TRABAJOS ORIGINALES

TRANSPOSICION DE GRANDES VASOS

REVISION DE 70 ESPECIMENES DEL MUSEO DE CARDIOPATIAS.
DEL INSTITUTO DE SALUD DEL NINO.

RESUMEN

Se estudiaron 70 especimenes de Transposicion de
Grandes vasos (TGV), pertenecientes al Museo de
Cardiopatias del Servicio de Patologia, Instituto de Salud
del Nifio.

1. Es una malformacion caracterizada por una conexidn
ventriculo arterial discordante. 66 casos en situs sdlitus
(94.3%), 4 casos en situs inversus (5.7%). 65 con el apex a
la izquierda y 5 con apex a la derecha.

2. Nivel Visceroatrial: Conexion venosa pulmonar anormal
subdiafragmadtica en Ductus Vencso en 1 case. Vena cava
supsrior izquierda persistente drenando en seno coronario
en 1 caso. Auricula derecha grande en el 50%, hipoplésica
en el 2.9%. Auricula izquierda grande en el 21.4%,
hipoplasica en 7.1%. Septum interauricular intacto en el
8.6%. Yuxtaposicion izquierda de orejuelas en 3 casos (4.3%)
3.Conexién Atrioventricular {A-V): Concordante en 61
casos (87%), Univentricular en 9 casos (12.8%). Mal
alineamiento entre el SIA y SIV en 6 (8.5%) por
desplazamiento lateral del SIA y/o del SIV en 3 casos,
rotacional cuando el SIA y SIV son perpendiculares entre
si en 1 ¢caso y mixto en 3 casos.

4. Nivel Ventricular:

Ventriculo derecho (VD): a. Posicion predominante anterior
derecha o derecha en relacion con el ventriculo izquierdo
en situs sélitus y anterior izquierda o posterior izquierda
en relacién con el ventriculo izquierdo en situs inversus.
Tamafio: Es frecuente la relacién inversa entre el tamario
de los ventriculos. b. Camara de entrada: Alteracién del
anillo en el 18.5%. Alteracion de la valvula tricispide en
relacidn al calibre 14.3%, a la posicién en el 10%, al
desarrollo en el 22.6%., anormalias de la comisura
anteroseptal en el 31.4%. Cuerdas tendineas cortas en el
3.3% . ¢. Porcidn trabeculada c¢on su aspecto columnar
caracteristico. d. Camara de salida subadrtica: Estenosis
infundibular en el 39% un caso con dilatacién
aneurismatica. Mal alineamiento entre el septum
infundibular (S1) y el SIV en 18 casos (25.7%) per
cabalgamiento , desplazamiento posterior izquierdo,
desplazamiento a la derecha y desplazamiento rotacional
del St sobre el SIV.

Participacion importante del Pliegue ventriculo infundibular.
Ventriculo izquierdo (V1): a. Hipertrofia en 40%. b. Cémara
de entrada: valvula mitral anterior redundante en 37%,
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valvula mitral posterior pequefia en el 50%. misculo papilar
anterolateral anormal en el 23%. ¢. La porcidn trabecular
caracteristica con trabeculacionas oblicuas finas y
numertosas. d. Camara de salida subpulmonar: Estrecha
en el 17%, misculo membranocsa en el 93%, Cdmara de
salida de mayor longitud que la camara de entrada.
Continuidad pulmonar-mitral en el 81.4%.

Septum interventricular: CIV en 39 casos {54.3%), de
localizacion infundibular en 16 casos, trabecular en 8, en el
septum de entrada en 10 y otras en 5 casos.

5. Nivel Arterial. La conexidn V-A discordente es la que
define esta cardiopatia. Modos de conexién : los dos
orificios permeable, uno de ellos cabalgante, ambos
cabalgantes. Relacion entre la Sigmoidea aortica y la
pulmonar: Frontal con Ao anterior en 2 casos, Lado a
lado con aorta a la derecha en 7 casos y relacion oblicua
en 61 casos, OAD en 49, CAlen7 y OPD en 5,

SUMMARY

we estudied 70 anatomo-pathologycal-pieces of Transpo-
sition of Great Arteries ( TGA) from the Museum of
Cardiopaties-Service of Patology - Child Health Institute.
1.Itis a disorder characterized by a discordant V - A con-
nection. 66 cases were in situs solitus (94.3%).4 cases in
situs inversus {5,7%. 66 with the apex to the left, and 5
with the apex to the rigrt.

2, Visceroatrial level: 1 case with abnormal pulmunary
venous conection, in venous ductus, sub -diafragmathic
type. 1 cases with persistent left superior cavae vein
drainning to the coronary sinus. 50% of cases with large
right atrium and hypoplastic in 2.9%. large left atrium in
21.4% of cases, hypoplas

tic in 7.1% of case. B.6% of cases with an intact interatrial
septumn. 3 cases with left yuxtaposition of atrial append-
age(4.3%).

3. Atrio-ventricular Conection (A - V): Concordant in 61 cases
{87%). Univentricular in 9 cases (12.8%). Malalignement
between interatrial and interventricular septums in 6(8.5%)
with lateral displacement of the interatrial septum or inter-
ventricular septum in 3cases, rotational when interatrial
septum and interventricular septum are perpendicular in 1
case, and mixed in 3 cases.



4. Ventricular Levei:

Right Ventricle (RV}: a predominant right anterior position or
right relation to the left ventricle in situs solitus, anf left ante-
rior or left posterior in reltion to the left ventricle in situs
inversus. Size: It is frecuent an inverse relatioship between
the ventricles size. b.intet chamber: abnormality of the an-
nulus in 18.5% Tricuspid valve abnormality in relation to the
caliper in 14.3%, to the position in 10%, tothe development
in 22.6%, antero-septal comisure abnormalyties in 31.4%
Shrt tendinaes chordaes in 3.3%. ¢. Trabecular portion wth
characyteristic columnar aspect.

d. Sub-aortic outiet chamber: Infundibular stenosis in 39%,
ane case with ansurysmatical dilation. Malaligement betwen
the infundibular septum (IS) and the interventriocular sep-
tum in 128 cases (25.7%), by overriding, left posterior dis-
placement, right displacerment and rotational displacement
of the oves the IVS. Significative participation of the ventriculo-
infundibular foid.

Left Ventricle (LV) : a. Hypertrophy in 40%. b. Inlet Cham-
ber: Redundant anterior mitral valve in 37%, smamm pos-
terior mitral valve in 50%, abnormal anterofateral papilar
muscle in 23%. ¢ Trabecular portion with thin, ablicuos
and numerous trabeculations.

d. Sh-pulmunar outlet chamber. Mitral-pulmunary conti-
nuity in 81.4%.

interventricular septum {IVS):VSD in 39% of cases (54.3%),
infundibular location in 16 cases, trabecular in 8, intel por-
tion in 10 and others in 5 cases.

5. Arterial Level: This abnormality is defined by the discor-
dant V-A connection.

Connection types: patency of both orificies, one overriding,
both overriding.

Aortic and pulmunary valves relationsship: Frontal, with an-
terior Aorta in 2 cases, side by side with right Aorta in 7
cases and oblicuos relationship in 61 cases, RAQ in 49, LAD
in 7 and RPO in 5.

INTRODUCCION.

La TGV es una malformacién caracterizada por una conexion
ventriculo arterial discordante, es decir que la aorta (AQ) se
conecta con el ventriculo morfoldégicamente derecho (VD)
totalmente o en una proporcion mayor del 50% y la pulmonar
(P) con el ventriculo morfologicamente izquierdo (VI)
totalmente © en una proporcién mayor del 50958710 34 49,
(Fig. 1}

Material y Métodos

Hemos estudiado 70 especimenes de TGV pertenecientes
al Museo de Cardiopatias del Servicic de Patologia del
Instituto de Salud del Nifio. En cada caso hemos utilizado
como herramienta principal el Analisis Segmentario
Secuencial® a niveles visceroatrial, atrioventricular y
ventriculo arterial, luego las malformaciones asociadas
mas frecuentes.

RESULTADOS

Situs sélitus (8S) en 66 casos (94.3%), Situs Inversus (Si)
en 4 casos (5.7%) No encontramos en nuestra serie casos
con isomerismo derecho o izquierdo. La Levocardia en 65
casos (92.9%) y Dextrocardia en 5 (7.1%), 1/5en SSy 4/
S5en sl
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Nivel Visceroatrial

Auriculas

Posicion: La auriculas en situs sélitus en 66 casos y en
situs inversus en 4 casos. Tamafo: La auricula derecha
morfolégica (AD) grande en 35 casos (50.0%), normal en
33 (47.1%) y pequena en 2 (2.9%). La auricula izquierda
morfolégica (Al) grande en 15 casos (21.4%), normal en
50 (71.4%} y pequeia en 5 casos (7.1%), Sepium
Interauricular (SIA): La comunicacion interauricular (CIA)
es muy frecuente, sblo 6/70 casos presentaron el SIA
intacto. Cuadro 1.

