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PALABRAS CLAVE Resumen ELl corazon univentricular es una cardiopatia congénita poco frecuente. Constituye

Corazon; un 2% del total de las cardiopatias congénitas. Se caracteriza por la ausencia de un ventriculo

Ventriculo; cardiaco, generalmente el derecho, por lo que este ventriculo Unico recibe toda la sangre tanto

Unico la que procede de los pulmones como la que llega sin oxigenar del organismo. Ademas, debe
impulsar la sangre hacia el pulmon y hacia todo el cuerpo, por lo que realiza un doble trabajo.

En el 80% de los casos se asocia a una estenosis pulmonar (estrechez de la valvula que comu-

nica el ventriculo con la salida de la arteria pulmonar) por lo que el flujo que va a los pulmones
es menor, y se oxigena menos sangre. Esto se traduce clinicamente en la presencia de cianosis
en estos pacientes, aunque permite una disminucion en el trabajo del ventriculo. El diagnostico
prenatal es posible gracias a la ecografia fetal que presenta una sensibilidad del 30-36%. Den-
tro de las cardiopatias congénitas existen cuadros complejos como el corazon univentricular de
escasa incidencia pero de mal prondstico, el cual puede mejorarse si se realiza un diagnostico
prenatal 6ptimo que permita entre otros una atencion y tratamiento adecuados.
© 2011 Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

KEYWORDS Fetal univentricular heart

Heart;

Ventricle; Abstract Univentricular heart is a rare congenital malformation, constituting 2% of all con-

Single genital heart diseases. This malformation is characterized by the absence of a heart ventricle,

usually the right ventricle, and consequently the single ventricle receives all the blood coming
from the lungs, as well as the blood reaching this ventricle without oxygenating the body. Moreo-
ver, the single ventricle must pump blood to the lungs and to the entire body, thus performing
a double duty.

In 80% of patients, univentricular heart is associated with pulmonary stenosis (narrowing of
the valve that connects the ventricle to the pulmonary artery output) and consequently less
blood flows to the lungs and less blood is oxygenated. Clinically, this reduction results in the
presence of cyanosis, while at the same time decreasing ventricular work. Fetal ultrasound
has allowed prenatal diagnosis with a sensitivity of 30-36%. Congenital heart diseases include
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complex entities such as univentricular heart, which has a low incidence but poor prognosis.
However, prognosis can be improved by early prenatal diagnosis, which allows optimal care and

treatment.

© 2011 Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.

Introduccion

Las cardiopatias congénitas constituyen una de las principa-
les causas de mortalidad infantil (30% en periodo neonatal),
con una incidencia del 7-8% de recién nacidos vivos. El
diagnostico prenatal es posible gracias a la ecografia fetal
que presenta una sensibilidad del 30-36%. Dentro de las
cardiopatias congénitas existen cuadros complejos como el
corazon univentricular de escasa incidencia pero de mal pro-
nostico, el cual puede mejorarse si se realiza un diagnostico
prenatal 6ptimo que permita entre otros una atencion y tra-
tamiento adecuados. Consiste en una cardiopatia compleja
ciandgena en la que se encuentra una Unica cavidad ventri-
cular o camara principal dotada de seno de entrada y porcion
trabeculada bien desarrollada que recibe el flujo de ambas
auriculas.

En los nifos portadores de corazon univentricular el
retorno venoso sistémico y pulmonar se mezclan en el ven-
triculo Unico, el flujo de sangre es entonces dirigido hacia
el territorio sistémico o pulmonar, de acuerdo a la resisten-
cia que oponga cada uno de estos sistemas al vaciamiento
del ventriculo. De tal manera que pueden existir multiples
cuadros clinicos relacionados con el sindrome de corazén
univentricular:

El caso tipico se distingue por la existencia de valvu-
las auriculo ventriculares relativamente normales, que se
abren sobre una camara ventricular Unica, separada de este
ventriculo comUn por un pliegue muscular.

Se encuentra una camara de salida rudimentaria, y restos
de bulbo arterioso que da origen a una o ambos grandes
vasos.

En la mayoria de los casos descriptos, la aorta nace en la
region anterior de la pequeia camara, y la arteria pulmonar
tiene su origen en la parte posterior de ventriculo principal,
lo que constituye un cierto grado de transposicion de las
grandes arterias.

Ambas valvulas auriculo ventriculares se abren en una
cavidad ventricular Unica. Generalmente hay una camara
infundibular rudimentaria que comunica con la cavidad ven-
tricular comdn. De la cAmara comUn nace una gran arteria,
y la otra gran arteria suele partir de la cavidad infundibu-
lar. Hay transposicion de las grandes arterias en el 85% de
los casos, y es frecuente la estenosis adrtica, o la estenosis
pulmonar. Se observa una gran frecuencia de asplenia, o de
sindrome poliesplénico.

El ventriculo Unico se caracteriza por la presencia de una
camara ventricular completamente formada, hacia la cual
dos valvulas auriculo ventriculares vacian la sangre prove-
niente de las venas cavas y pulmonares.

En el 85% de los casos de ésta camara ventricular nace
la arteria aorta, y en el 15% de los casos emerge la arteria
pulmonar. Hay asociacion frecuente con transposicion de los
grandes vasos y estenosis pulmonar'~3.

Caso clinico

Producto de la primera gesta de mujer de 26 anos, resuelto
por via vaginal.

