen-
tes las porciones trabecular e infundibular. La
desaparicién de la porcién trabecular es debi-
da ala obliteracién de los surcos intertrabecu-
lares producida por la hipertrofia excesiva del
miocardio. Como es de esperarse, |os ventricu-
losdelostipos| y Il son de mayor volumeny
los més favorables aparentemente para el ma-
nejo quirdrgico, pero no asi para la supervi-
vencia, debido a la gama de lesiones que se
presentan en laVT. En nuestro estudio llamala
atencién la importante disminucién de la cavi-
dad ventricular derecha que contrasta con la
severa hipertrofia de sus paredes. En ocasio-
nes, en una vavula triclspide se presentan di-
versos grados de displasia que la hacen estent-
tica e insuficiente ala vez. La gran hipertrofia
septal del lado del VD afecta ala geometria de
la superficie septal del ventriculo izquierdo, la
cual desarrolla una convexidad anormal sobre
SuU € e mayor.

Los sinusoides intramiocéardicos representan
la persistencia de los espacios intertrabecul a-
res conectados con los capilares originados
de las ramas de las arterias coronarias que han
penetrado al miocardio del VD; en esta car-
diopatia estas conexiones vasculares se en-
sanchan debido a las altas presiones desarro-
Iladas en el VD. Durante el desarrollo normal
los sinusoides se obliteran cuando la estruc-
tura esponjosa del miocardio ventricular se
transforma en compacta por fusion de las tra-
béculas de miocardio. Existen numerosos re-
portes que han documentado la comunicacién
de estos sinusoides con la arteria descendente
anterior; el Ilenado retrogrado de las arterias
coronarias por via de los sinusoides predispo-
ne a cambios isquémicos y a disfuncién mio-
cérdica.23-26

Es importante tener en cuenta para la decision
quirdrgica que en esta cardiopatia no solo esta
ateradalaviadesalidadel VD, sinotambiénlas
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restantes porciones, sobretodo lade entradaque
presenta una VT profundamente alterada.

Conclusiones

1. LaHVD semanifiestaen unamplio espectro de
grados de hipoplasia y displasia del ventriculo
derecho que oscila desde ventriculos con camara
pequefia hasta aguéllos con dimensiones casi
normales e incluso dilatadas.

2. La hipoplasia de ventriculo derecho afectd
maés a las porciones de entrada y trabecular.

3. Lavavulatricuspide fue displasica con pre-
dominio de la anomalia de Ebstein.

L Mufioz-Castellanos y cols.

4. El anillo tricuspideo fue estendtico en la ma-
yoriade |os especimenes anatémi cos aun tenien-
do anomalia de Ebstein.

5. Lamalformacion de Ebstein no siempre pro-
voca dilatacion del ventriculo derecho.

6. Se corroboré que el tamafio de la vavula tri-
cuspide fue un buen indicador de las dimensio-
nes del ventriculo derecho.

7. La hipertrofia de las paredes del ventriculo
derecho en la mayoria de los corazones redujo
el tamafio de la cavidad a expensas de las por-
ciones trabecular e infundibular.
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