Cuadro 1
Septum interauricular
casos %
FOP {Foramen Oval Permeable) 39 55.7
OS (Comunicacion en fosa oval) 23 32.9
OP (Ostium Primum) 1 14
Blalock Hanlon 1 14
Intacto 6 8.6

La configuracion morfologica de las orejuelas en
relacion con las auriculas fue concordante, 3 casos (4.3%)
preserdaron yuxtaposicion izquierda de orejuelas. casos
19 (Fig. 1),47 y50

Conexion venosa pulmonar: normal en 69/70 casos, en
1/70 (caso 4) las 4 venas pulmonares llegan a un colector
comun, éste a una vena vertical que atravieza el diafragma
y drena en el ductus venoso. Conexidn venosa sistémica
normal en 69/70 casos, 1/70 presentd persistencia de
vena cava superior izquierda (VCSI) drenando en seno
coronario (SC). La evaluacion de las venas cavas tiene
implicancias quirargicas 2

Nivel Atrioventricular

Cuadro 2
Conexién Atrioventricular
Tipe Situs Sélitus Situs Inversus
No % No %
Concordante | 58 B82.8 3 58
Univentricularg 8  11.4 .
4/8 ATRT {(1,17,43,67) 1 VAVC (4)
3/8 DEVI (14,47,64) DEVI
1/8 DEVD (29)

{ ) : caso No. VAVC=valvula atrioventricular comun.
VT=valvuia Tricispide ATRT=atresia tricuspide. DEVI =
doble entrada ventricular izquierda. DEVD= doble
entrada ventricular derecha.



Alinearmiento entre el SIA y el septurn interventricular (SIV):
Normal en 64/70 casos, el mal alineamiento estuve presente
en 5 casos en SS yen 1en Sl. En el caso 4 en situs inversus,
et SlA se desplazd hacia la derscha sobre el VI, situado ala
derecha, y el SIV se desplazé hacia la izquierda, quedando
el SIV mal afineado con el SIA, ambos septums paralelos y
entre ellos un defecto septal atrioventricular completo,
ademas una doble salida AD y una DEVI (Fig.2). En el caso
17 en situs sdlitus, con ATRT, el SIA se encuentra paraleloy
desplazado a la derecha del SIV , una CIA (OS) comunica
ambas auriculas, el anillo y la vatvula mitral (VM) cabalgan
sobre el VD en un 40%, la valva mitral septal o anterior (VMS),
se inserta en musculos papilares del VD, determinando una
dobie ‘salida Al , el VD situado a la derecha y el Vl a la
izquierda. (Fig. 3 ) El caso 29 con DEVD , el SIV muy
desplazado hacia la izquierda, pierde su alineamiento con
el SIA, presenta una CIV canal, los velos de la VM se
insertan en la cresta del SIV deficiente, la VMP casi
directamente y la VMS por cuerdas cortas y a través de una
profunda hendidura se conecta con el VD determinando
una DEVD, ambos anillos valvulares en su porcion septal
se contindan con el SIA, VM displésica y VI muy hipoplasico.
(Fig. 4 ). El caso 47 presenta DEVI y VT imperforada, es
una pequefia membrana sobre el VI, el SIV y el SIA son
perpendiculares, el SIV adquiere una posicidn horizontal y
el SlA sagital, VD en posicidn anterior, superior y derecha
{ camara de salida) y el VI posterior conectado con ambas
auriculas. El caso B4 semejante al anterior, en este caso
los dos aparatos vaivutares estan permeables. (Fig 5) En el
caso 14 la VT con escasas cuerdas tendineas que se
insertan en la cresta del SIV deficiente ( CIV canal ) y se
‘conecta con el VI, resultando una DEVI. (Fig.6)
Ventriculo morfolégicamente derecho (VD)

Posicién: presenta variaciones en los planos anterc-posterior
y sagital en relacion con el VI. Cuadro 3

Cuadro 3
Posicién ventricular derecha
Posicion VD S. Sdlitus 8. Inversus
No % No Y
anterior 1 1.4
anterior derecha 43 61.4
derecha 17 24.2
anterior izquierda 3 42
ant.sup. derecha 5 71
posterior izquierda 1 14
total 66 943 4 57

Tamaiio VD: Predoming el tamaiio normal 44 casos (62.8%),
grande en 15 (21.4%) y pequerio en 11 (15.7%). Hipertrofia
VD en 26/70: generalizada en 14/26, en la cAmara de salida
en 3/26 y en la cdmara de entrada en 9/26. Con frecuencia
leve a moderada en 25/26.

Camara de entrada VD

Anillo trictispide: Anormal en 13 casos (18.5%). Atrésico
en 4/13, estrecho en 4 /13, en 1/4 ( caso 49) el anillo
tricuspideo muy pequeiio de 2mm de diametro, en 4/13
dilatado y en 1/13 anillo atrioventricular comiin.
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Valvula trictspide (VT}. LaVT conecta normalmente la AD
con el VD en 62/70 casos. Conexién anormal en 8/70;
en 1/81aVT cabalga mas del 50% sobre el V1, DEVI (Fig.
8), en 2/8, casos 47 y 64 VT totalmente relacionada con
elVl (Fig.5), imperforada en el primero (DEVI), 1/8,
con VAVC (Fig.2). ATR T en 4 (casos 1,17,43,67).
Estenosis e hipoplasia en 4 { casos 11,14,19,49). Displasia
en 4 (casos 6,29,50,61). Redundante en 3 casos . Un
caso con valvula A-V comun.

Relacién entre el tamafio del VD morfoldgico y 1a profundidac
de los velos de laVT: En 44/70 casos VD de tamafio normal,
valva tricispide anterior (VTA), valva triclispide septal (VTS)
y valva trictispide posterior (VTP) de profundidad normal,
anomalia de Ebstein en un caso. En 11/70 casos VD
pequefio, V1A, VTS, yVTP hipoplasicas en 3, normales en
3, atrésica en 4 e imperforada en 1. En 15/70 VD grande:
VTA, VTS y VTP fueron hipoptasicas en 3, normalesen 11y
redundante en 1caso.

Las caracteristicas de las comisuras de la VT y su relacién con
sus correspondientes musculos papilares se muestran en ef cuadro
4. Lacomisura anteroseptal (CAS) es normal en 55/70, en 25/55
se inserta en un misculo papilar medial (MPM) normal y en 18/55
se inserta en equivalentes (EQ) del MPM. En & casos la CAS,
cuerdas tendineas y el MPM ausentes. Cuadro 4.

Las comisuras anterior (CA) y posterior (CP) de la VT fueron
normales en 62 y 61 casos respectivamente , en cambio
sus musculos papitares correpondientes (MPA) y (MPP) solo
fueron normales en 38 y 34 casos respectivamente . Un
caso presentd VT en paracaidas.

Cuerdas tendineas normales en 35 casos (50%), cortas
en 21 (30%), largas 8 (11.4%).

Cuadro 4
Comisura anteroseptal VT / Misculo papilar medial
a)

MPM Otros
CAS-VT
A DOB HPP N |EQ FBV MPAP| TOTAL
Ausente (3] 6
Hendidura 711 8
Normal 2 1 6 25|18 1 2 55
TOTAL

Comisura anterior VT / Misculo papilar anterior
b}

MPA Otros
CA-VT
A DOBMUL HPP HPT N |MPC MPAP VI|TOT|
Ausente 6 . 6
Paracaidas| 1 1
Normal 2 2 14 4 38 1 1] 62

TOTAL 6 2 2

14 4 38] 1 1 1|69




Comisura posterior VT / Musculo papilar posterior
c)

MPP Otros
CP-VT
A DOB MUL HPP HPT N | MPC|TOT
A usente 7 7
Paracaidas 1 1
Normal 1 1 1 22 2 34 61
TOTAL

mapa = musculo papilar apical. MPC = musculo papilar
comun.EQ= equivalente. FBV = foramen bulboventricular.
A= ausente. HPP= hipoplasico.

N=normal DOB=doble, MUL= mltiple. HPT=hipertriado

Porcion Trabecular
Las trabéculas en el VD tienen aspecto columnar son rectas
escasas y gruesas.

Camara de salida VD

El infundibulo VD es subadrtico en todos los casos , su
estructura es: muscular en 69/70 casos y musculo
membranosa en 1/70 casos.

Calibre: a). Estenosis infundibuiar; en 21/70 casos (29.9%):
en 1/21 tipo ostium infundibuli con dilatacién
suprasestendtica { Fig.6), en 6/21 infundibulo largo y
estrecho, en 4/21 severa. El caso 84 con DEVI, el FBV
restrictivo limita la salida del flujo hacia la aorta ( Fig. 5 }.
b). Dilatacion infundibular aneurismatica en 1/70 ( caso
45}, ¢}. En 49/70 casos (70%) el infundibulo VD es de
calibre normal.

La camara de salidaVD o infundibulo VD estd constituida
por la trabecula septomarginalis (TSM), septum
infundibular (S1) vy pliegue ventriculo infundibular (PVI).

Cuadro 5
Trabécula Septomarginat (TSM)

Brazo Anterior (BA) Brazo Posterior (BP)

normal
HPP
Hipertréfico

50 (71.4%)
16 (22.8%)
4 (5.7%)

45 (64.3%)
22 (31.4%)
3 ( 4.3%)

Trabecula septomnarginalis. Los brazos anterior o banda
septal (BA-TSM) y brazo posterior {(BP-TSM) de la TSM,
fueron normales en el 71% y 64% respectivamente , no
es infrecuente la hipoplasia especiaimente del BP-TSM.
(Fig. 3 y 7 ) sobre todo en los casos con CIV
perimembranosa y extensidon al septum de entrada.
Cuadro 5.

Banda Moderadora normal en 43/70 casos, hipoplasica
en 24 casos, en 7/24 con severa hipoplasia. Hipertrofiada
en 3 casos.

Septum infundibular. Estructura muscular que separa el
infundibulo aértico del pulmonar, son importantes su
pasicién y alineamiento con el SIV {TSM). Se alinea con
los brazos de laTSM en 51/70 casos. Con frecuencia el S
es mas largo que en el corazon normal, no se superpone
con los brazos de la TSM como en el corazén normal, sino
se alinea.