Antecedente de amenaza de aborto asi como cervicova-
gintis a los 4 meses de gestacion, sin tratamiento.

- Infeccion de vias urinarias a los 4 meses de gestacion,
tratada con ampicilina, con remision clinica.

- Ultrasonido obstétrico del tercer trimestre con reporte de
circular de cordon a cuello.

- Recién nacido de término, con peso adecuado para la edad
gestacional, a su nacimiento con doble circular de cordén
a cuello.

Se le brindaron maniobras de reanimacion con un ciclo
de presion positiva, a la cual respondio favorablemente en
forma inicial, posteriormente presentd datos de insuficien-
cia respiratoria (quejido respiratorio y aleteo nasal) por lo
que se decidio su ingreso a la unidad de cuidados intensi-
vos neonatales donde persistié con polipnea y taquicardia.
Se evidencid aumento en la intensidad del segundo ruido
cardiaco, infiltrado en hemitérax derecho y elevacion de
la proteina C reactiva. Se proporcion6 tratamiento anti-
microbiano sin presentar mejoria y se realizd cambio de
esquema. Posteriormente, presentd inestabilidad hemodi-
namica con datos de hipoperfusion tisular, prolongacion del
tiempo de llenado capilar y disminucion en la intensidad del
pulso asi como datos de sepsis neonatal con foco probable-
mente neumonico. Se indicé apoyo ventilatorio mecanico y
administracion de aminas; presento paro cardiorrespiratorio
brindandose maniobras de reanimacion sin respuesta favo-
rable y fallecio. El reporte de autopsia demostré corazén
univentricular de tipo ventriculo derecho, tronco arterial
comun de tipo Il.

Comentario

El corazon univentricular, término expuesto por Anderson
en 1971, consiste en una cardiopatia compleja cianogena en
la que se encuentra una Unica cavidad ventricular o camara
principal dotada de seno de entrada y porcion trabeculada
bien desarrollada que recibe el flujo de ambas auriculas,
que puede estar asociada mediante un foramen bulbo
ventricular de tamano variable con una camara accesoria
infundibular (resto del otro ventriculo) que se caracteriza
por no poseer seno de entrada o ser incompleto. Se trata de
una alteracion cardiaca rara de la que hay diferentes tipos
segun la morfologia de la camara principal y los elementos
accesorios:

Ventriculo unico izquierdo. Es la forma mas frecuente
y consiste en una camara principal de morfologiaizquierda
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con frecuente presencia de camara accesoria de la que nace
generalmente la aorta; no es habitual asociar anomalias en
otros organos, salvo en el aparato urinario (ya de por si
frecuentes en las cardiopatias congénitas). Es usual la pre-
sentacion como levocardia, levoapex, asi como la presencia
de sindrome de asplenia.

Ventriculo dnico derecho. Con camara principal de mor-
fologia derecha, camara accesoria presente con frecuencia
y de localizacion posteroinferior.

-Ventriculo Unico indeterminado. Aquel que no res-
ponde a ninguna forma en concreto y que muy rara vez
presenta camara accesoria.

Como anomalias cardiacas asociadas encontramos este-
nosis aodrtica anular o valvular, hipoplasia de aorta
ascendente o coartacion de aorta en casi el 25% de casos;
atresia pulmonar o estenosis en mas del 50% y valvula auri-
culoventricular comun en el 20%*-6.

El estudio a los familiares de los individuos que cursan con
este sindrome sugiere que su patron de herencia es complejo
y aln no ha sido identificado ninglin gen como responsable
de la enfermedad. Aunque la identificacion de este sindrome
puede realizarse facilmente mediante ecocardiografia fetal,
la mayoria de los casos no son identificados en forma pre-
natal debido a que los ultrasonidos obstétricos de rutina no
se enfocan en la anatomia cardiaca, el incremento en la
realizacion de ultrasonidos prenatales y el examen por los
obstetras de las cuatro camaras cardiacas han aumentado la
frecuencia en la identificacion del sindrome. Se han docu-
mentado las caracteristicas que se observan por ecografia
fetal:

1. Ausencia de la imagen normal de las 4 cavidades en el
corte transversal del torax fetal.

2. Presencia de una sola cavidad ventricular con sus 3 seg-
mentos.

3. Una Unica conexion auriculoventricular, con una visua-
lizacion a una sola valvula, con atresia de un aparato
derecho e izquierdo.

4. Un corazoén de tamaio normal en relacion con el térax
fetal.

5. Frecuentes anomalias de la relacion ventriculo arterial
en el 64%.

6. La existencia de una pequefa camara rudimentaria o
accesoria en el 64%.

Como conclusion, es de notable importancia el diagnos-
tico prenatal de la enfermedad que nos ocupa, ya que de
este se deriva la posibilidad de eleccion de interrupcion
legal de embarazo por parte de la gestante, tratamiento
intrautero si fuese preciso o planificar el parto en un centro

adecuado para el abordaje temprano, minimizandose en lo
posible la morbimortalidad perinatal gracias a las posibili-
dades terapéuticas

de que se disponen hoy dia. Tras el diagnostico intraGtero
se debe evaluar la situacion hemodinamica fetal y si esta es
normal, se puede esperar al término del embarazo; si no
lo es, se debe realizar tratamiento intraGtero o finalizar la
gestacion seglin la amenorrea’ "2,
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