Falta de alineamiento entre el Sl y el SIV (TSM) en 18
casos (28.6%):

a). En4/18(1,2,19y 22) el 3l cabalga sobre los brazos de
la TSM, presenta un segmento infundibular derecho
subadrtico y un segmento infundibular izquierdo
subpulmonar, este segmento del Si desplazado hacia la
izquierda y atras separa parciaimente la sigmoidea
pulmonar de la valva mitral septal, colocando los planos
sigmoideos al mismeo nivel y determinando una CIV
subseptal infundibular por falta de alineamiento entre el S|
y los brazos de la TSM. En el caso 19 el Sl en el VI se
fusiona con el mdsculo de Multer produciendo una severa
estenosis infundibular muscular subpulmonar vy
discontinuidad pulmonar mitral. En el caso 22 el Si
cabalga hasta el V| pasando por detras del BA-TSM, estan
ausentes el cuerpo y BP-TSM quedande una CIV muscular
subinfundibular y anterior grande, ademas presenta otro
defecto en el septum trabecular posterior { Fig. 7).

b). En 4/18 (casos 8,14,23,53) el Sl en su totalidad estuvo
desplazado hacia atras y a la izquierda formando un
infundibulo muscular subpulmonar, la CIV es subarterial
aortica o yuxta aortica por el lado derecho, y sub
infunddibutar pulmonar por el lado izquierdo (Fig. 8), El
caso 14 con DEVI y cdmara rudimentaria anterior- izquierda,
L-AQ, el Sl subadrtico hipoplasico, se desplazé hacia atras
y aigo a la derecha para formar un importante infundibulo
muscular subpulmonar, la CIV es sub anlerial adrtica. (Fig.6 ).
En los casos 23y 53 el Sl desplazado a la izquierda forma
un infundibule muscular subpulmonar, evitando la
continuidad pulmonar-mitral, por detras del S| subpulmonar
la VMA forma un trayecto subadrtico, alcanza la sigmoidea
abrtica estableciéndose la continuidad mitro-adriica, en estos
casos gran parte del defecto subpulmonar ya no existe por
fusién del septum infundibular y ventricular en su aspecto
mas anterior, donde se puede observar como recuerdo de
esta fusién un borde fibroso que provoca cierto grado de
estenosis infundibular pulmonar, la sigmoidea pulmonar esta
en un plano anterior-izquierdo en relacién al plano sigmoideo
ao6rtico gue es posterior- derecho {Fig 9 y 10).

El infundibulo subpulmonar mayor que el infundibulo
subaortico se asocid con una pesicion mas anterior y
superior de la sigmoidea pulmonar en relacién con la aoria.
Ei infundibulo subadrtico mayor gque el infundibulo
subpuimonar mantuvo la posicién anterior- derecha de la
sigmoidea adrtica en relacién con la pulmonar aun en
presencia de cabaigamiento del Sl. La posicién anterior
izquierda de la Ao en relacién con la pulmonar se presentd
€N casos con situs inversus, en casos con DEVI y camara
de salida anterior izquierda, en situs sdlitus [S,D.L]'S o en
casos con profundo diverticulo posterior izquierdo que
condiciona la posicidén posterior derecha de la pulmonar y
anterior izquierda de la aorta { casos 47 y 50 ambos con
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yuxtaposicion izquierda de orejuelas).

c). Sl perpendicular al SIV en 3/18 {casos 43,47 y 64):en
el caso 47 con DEVI, el desplazamiento anterior del SIV
determina el Sl y la CIV sub infundibular AOP; en los
casos 43 con con ATRT y 64 con DEVE, el S en un plano
frontal y el SIV horizontal, ambos perpendiculares entre
si, la CIV es horizontal sub infundibular aértica y yuxta
pulmonar, el VD es anterior y superior reducido a una
camara de salida y el VI posterior e inferior (Fig. 11 y 5).
d). El Sl desplazado a la derecha en 5/18 (casos 6,7,17,42
y 68): En el caso 17 con ATRT, el S$IV muy desplazado a
laderecha sin alinearse con el SIA dando como resultado
una CIV canal, en la porcién septal de salida el Sl cabalga
sobre el SIV, determinando una extension subinfundibular
de la CiV tipo canal (Fig. 3). Enlos casos 42 y 68 el
Sl desplazado a la derecha del SIV produce una CIV
muscuiar infundibular por malafineamiento , en el caso
42 se observa ademas una pequefia CIV en el septum
membranoso; en los casos 6 y 7, existe ademds una
deficiencia del septum membranoso y septum de entrada
adyacente, es decir una CIV perimembranosa con
extension al septum de entrada, la pulmonar cabalga
sobre el VD por el mal alineamiento adicional, en este
caso el sistema de conduccién esta en relacién con el
borde posteroinferior del defecto (Fig 12).

e). Otros: En el caso 21 con Sl ausente es dificil establecer
el mal alineamiento En el caso 59 el Sl estd alineado
con los brazos de la TSM pero la TSM esta desplazada
hacia arriba separandose del septum trabecular posterior
(STP). En el caso 67 el S| se desplaza hacia atras y
arriba es cubierto parcialmente por el BA-TSM quedando
un defecto entre Sl y brazos de la TSM. Cuadro 11.

Pliegue ventriculoinfundibular (PV1): En general separa
la sigmoidea adrtica de la VT, se presenta como un banda
muscular que se continua con la pared VD por su extremo
posterior derecho y con el 8| por su extremo anterior. En
4 casos no se produjo este alineamiento , &l Sl fue
perpendicular al PVI, de tal modo que se encuentra un
segmento de este pliegue debajo de la sigmoidea
pulmonar y la consecuente discontinuidad pulmonar
mitral.

Ventriculo morfoldgicamente izquierdo. (V1)
Posiciérn. Guarda relacién con la posicion del VD, asi
cuando el VD es anterior-derecho el V| es posterior-
izquierdo, cuando el VD es derecho el VI es izquierdo,
cuando el VD es anterior el V| es posterior . En el cuadro
6 se muestra la posicién del VD en relacién con el
izquierdo. En 42/70 casos el VD es anterior- derecho y el
VI que es posterior-izquierdo.

La relacién de tamafo entre los ventriculos es
estadisticamente significativa (p<0.01). Cuando &l VD
es pequeno el VI es grande ,cuando el VD es nermal el VI
a@s normal o grande y cuando el VD es grande el VI es
normal.

Cuadro 7. Shiono ** describe importantes implicancias
quirtrgicas en relacion con el tamafio ventricular
izquierdo.

Cuadro 6

Relacién: Posicion VD / Posicidn VI

Posicidn VD
AD D

V4

PosicionV|
P P PD PI

PINF

Anterior(A)
Anterior
derecha(AD)
Anterior
izquierda(Al) 1
Ant. superior.
derecha
Derecha(D)
Posterior
izquierda(Pl) | 1

Total 1 1
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1

42

IZ = izquierdo IP = inferior izquierdo posterior P =

posterior PD = posterior derecho PINF =

posteroinferior

Cuadro 7

Relacién: Tamaio VD / Tamaiio VI P<0.01

Tamafio VD Tamario V!
Pequefio Normal Grande
Pequefio 0 1 10
Normal 3 20 21
Grande 2 1" 2
total 5 32 33 I

Hipertrofia VI Presente en 40/70. Generalizada en 34
casos (48.6%), localizada en la cdmara de salida en 6
(8.6%) , normal en 30 casos.

Cémara de entrada Vi

Aniflo mitral. Anillo Mitrat (AM) peguefio en 2 casos (2.9%),
ditatado en 6(8.6%) y normal en 60.

Valvula mitral (VM). Conexion: La VM totalmente
conectada con el VI en 67/70 casoes, 3/70 con conexion
anormal:en el caso 17 con ATRT, el AMy la VM cabalgan
sobre el VD menos que el 50%, la VMS o anterior se
inserta en musculos papilares en el VD, En el caso 291a
VM cabalga sobre el VD en una proporcién mayor que el
50%, (DEVD). El caso 4 presenta una VAVC.

Profundidad de los velos valvulares: En 30 casos VMA
de profundidad normal, en 16 el VI es de tamafio normal
y en 10 grande. En 37 casos laVMA profunda, VI normal
en 16 y grande en 21 casos. Solo en 2 casos la VMA es
menor de 8 mm uno con V| hipoplasico y otro con VI
grande. En 50 casos la Valva mitral posterior o mural (VMP)
es pequefia, 24 con Vlnormaly 22 con VI grande. En
17 casos la VMP con profundidad normal, 9/17 con VI
grande. Solo en 2 casos la profundidad de la VMP es
mayor de 14 mm en estos casos el tamafio VI es normal
o grande, Cuadro 8.



Cuadro 8

Tamaihio VIy profundidad de laVM

Profundidad de la VM

Tamafio VI VMA VMP

Pequefic Normal Grande Pequefio Normal Grande
Pequefio 1 4 0 4 1 0
Normal 0 16 16 24 7 1
Grande 1 10 21 22 9 1
Total ao 37

Apertura de la VM: normal en 63 (91.3%), dilatada en 3 (4.3%), y estrecha en 3 {4.3%).

Desarrollo dela VM: Normal en 62 casos (89.9%), displasica
en 1 (1.4%), (caso 16), hipoplasica en 5 (7.2%) (casos
10,22,29,61,63), uno {caso 6} presenta muscularizacién de la
VM {Fig.12) vy 1 (caso 4) presenta valvula AVC (Fig. 2).

Comisuras y miisculos papiiares: son normales, su insercion
en los musculos papilares respectivos es normal en el
94% .Enlos casos 29y 52 la VM se inserta en la cresta del
SIV deficiente (Fig.4). La posicién anormal de los mdsculos
papilares se presenta en los casoes con alineamiento anormal
entre el el SIA y SIV como se puede veren los casos 17y
64; en el caso 17 la comisura anterior mitral se inserté en
misculos papilares del VD (Fig. 3). En el caso 64 con DEVI,
la VT se inserta en musculos papilares situados en el lado
derecho del VUI, ylaVM en el lade izquierdo con su comisura
posteromedial en un muisculo papilar grueso multicispide
con imagen en paracaidas* y la Ca de la VM se inserta
casi directamente en el borde ventricular del pequefic
foramen bulboventricular, que comunica el VU con lacamara
de salida VD, restrictiva para el ingreso de sangre al
infundibulo VD (Fig. 5). En el caso 29: las cuerdas tendineas
de laVMP estan ausentes, la VMP se inserta directamente
en la cresta del SIV deficiente ( Fig.4 ). Enelcaso 52 la
comisura anterior seinserta en elborde dela ClV, MPAL
ausente, la CP se inserta en el MPPM por medio de cuerdas
cortas.Cuadro 9.

Cuadro 9
Mdsculos papilares enel V1
Caracteres MPAL MPPM
Normal 46 (66.6%) 52 (74.2%)
Doble 1 { 1.4%) 5 (7.1%)
Multiple* 8 (11.4%) 2 (28%)
HPP 4 ( 5.7%) 3 (4.3%)
HPT 6 ( 8.6%) 5 ( 57%)
Ausente 4 { 5.7%) 1 ( 1.4%)

Cuerdas tendineas normales en 36 (50.7%), cortas en 27
(38.0%) y largas en 7 casos ( 9.9%). Ausentes en un caso.

Camara de salida ventricular izquierda

Subpulmonar en los 70 casos, en 2/70 la aorta cabalga menos del
20% sobre el VD. Estructura: musculo-membranosa en 65 casos
(93%), muscular en 4 (5.7%} y misculo fibrosa en 1 (1.4%).

Calibre: Dilatada en 22 {31.4%), 13/22 con hipertrofia VI.
Estrecha en 12 (17.1%), en 2/12 severa, los 12 casos
presentaron hipertrofia VI.

Continuidad puimonar - mitral en 57 casos (81.4% ), de
los cuales 1/57 presenté ademds continuidad pulmonar-
aortica.En 6/57 casos continuidad pulmonar-tricispide a
traves de CIV. En 1/57 con defecto septal A-V completo
se presenta continuidad de 1a sigmoidea pulmonar con la
valva puenteante anterior.

Discontinuidad pulmonar- mitral en 13 casos (18.7%)
asociados a mal alineamiento entre el septum infundibular
y el SIV o presencia de pliegue venticulo infundibular
izquierdo.

Relacion entre la entrada y salida VI: la longitud de la
entrada menor que la longitud de la salida en 93% delos
casos , de la misma longitud en 5 casos (7.1%). Valores
extremos de la relacion entrada / salida VI entre 0.62 -
1.00, la media de 0.79 y la Desviacion estandar de 0.12.

Cuadro 10
Relacién espacial: SAO/SP

Posicién Sao /8P
Anterior / posterior 2 29
Ant. derecha / post. izquierda 49 70.0
Ant. izquierda / post. derecha 7 100
Lado a Lado 7 10.0
Post, derecha / ant. izquierda 5 71

La relacién espacial entre los infundibulos VD y Vi es -
semejante a la relacion espacial entre las sigmoideas
aoria y puimonar. En el cuadro 10 vemos que la relacion
predominante entre Sao/ SP es anterior derecha /
posterior izquierda.

Septum interventricular

SV intacto en 31 casos {44.2%), CIV en 39 casos (55.7%).
El grupo con CIV se categoriza teniendo en cuenta la
lecalizacion del defecte en el SIV, los bordes, y la causa,
sea por desarrollo deficiente y / o por mal alineamiento .
Cuadro 11.
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1. infundibulares (16 casos) . Localizados en el Sly
producidos por deficiente desarrollo y / o mal alineamiento
con el septum trabecular o aorto-pulmonar. Se localizan
por delante del mpm, CAS de la VT y del BP-TSM. a) Si
el desarrollo del BP-TSM es defectuoso o esta ausente,
el defecto puede avanzar hasta el SM, se designa
Petimembranoso con extension al septum infundibular
(Fig 12), son 4/186, 3/4 por desarrollo deficiente y 1/4 por
cabalgamiento del S| sobre los brazos de la TSM.
determinando un infundibulo muscular subadrtico y ung
subpulmonar. b) Si el Sl es parcialmente deficiente, el
techo del defecto estéd formado por el Sl hipoplasico y los
bordes enmarcados por los brazos de la TSM, se
designa ‘como defecto infundibular Muscular, en nuestra
serie los 6 casos presentaron mal alineamienta adicional
del Sl con el SIV. ¢) Cuando el S| esta ausente el techo
del defecto es el borde fibroso que separa los orificios
sigmoideos vy se designa CIV subarterial Aorto -
Puimonar, un caso de nuestra serie (Fig. 8). Tenemas 5
casos con CIV sub arterial adrtica, 4 por despiazamiento
posterior e izquierdo del Sl y desarrollo deficiente, v 1
por cabalgamiento (Fig. 1,9,10) . Si el Sl cabalga y cruza
de un ventriculo a ofro la CIV es subinfunfibular AOP {Fig.7).
La CIV sub-pulmonar perimembranosa por
desplazamiento del Sl hacia el VD, se presenta en los
casos en que la Ao es anterior derecha en relacion con
la pulmonar; en cambio la CIV sub arterial adértica se
presenta en los casos en que la aorta es posterior-
derecha o anterior-izquierda en relacién con la pulmonar
¥y en esta situacién el S| esta desplazado hacia la
izquierda o cabalga. El Sl cabalgante puede fusionarse
con el septum trabecular (TSM) , si la fusidn se produce
en ef aspecto mas anterior de la linea de contacto entre
el Sly el 8T, la CIV seré sub-adrtica como en dos casos
de nuestra serie { Fig. 10) ; si la fusién se produce en el
aspecto posterior fa ClV sera sub-pulmonar y sila fusién
es total se cierra la CIV. En la zona de fusién se puede
desarrollar tejido fibroso y ser causa de obstruccién del
tracto de salida V1.

2. CIV trabecular anterior y posterior. (8 casos)

a). CIV PM con extension al STA en 2 casos. b). 6/8
musculares 3 afectan el STA , 2/3 se encuentran en el
limite entre el STA y STF, en 1/3 la TSM es gruesa y el
cuerpo corto y se desplaza hacia arriba dejando un
espacio por debajo separandose del STP {caso 59); 3/8
en el STF, en 1/3 deficiencia en el STP, en 1/3 gran
deficiencia del STP y SE y en 1/3 dos defectos uno en el
STP y otro en el SE.

3. ClV del septum de enirada. o sinusal {SE):

a) Cuando la CIV afecta el septum de entrada y es
confluente o adyacente con los orificios A-V, el techo del
defecto es el rale que separa ambos orificios en este caso
hay defecto asociado del septum A-V y se designa como
C1V canal en 5 casos , incluyendo el caso 14 con CiV
canal y expansion al septum infundibular y
desplazamiento posterior de este, en el cuadro 11 esta
en el grupo infundibular. En 1/6 ademas el Sl esta
desplazado hacia la derecha y la puimonar cabalga sobre
el SIV { Fig. 3). Si existen dos orificios A-V y el rafe que
los separa esta bien alineado con el SIV deficiente , el

techo es el rafe; pero si hay mal alineamiento se produce
cabalgamiento de uno de los orificios A-V y el orificio
cabaigante es el techo del defecto. (Figs. 3,4).

b} Cuando el defecto compromete el septum de entrada
(SE) ¥ no es adyacente a los orificios A-V, existe un
techo muscular que los separa, y se extiende hasta el
septum membranoso, se designa como CIV
perimembranosa con extension al SE , 4 casos , en 1/4
el Sl estd desplazado a la derecha Este defecto es
posterioral MPM y ala CAS de la VT y esta parcialmente
cubierta por la VTS adyacente a la CAS.

c) Si el defecto no compromete el septum membranoso y
hay enire ambos una separacién muscular, este
defecto se designa como CIV muscular de entrada,
un caso de nuestra serie. Si existe mal alineamiento
entre el septum de entrada y el septum trabecular el
defecto semeja una hendidura con sus bordes lado a lado.
Cuadro 11.

Cuadro 11
Tipos de CIV (39 casos 55.7 %)

Localizacion Mo |Deficiencia| Mal alineamiento
Infundibular 16
a). Perimembranosa> Sl | 4 3 1 Cabalga
b). Muscular 6
Si 1 1>Post»
St 1 1 PRP al SIV
S1-STA/ SM 1 1D
St /STP 2 1 Cabalga
1>D
S1-STA* /STP 1 1 Cabalga
¢). Subarterial 6
AQP 1
AQ 4 4 >Post
1 Cabalga
Trabecutar 8
a). Perimembranosa> STA| 2 2
b). Muscular 6
' STA 1 1
STA - STP 1 1
STAASTP 1 TSM A
STP 1 1
STP - SE aus 1 1
STP/SE 1 1
Entrada 10
a). Clvc 5 3 2>D
b). Perimembranosa > SE 4 3 1=D
). Muscular 1 1
FBY 2 2 PRP al SIV
SM 2
DS-AV 1 1
TOTAL 39 21 18

*=STA AUSENTE ** = aslos 4 casos presentan mal aineamiento, para
¢l total estan estan incluidos en la columna de mal alineamiento. >
desplazamiento a la derecha. * hacia arriba. PRP=perpendicular / =
separa defectos de diferente localizacion. - = continuidad entre los
defectos.
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4.Otros: CIV pequeiia en el septum membranoso, 2 casos.
FBV con mal alineamiento, 2 casos (Fig 5). La CIV méas
frecuente se localizé en el septum infundibular 16739,
12/16 con mal alineamiento. Trabeculares en 8/39,
1/8 con mal alineamiento. De Entrada 10/39 , 3/10 con
mal alineamiento. Cuadro 12

Cuadro 12.
Localizacién de la CIV y Relacion espacial Sao/ SP

Frontal Oblicua Lado-lado

Civ AoA | AoAD AoAl AoPD] AoD Tot
S.Infundibular 16
a)PM | 3 1 4
b) M 1 3 2 6
c} Sub-arterial 2 2 2 6
S_Trabecular 8
a) PM 2 2
by M 6 6
8. Entrada 10
a) Clvc 3 2 5
b) PM 2 1 1 4
M : 1 1
FBV 1 1 2
SM 2 2
DS-AV 1 1
Tot con CIV

Tot sin CIV

Correlacion entre la posicién espacial SAo / SP y la
localizacion de la CIV.

1). Frontal, cuando la sigmoidea Ao es anterior y la
pulmonar posterior, son 2/70 casos, (43,64) presentan
mal alineamiento perpendicular entre el Sl y SIV y entre
el SIA (Fig.5). 2). Oblicua: a. Oblicua anterior derecha,
cuando la sigmoidea AO es anterior derecha y la pulmonar
posterior e izquierda, es el grupo mas frecuente, son 49/
70 casos, 29/49 sin CIV y 20/49 con CIV. b. Obiicua
anterior izquierda, cuando la sigmoidea AC es anterior
izquierda y la pulmonar posterior derecha, son 7/70 casos,
4/7 en situs inversus (casos 4,21,49,70), caso 4 con defecto
septal A-V completo, el caso 21 con S| ausente, el caso
70 con CIV PM con expansion al SE, el caso 49 con CIV
canal. 3/7 en situs solitus {casos 14,47,50) con
asociaciones complejas: caso 14. con VUI, casa 47 con
ATR T vy 50 con VUI, 47 y 50 ademas con yuxtaposicion
izquierda de orejuelas. ¢. Oblicua posterior derecha, si
la  sigmoidea AQ es posterior-derecha y la sigmoidea
pulmonar es anterior izquierda, 5/70 casos
(1,22,23,53,68), con mal alineamiento del Sl. Fig. 7,9,10).

3) Lado a lado, Cuando ta AO es derecha y la pulmonar
izquierda, son 7 /70 casos , 2/7 sin CIV y 5/7 con CIV.
Cuadro 12

Correlacion enitre CIV y tamario ventricular. Frecuenie
en las siguientes condiciones: VI grande en 21/70 casos,
9/21 sin CIV y 12/21 con CIV. VIl y VD de tamario normal
en 20/70 casos, 10 sin CIV, 10 con CIV . VD grande en
11/70 casos, 6/11 sin CIV y 5/11 con CIV. VI grande y VD
hipopidsico en 10/70 casos, 2/10 sin CIV y 8/10 con CIV
Los defectos interventriculares mas frecuentes en nuestra
serie se localizaron en el septum infundibutar 16/39 casos
y en segundo lugar en el septum de entrada 10/39 casos,
Cuando el SIV estuvo intacto ambos ventriculos de
tamanio normal en 10/31 casos y en segundo lugar con
ventrculo izquierdo grande La correlacién entre el tamafio
del VI y VD en el grupo con CIV tiene significado
estadistico (P= 0.05). Cuadro 13.

Cuadro 13
CIV / TAMANO VENTRICULAR

TAMANO COMUNICACIONINTERVENTRICULAR
VENTRI AUSENTE | SI |ST(SE| OTROS TOY
CULAR
SM FBY AVC

V! HPP 2 1 3
VIHPPNVD G 1 1 2
VIN/VD N 10 41 3|3 20
VIGNDH 2 3|12 2 10
VIG 9 6123 1 21
VIGNVD G 1 1 2
VDG 6 211 2 11
VD HPP 1 1
TOTAL 31 16811002 2 1 70

VI=VENTRICULO iZQUIERDO, VD=VENTRICULO DERECHOC,
H=HIPOPLASICO, G=GRANDE, N=NORMAL.

Nivel Ventriculoarterial

Conexion V-A discordante

La conexion V-A discordante es la caracteristica principal
de la TGV, variando las relaciones de los infundibulos entre
sl, de las grandes arterias entre si, la estructura y desarrollo
de los infundibulos. Todas estas variantes dentro de este
tipo de conexidn V-A, se han descrito.

Modo: a) Dos orificios sigmoidecs permeables. b) Uno
permeable y otro imperforado. c) Uno de los orificios
cabalgantes. d) ambaos orificios sigmoideos cabalgantes

El alinearmiento entre of Sl y ef septum AO-Pfue normal en 68
casos (95.8%), mal alineamiento perpendicular en 2 casos
(2.8%), septum infundibular ausente en 1 caso (1.4%).
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Anillo Pulmonar
Dilatacién 29 (41.4%) HVI 18
Estenosis 9 (13.0%) HVI 8
Normal 31 (44.3%) HVI 17
Anillo Aodrtico
Dilatacién 5 (7.0%) HVD 5
Estenosis 11 (15.7%) HVD 1
Normal 54  (77.1%) HVD 20

Valvula Pulmonar
Dilatacién 7 {(10.0%) HVI 5
Estenosis 9 (13.0%) HwviI 6
Displasia 4 {5.7%) Hvi 4
Normal 50 (71.4%) HVI 28
Valvula Adrtica
Dilatacién 4 {5.7%) HVD
Estenosis 9 {13.0%) HVD 1
Normal 57 (81.4%) HvVD 22

La relacion espacial entre la sigmoidea adrtica y sigmoidea pulmonar se muestran en el Cuadro 10, predomina la sigmoidea
Ao anterior derecha enreiacion con la pulmonar.  Su correlacién con la localizacion de la CIV en el Cuadro 12

Trence Pulmonar
Dilatacién 37 (52.9%)
Estenosis 9 (12.8%)
Normal 24 (34.3%)
Aorta Ascendente
Dilatacion 6 (8.5%)
Estenosis 12 (17.2%)
Norma 52 (74.3%)})

Ramas Pulmonares
Dilatadas 33 (47.1%)
Hipopldsicas 7 {10.0%)
RPl Hipoplasica 1 ( 1.4%)
Normales 28 (40.0%)
Cayado Aértico
Ala izquierda 65 (92.9%)
CoAoPreductal 7/65
Ala derecha 5 (7.1%)
CoAoPreductal 1/56

Conexiones sistémico-pulmonares: PCA en 563 casos (75.71%), ligamento arterioso en 8 {11.4%), Blalock-Taussig izquierdo

1 caso (1.4%), Waterston en 1 caso (1.4%).

Coronarias. Analizarmos en primer lugar la relacién de los
orificios sigmoideos aortico y pulmonar: Oblicuas, frontal y
lado a lado, seguidamente el origen y distribucién de las
coronarias izquierda y derecha'®. En nuestra serie
encontramos: Relacién oblicua en 61/70 casos, frontal en 2/
70 y lado a lado en 7/70 casos.

a)Cblicuas: Oblficua anterior dsrecha en 49/61, los senos
coronarios son paraseptales y miran a la pulmonar, anterior
izquierdo (1) y posterior (2); el origen de las coronarias tipo
Al en 46/49, tipo B1 2/49, casos 26 y 44 con coronaria
tnica, el seno coronario es posterior y de el nace una
coronaria que después de un corfo trayecto se divide en
dos, una la derecha con curso y distribucién habitual y otra
la izquierda que despues de un largo recorrido bordeando
por detras ala pulmonar ditatada alcanza su borde izquierdo
y se divide en descendente anterior y circunfleja que sigue
su curso habitual; tipo AB1 en 1/49, caso 83, del seno
coronario anterior izquierdo (1) nace la coronaria
descendente anterior que se hace intramural después de
un corta recorrido y del seno posterior (2) del mismo orificio
nacen |a coronaria derecha y la circunfleja, esta Uitima rodea
posteriormente la pulmonar hasta alcanzar el surco A-V
izquierdo.

Oblicua anterior izquierda en 7/61, los senos coronarios son
posterior (1) y anterior derecho (2), tipo A1 en espejo 4/7
casos , en situs inversus, la ¢oronaria izquierda nace del
seno anterior derecho y la coronaria derecha del seno
posterior y tipo A1 en 3/7 casos, en 1/3 (caso 14) con
ventriculo unico izquierdo y camara accesoria anterior-
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superior-izquierda se encontraron dos arterias delimitantes,
una la delimitante izquierda que nace junto con la circunfleja
(AC} de la coronaria izquierda y esta del seno posterior (1)
y la delimitante derecha que nace junto con la arteria del
surco A-V de la coronaria derecha y esta del seno anterior
derecho (2), ambas delimitantes como su nombre lo indica
delimitan los bordes izquierdo y derecho de la camara
accesoria y sehalan la posicion de esta camara y del
ventriculo unico izquierdo. Los casos 47 y 50 con
yuxtaposicidn orejuelas, el caso 47 con ATRT y VI dominante
y el casp 50 con CIV canal y cabalgamiento de la VT dando
lugar a un VUI tibo doble entrada VI

Oblicua posterior derecha en 5/61 casos, ios senos
coronarios son anterior (1) y posterior izquierdo (2), el seno
no coronario es posterior derecho. Origen de las coronarias:
tipo B1 en 2/5, el caso 1 con doble orificio uno para la
coronaria derecha y otro para la izquierda que cursa por el
berde derecho y anterior de la pulmonar antes de dividirse
en descendente anterior y circunfleja y el caso 53 con un
orificio comln para ambas coronarias, en este caso la
izquierda bordea posteriormente la puimonar hasta alcanzar
el borde izquierdo y se divide en descendente anterior y
circunfleja; tipo B2 en 1/5, caso 22 la coronaria derecha
nace del seno anterior (1) y la coronaria izquierda del seno
posterior izquierdo{2) a este fipo se le ha designado tambien
come translocacion del origen de las coronarias, la coronaria
izquierda despues de un largo recorrido por detras ds la
pulmonar alcanza el el borde izquierdo y se divide el
descendente anterior con un curse intramural importante y



circunfleja; tipo AB1 en 1/5 caso 23, el seno coronario
anterior tiene dos ostium coronarios de uno nace la
descendente anterior, gruesa y torfuosa v la ofra pequefa
accesoria para una rama infundibular; en el seno posterior
izquierdo con un solo orificio para la coronaria derécha que
sigue un curso habitual y ala circunfleja que cursa por detras
de la pulmonar, alcanza el surco A-V izquierdo y se distribuye
de manera habitual; ytipo A2 en 1/5, caso 68, con un solo
ostium coronario que nace en el seno corenario anterior (1)}
gue da origen a la descendente anterior y a la coronaria
derecha que bordea por el lado derecho de la aorta y de
ella nace la circunfleja, esta arteria cursa por detras de la
aorta y pulmonar hasta alcanzar el surco A-V izquierdo.

b)Frontal. Sigmoidea adriica anterior y sigmoidea pulmonar
posterior. Son 2/70 casos. Caso 43 con ATRT el VD sdio tiene
camara de salida anteriory superior, los senos coronarios son
posteriores, el seno posterior derecho (2) tiene dos ortium, de
uno nace la coronaria derscha que después de un corto recomido
daorigen ala circunfleja que bordea posteriormente la pulmonar
hasta alcanzar el surco A-V izquierdo vy de otro nace la arteria
delimitante derecha que delimita el borde derecho de lacamara
accesoria; el seno posterior izquierdo (1) tiene un solo ostium
del cual nace la delimitante izquierda que defimita el borde
izquierdo de la cdmara accesoria. El caso 64 con VUI tipo DEVI
y camara accesoria anterior, los senos coronarios son
posteriores, el seno posterior derecho (2) da origen a la
deiimitante derecha y a la coronaria derecha que cursa por el
surco A-V posterior y del seno posterior izquierdo nace la
coronaria izquierda que da origen a la delimitante izquierda y a
la circunfleja; entre ambas delimitantes se encuentra la camara
camara accesoria.

c}Lado a lado. Son 7/70 casos. Los dos senos
coronarios son izquierdos anterior y posterior y el
seno no coronario es derecho. Tipo Al. La coronaria
izquierda nace del seno anterior izquierdo (1) vy la
coraonaria derecha del seno posterior izquierdo (2).
En nuestra serie ninguna coronaria nacié del seno
no septal , el que no mita la pulmonar. Fig. 13.

COMENTARIOQ

LaTGV es una malformacion caracterizada por una alteracion
de la conexién V-A, en la cual la aorta se conecta con el
ventriculo morfolégicamente derecho totaimente 0 en una
proporcion mayor que el 50% y la pulmonar con el ventriculo
morfologicamente izquierdo totaimente o en una proporcion
mayor que el 50%.567.10.% 49 g aste tipo de conexién se
denomina DISCORDANTE La incidencia es de 0.7 ofoo
recién nacidos vivos, es la mas frecuente en el recién
nacido. El avance quirdrgico ha disminuido su frecuencia
en las series de necropsia en los paises desarrollados, en el
nuestro es ain elevada, encontramos 8.4% en el Museo
de Cardiopatias Congénitas del Instituto de Salud del Nifie
de Lima, unico centro de referencia del pais, debe tenerse
en cuenta que un namero desconocido de fallecidos no se
encuentran registrados en nuestra institucion.

Ballie realiz6 la pimera observacion anatémica en 1797,
designada como TRANSPOSICION por Farré en 1814 y en
1875 diferenciada de la transposicidn corregida. Su
reconocimiento clinico por Fanconi fue seguido por las
observaciones clinico radiologicas de Taussig +"-4¢ . Se han
realizado importantes estudios morfologicos® y
embriologicos, son numerosas las hipétesis que tratan de
axplicar el desarrolio de esta malformacién, entre ellas
tenemos: 1. Crecimiento recto de los tabiques truncal y aorto
pulmonar® . De la Cruz?-%?, “reatizando experimentos de
marcaje y microdiseccion en embriones de pollo, enconiré
que los factores implicados son: a). relacién interconal
diferente aln estando ambos conos en el VD (estadio post
asa). b). la morfologia del complejo septal aorto pulmonar,

ambos determinan conjuntamente, la conexion de las
grandes arterias con los conos. En TGV se conecta con ¢l
cono medial, el cual es transferido al VI, sila pulmonar se conecta
con el cono posteromedial la aorta sera anterior, sicon el cono
medial la aorta y pulmonar estaran lado a lade, si con el cono
anteromedial la aorta serd posterior. En la TGV la posicion
derecha o izquierda de la aorta depende de la orientacién del
complejo septal aortopulmonar con respecto al tipo de asa
bulboventricular. La designacion de discordancia ventriculo
arterial explica que la orientacién del complejo septal
aorfopulmonar no corresponde con la arquitectura det asa
ventricular que soporta” 2. Crecimiento conal diferencial con
predominio del cono sub aodrtico® 32 %58 Van Praagh %
sostiene el siguienta concepto: “ el desarrolio del conus y el asa
vertricular $on de mayor importancia en la morfogénesis de las
relaciones normakes o anormales entre las grandes arterias y
los ventriculos™ estudia el conus subadrico vy la continuidad
fibrosa pulmonar-mitral. La concordancia o discordancia cono
ventricular son basicos en la morfogénesis de las relaciones
normales o anomales arterio-ventriculares”. Goor expresa “The
conus is the factory where transposition complexes are
manufactured “(1972). 3 Otras: La existencia de un esqueleto
fibroso anormal. Hemodinamica anormal en el embrion. Van
Mierop {1936) sostiene la importancia de la inversion de las
crestas truncales.

Lacirugia se inicia conla anastomosis Blalock-taussig? para
las transposiciones con estenosis pulmonar . Luego se
desarrollé la cirugia a nivel atrial con las técnicas de Mustard
2.3 y Senning ¥ y posteriormente la cirugfa a nivel arterial
con la técnica de Jatene '8 2. La atrioseptostomia® es una
gran ayuda paliativa para esta patologia

En nuestra serie encontramos caracteristicas dominantes:
el 94.3% en situs sdlitus y levocardia en el 93%, No
encontramos ningun caso en situs ambiguo, este es un
haliazgo infrecuente en otras series * . La auricula derecha
dilatada en 50%. La auricula izquierda normal en el 71.4%
de los casos. Generalmente esta presente una comunicacion
interauricular en la fosa oval, unicamente en 6/70 casos el
SIA estuvo intacto. Yuxtaposicién izquierda de orejuelas en
3 casos , Melhuish y Van Praagh en 1968 # hacen una
revision de 42 casos, 21 de la literatura y 21 casos estudiados
por eilos, 15 procedentes del Training Center de Chicagoy 6
del Hospital for Sick Children de Toronto , encontrando
predominic de la yuxtaposicion izquierda de las orejuelas,
tanto la yuxtaposicion izquierda como derecha se relacionan
con formas severas de la enfermedad, y 1a asociacion de
yuxtaposicion de orejuelas y TGV no es infrecuente. Mas
tarde Maitre Azcarate ¥ publica tres casos con yuxtaposicion
izquierda. Lee ** sefiala el valor diagnéstico del
ecocardiograma en las malposiciones del apéndice auricular
derecho, la anormal orientacion del SIA y la desviacién del
septum secundum hacia la auricula izquierda como se puede
apreciar en nuestro caso 19, destacando la importancia de
su reconocimiento cuando se plantea la septostomia por
balén o una reparacién biventricular.

La TGV Completa presenta conexion A-V concordante y D-
aorta, la TGV Compleja con conexién A-V concordante y L-
aorta ** , laTGV Cormegida con conexion A-V discordante y
generalmente L-aorta. no se incluye en este estudio.

En las conexiones A-V concordantes y discordante deben
estar presentes dos ventriculos , dos auriculas, dos valvulas
A-V ouna valvula A-V comun. Si las valvulas A-V cabalgan
.42 este cabalgamientc deberd ser menor del 50%, un
porcentaje mayor excluye el diagndstico de concordancia o
discordancia y se considerara una doble entrada ventricular.
Para fines de técnica operatoria el cabalgamiento se
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categorizé: 1) de acuerdo a lalocalizacion de la insercién
de los musculos papilares en el ventriculo opuesto: tipo
A. en el borde del defecto septal ventricular, B. en ¢l lado
opuesto del SIV lsjos del borde del defecto y C. enel
ventriculo opuesto. 2). De acuerdo a la distribucion de las
cuerdas tendineas : en el conus Ao, en el conus pulmonar
cruzando el defecto o alrededor del defecto tapandolo como
una corting. De acuerdo a estos hallazgos se elegira la técnica
operatoria ¥4

La conexion atrioventricular fue:

1).concordante en 61\70 casos, las auriculas se conectan
con sus respectivos ventriculos; 3/61 casos en situs inversus.
2). Univentricularen @ casos, 8/9 en situs sdlitus, con atresia
tricispide, doble entrada ventricular izquierda o derecha. 1/9
en situs inversus, valvula A-V comuin y conexion dominanie
con el Vi, tipo DEVI. La atresia mitral es rara,2' se describe
un caso que sobrevivié hasta los 29 afios, fallecid por
embolismo cerebral masivo a partir de un trombo en auricula
izguierda.

Consideramos de importancia en esle estudio el alineamiento
endre el SIA y SV, En los corazones con conexién A-V
concordante el SIVy SIA se alinean a nivel de Crux Cordis y
siguen atineados en direccion anterior una distancia corta
luego se separan, el SIA se dirige a la izquierda y el SIV
ligeramente a la derecha, hiego se endereza hasta encontrar
el Sl con el que se alinea. Al separarse el SIA y SIV forman
un espacio que es ocupado normalmente por la raiz adrtica
a manera de cufia entre el velo anterior de la valva mitral
septal y el SIV, este espacio se designa como diverticulo
posterior det tracto de salida ventricular izquierdo, en cuyo
limite superior se encuentra la aorta con su cabalgamiento
fisiologico en el corazon normal y la pulmonar en la TGV,
este espacio es cubierto en su porcién anterior por el septum
membrancso y en su porcién posterior por el septum
atrioventricular evitdndose una CIV. El septum A-V separa el
tracto de salida Vi de la auricula derecha. * De esta manera
se establece el alineamiento entre el SIA y SIV.

En la TGV no es infrecuente la existencia de mal alinearrierto
entre el SIA y SIV, en nuestra serie 6/70 presentaron mal
alineamiento debido: a). Desplazamiento lateral del SIA y
Siv{caso 4. Fig. 2) o del SIV ( caso 28. Fig. 4), estos casos
se asociaron a defectos de! desarrollo del septum
atrioventricular. y en algunos ademas defectos severos en el
desarrollo de uno de los aparatos valvulares por ejemplo en
el caso 17 (Fig. 3 ) con cabalgamiento de la vélvula mitral y
atresia de la tricuspide. b) Rotacional. cuando el SIV y et SIA
son perpendiculares u oblicuos entre si'*, si el SIA permanece
en su posicién habitual, la rotacién del SIV permitira el
cabalgamiento de ambos aparatos valvulares, o de uno de
ellosy el otro quedara atrésico, hipoplasico o impetorado,
y ambas auriculas se conectaran con el ventriculo posterior
¢) Mixto. Casos en los que se produce rotacién y
desplazamiento del S{V en refacion con el SIA por ejemplo
en los casos 47 y 64 ( Fig. 5 }, el SIV es perpendicular y
horizontal en relacién con el SIA, resultande una doble
entrada ventricular izquierda y el ventriculo derecho queda
reducido a una cdmara de salida anterior y superior. Hemos
considerado dentro de este grupo a un caso con el SIV
casi ausente, remanentes de SIA y de SIV haran posible
establecer el tipo de alineamiento a traves de las proyecciones
en estos remanentes

En nuestra serie predomina ia orientacién normal del SIV, 1a
posicion anterior-derecha del VD en relacién conelVl es la
mas frecuente. Cuadro 3.

La cdmara de enirada VD, presenta alteraciones del anilio en el

20

18.5% y de la valvula trclispide en relacién a: a) Calibre (10
casos), Atresia, estenosis, dilatacion. b) Posicién anormal (7
cases), cabalganiento de una de las valvulas o de ambas, casos
con doble entrada ventricular. ¢) Desarrolio: velos hipopldsicos
en el 12.6%. la VTA redundants en el 10%, un caso de Ebstein,
formacién aneurismatica de la VTS proximal a la GAS. d)
Comisuras: alteraciones de la comisura anteroseptal de la VT
como su ausencia y del mpm en 6 casos, hendidura en 8,
inserciones anormales en 22 casos. Comisuras anterior y
posterior de la VT generalmente normales {(Cuadro 4 b, ¢).
) Cuerdas tendineas cortas en 21 casos. La anormal insercién
de la VT requiere del método del flap en la cirugia de Rastelli !
Otro hallazgo muy inferesante en nuestra serie fue el mal
alineamiento entre ol Sly ef SIV (TSM), presente en 18 casos: a)
Cabalgamiento del SI sobre los brazos de la TSM, resulta
infundibulo muscular subaértico y subpulmonar, nivelacion de
los planos sigmoideos, perdida total o parcial de la continuidad
pulmenar-mitral, modificaciones en larelacién de los infundibulos
anire siy entre los grandes vasos. b) Desplazamiento posterior @
izquierdo del Sl, se produce ausencia de infundibulo subadrtico
y presencia de infundibulo subpulmonar, se eleva el plano
sigmoideo pulmonar y la pulmonar se desplaza hacia adelante,
la aorta ocupa una posicion posterior derecha en relacion conla
pukmonar que se hace anterior e izquierda, la CIV ser4 subarterial
adrtica. ¢) Desplazamiento del St hacia la derecha, se puede
producir estenosis subadriica y cabalgamiento de la pulmonar.
d) Mal alineamiento rotacional en 3 casos. El detalle de estas
alteraciones ha sido descrita y se muestraen el Cuadro 11. Casos
semejantes se muestran en la literatura 7 14 15 7. @ T3

El VI muestra variaciones en su posicion que guardan relacion
con la posicion del VD, con el situs, conexiones A-V y el
alineamiento {Cuadrc 4, 6). La relacién de tamafio entre los
ventriculos es sstadisticamente significativa: cuando el VD
es pequefio el VI es grande, cuando el VD es de tamaiio
normal el VI es normal o grande y cuando el VD es
grande el Vi es de tamafo normal (Cuadro 7). EIVI estuvo
hipertrofiado en 40/70. La hipertrofia VI es un factor de
imporiancia quirargica 2 6. 26

Camara de enirada VI: No son infrecuentes las alteraciones
de los velos de la VM. La VMA grande en 37 casos siendo el
VIl normal en 16 y grande en 21; en cambio la VMP fue
pequefia en 50 aan siendo el VI normal o grande. (Cuadro 8).
Las comisuras generalmente normales. Las cuerdas
tendineas cortas en 27/70. Alteraciones del musculo papilar
anterolateral {mpal) se presentaron en 23/70 casos, tales
como mpal multiple, hipertrofiado, hipoplasico. Las
alteraciones en el masculo papilar posteromedial (mppm)
fueron menos frecuentes en un caso multicispide y VM en
paracaidas. (Cuadro 8). El mal alineamiento rotacional del
SIV se acomparid de marcadas alteraciones de la posicién
de los musculos papilares de ambos ventriculos, en otras
series ® se encontraron alteraciones de la VM y aparato tensor
hasta en un 12%.

La salida VI tiene una longitud mayor que fa entrada, hallazgos
sefialados en otras series.

El septum interventricuiar . La CIV es sl defecto asociado
mas frecuente 38/70(54.3%), mayor que en ofras series 7 .
Es importante establecer su localizacion, la estructura de sus
bordes, su relacién con los planos sigmoideos y valvulares,
su relacién con las estructuras vecinas, si se produce por
desarrollo deficiente, por mal alineamiento o ambos factores,
cuando se produce mal alineamiento puede coexistir algun
grado de desamollo deficiente. Una categorizacion que tenga
en cuenta estas caracteristicas serd util e importante para
el manejo quindrgico.



Para que una CIV esté relacionada con un orificio sigmoideo,
este debe ser adyacente el SIV. El SIV en situs solitus y con
conexion A-V concordante, es izquierdo en su porcién anterior
y derecho en su porcién posterior , por lo tanto para que la
CIV sea subaortica en una TGV, la aorta que se conecta con
el VD debe ser posterior-derecha o anterior-izquierda en
relacion con la pulmonar y para que la CIV sea subpuimonar,
la pulmonar que se conecta con el V1 debe ser posterior-
izquierda o anterior- izquierda en relacién con la aorta.

En la serie de Quero ¥ y en la nuestra, la CIV mas frecuente
es la subpulmonar siendo la pulmonar posterior-izquierda en
refacion con la aorta.

La CIV perimembranosa en la TGV es subpulmonar, no
subadrtica como en el corazén normal 2, La posicion del Sl
en refacion con las sigmoideas es importante.

En nuestra serie, vemos la importancia que tiene el mal
alineamiento entre el Sl y el SIV { TSM), las caracteristicas
de la CIV y la presencia de infundibulo muscular debajo de la
aorta y / 0 debajo de la pulmonar. El alineamiento entre el Si
y SiV fue normal en 52/70 casos, de los cuales 21 tenian CIV.
Mal alineamiento en 18 casos con CIV, en los que se pueden
distinguir 4 variedades: a) En 4 el Sl cabalga sobre el SIV
(TSM) produciendo un defecto entre el Sl cabalgante vy los
brazos de la TSM, presentan infundibulo sub Ao e infundibulo
sub P, en el caso 22 se asocid deficiente desarrollo del cuerpo
de la TSM, persiste un pequeno brazo anterior por debajo
del cual el Sl atravieza de derecha a izquierda hasta el VI
{Figs. 4,7 y 9). b). El desplazamiento posterior-izquierdo del
Sl determina un infundibulo subpulmonar, ausencia de
infundibulo subadrtico, CIV yuxta adrtica y sub infundibular
pulmonar (Figs. 8,9,y 10). Casos semejantes han sido
publicados® ¢). Mal alineamiento con desplazamiento del Si
ala erecha en 5 casos, se produce una CIV sub pulmonar,
este vaso puede cabalgar en grado variable sobre el VD, en
este caso las estructuras seplales estdn unidas
posteriormente al BP-TSM quedando protegido &l sistema
de conduccién, las cuerdas tendineas de la VT en ocasiones
pueden insertarse en ! borde del defecto (caso 47). d). SIV
horizontal y perpendicular al S! (casos 43 con ATRT, 47y 64
con DEVI}, en estos casos la CIV es horizontal subinfundibular
adrtica, el VD es anterior y superior reducido a camara de
salida y el VI posterior e inferior con dos entradas A-V por
mal alinamiento entre el SIA y el SIV.

Cédmara de salida VD y Aoria

EITSVD enlaTGV es muscular y subaértico. Cuando el S
se alinea con los brazos de la TSM la via de salida sera
normal. Si se produce dextroposicion del Sl, se produce una
obstruccion del TSVD, esta condicion se asocia con
frecuencia a hipoplasia del istmo adrtico e hipoplasia del VD,
con menor frecuencia se asocia a estenosis valvular adrtica
¥ coartacion atrtica. La dextroposicién del Sl se presenta
generalmente cuando {a aorta es anterior-derecha en relacion
con la pulmonar, el mal alineamiento entre el Sl y el SIV
crea un espacio entre ambos que si es pequefio es cerrado
por bandas que van del S| al ST, pero cuando el mal
alineamiento es mayor, este mecanismo no evita una CIV
de localizacion subpulmonar y con  cabalgamiento de este
vaso , este cabalgamiento deberd ser menor del 50% para
ser considerada TGV si es mayor sera una doble sadida VD.
Excepcionalmente en casos de dextroposicion acentuada
funciona este mecanismo de cierre, evitando en este caso la
doble salida VD. A mayor dextroposicion del I, mayor serd
la obstruccién del TSVD. y mayor serd el cabalgamiento o
dextroposicion de la pulmonar. Se describen obstrucciones
agudas del tracto de salida subaértico por disminucion del
foramen bulboventricular %
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Cuando la aorta es posterior-derecha'-%2 58 en relacién con
la pulmonar la CIV es subadrtica , el Sl esta desplazado hacia
la izquierda y atras. Cuando la aorta es posterior-derecha o
derecha en relacion con la pulmonar, el Sl puede cabalgar
sobre el septum trabecular, tendremos Sl subadrtico y
subpulmonar y la CIV serd subadrtica y subpulmonar. Estas
comunicaciones pueden cerrarse terminando en una
estenosis fibrosa subpulmonar y obstruyendo el tracto de
salida ventricular izquierdo. (Fig.7,9,10). De acuerdo a
nuestras observaciones y de otros, existe una relacion entre
la posicion acrto-pulmonar y la localizaciéon de la CIV. De
otro lado cuando la CiV es subaértica no exste estenosis
subadrica es mas fracuente la estenosis subpulmonar., en
caso de presentarse, la estenosis es producida por desarmrollo
de tejido conjuntivo procedente del trigono fibroso.

Cémara de salida ventricular izquierda y arteria pulmonar.
El TSVI puede deformarse por varias causas: Por insercion
de bandas musculares a dicho nivel. Levoposicién o
cabalgamiento del S| produciendo estenosis del TSVI,
situacion ya descrita. Hipertrofia del septum a nivel del TSVI.
Anillo fibroso o fibromuscutar subpulmonar. Cuando el
milsculo de Muller se hipertrefia y avanza interpeniéndose
entre la raiz pulmonar y la VM septal, como sucedic en uno
de nuestros casos. Aneurisma del septum membranoso .
Inserciones anormales de la valvula mitral septal - 455 Sohn
“ puntualiza la importancia del diagnéstico de las alteraciones
del tracto de salida ventricular izquierdo vy de la vélvula
pulmonar cuando va a realizarse el switch arterial ya que no
as contraindicacion absoluta.

Anillo pulmonar, valvula pulmonar y tronco puimonar
hipoplasicos en el 12.6%. un caso con vakvula pulmonar
unictspide y solo en 4 biclspide, en ninguno imperforacion
de la valvula pulmonar.. Tronco putmonar dilatado en 52.1%.
Ramas pulmonares hipopldsicas en 9.9% , Hipoplasias
aisladas en un caso de la rama izquierda y otro de la rama
derecha son infrecuentas en otras series.

Coronarlas. Es complejo el estudio de las coronarias * 1213 %,
57 los senos coronarios reciben diferentes nombres,
consideramos Gtil para evitar esta confusion utilizar nimeros
para designar los sencs paraseptales que miran la pulmonar,
dada la variedad de posiciones de la sigmoidea adrtica en
relacién con la pulmonar, Gittenberger '? utiliza una notacién
adicional , se toma como referencia el seno no septat, el que
no mira la pulmonar, el seno antihorario adyacente serd “17,
y el otro “2”. La primera designacion se basa en el crigen de
las coronarias izquierda y derecha de los senos 1, 2 o el no
septal. A cuando la coronaria izquierda (Cl) se origina del
seno 1, B cuando se originadel seno 2, € cuando se origina
del seno no septal, AB cuando se separa el origen de la
descendente anterior (CDA) y de la circunfleja (CC), la CDA
del seno 1 y la CC del seno 2. La segunda designacion:
I cuando la coronaria derecha (CD} se origina del seno 2, Il
cuando se origina del seno 1 y lll cuando se origina del seno
no septal, el gue no mira (no facing), Esta segunda
designacion acompafa a la primera A,B,C. EnAlly Bl las
coronarias nacen del mismo senc septal a traves de un
orificio Gnico o doble. En AB la CDA se origina del seno 1y
la CC del seno 2, del mismo orificio o independiente . Ei tipo
Bl con frecuencia tiene doble orificio coronario. Existen
variaciones mas sutiles , los orificios coronarios pueden
estar en posicion medial o cerca a la comisura, pueden
estar mas altos y se pueden presentar variaciones en el
curso. Nosotros hemos adoptado estas designaciones,
que fueron Utiles para la designacion de variedades



FIGURAS CON EXPLICACION

Figura 1. Caso19 [222-7933] [ S,D,AD |

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs solitus. Apex a la izquierda. Yuxtaposicion
izquierda de orejueias. La acriay el VD forman el borde derecho
del corazdn, no se ve la auricula derecha, las orjuelas derecha
e izquierda estan a la izquierda del los grandes vasos
(yuxtaposicién izquierda de orejuelas) . Auriculas balanceadas.
Aorta anterior derecha en refacion con la pulmonar posterior e
izguiierda. Aorta de grueso calibre y la pulmenar hipoplasica La
coronaria descendente anterior marca la dominancia V1,
posicién derecha del VD en relacion con el VI en posicién
izquierda y la posicion sagital del SIV. Cayado adrtico a la
izquierda. Vasos del cayado normales. PCA.

Aspecto interno

B. Vista anterior derecha.

Camara de entrada hipopldsica. VT hipoplasica. La CAS se
inserta en las dos clispides del MP apicoseptal(*). CA en el
MPA. CP en el MPP.VTS en el SIV. Porcién trabecular con
trabeculacién columnar gruesa tanto en el SIV como en la
pared, cavidad amplia y al corte hipertrofia de pared. Camara
de salida: CIV infundibular grande con desplazamiento
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posterior e izquierdo.del Sl. Techo formado por las
sigmoideas adrticas coronarianas, el borde anterior por el
BA-TSM, borde inferior por el BP-TSM y continuidad
tricuspidec-mitral, el borde posterior por el Sl cabalgante. El
PVI grueso separa la sigmoidea adrtica de la VT. Raiz adrtica
dilatada, sigmoideas grandes, Las sigmoideas coronarianas
son: anterior izquierda (1) y la posterior (2), de donde nacen
las coronarias izquierda y derecha respectivamente y su
distribucién es habitual. Fig.13.A1.

C. Vista anterior izquierda.

LaVM con numerosas cuerdas comisurales que se insertan
en dos gruesos musculos papilares, MPAL y MPPM, por
encima el musculo de Muller que junto con el PVI izguierdo
y &l 8l desplazado a la izquierda forman una banda muscular
que separa la sigmoidea pulmonar hipoplésica y la VM
ademas forman un infundibulo muscular subpulmonar muy
estrecho cubierto de restos valvulare. Por encima la
sigmoidea puimonar bicispide, anillo hipoplasico, tronco
pulmonar y ramas hipoplasicas. Por el{ado izquierdo la CIV
es grande, subinfundibular, el techo esta formado por el



S| desplazado, el borde posterior por la continuidad
trouspide-mitral y el borde inferior por el septum de entrada
Pequefio septum liso residual seguido de la porcion
trabecular de morfolegia izquierda.

D. Vista posterior izquierda

Conexién venosa pulmonar normal. Al lisa amplia. Una
comunicacién interauricular muy grande que deja ver los
musculos pectineos de la auricula derecha, una porcion de
septum interauricular anterior e izquierda separa ia orejuela
derecha de la izquierda (*) Recibe las 4 venas pulmonares.
Amplio anillo mitral, la VMS profunda, su corta insercion en
el anilo muy cercana al borde inferior de ia CIA, las

Figura 2 Caso4 [ A10015] [I, LAl]

comisuras anterior y posterior insertadas en dos gruesos
musculos papilares MPAL y MPPM, cuerdas cortas, la
correspondiente a la comisura posterior que estd formada
casi totalmente por tejido valvular a manera de lengueta. La
VMP es corta pero su implantacion en el anillo s mas
extensa.El SIA posterior es muy pequefio consigue alinearse
con el SIV por lo tanio no existe un defecto tipo canal ¢
defecto del septum atrioventricular, el defecto interauriculai
es muy grande constituye casi una auricula comtn.

Diagnético: TGV, yuxtaposicion izquierda de orejuelas,
CIA grande (auricula comun), CIV subarterial adrtica,
cavidades izquierdas dominantes.
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A. Aspecto externo.

Dextrocardia en situs inversus. Apex a la derecha. Conexién
A-V concerdante. AD dominante. Coronarias en .espejo
La coronaria descendente anterior marca la dominancia
VD en posicién anterior e izquierda en relacion con el Vi
que es posterior y derecho. Aorta anterior-izquierda en
relacion a la pulmonar que es posterior derecha, no se
cruzan son paralelos. Cayado Ao. a la derecha.

Aspecto interno

B. Vista anterior izquierda. _

Camara de entrada en espejo: Valvula A-V comln,
cabalgante anterior {VCA}, va al musculo papilar del
ventriculo morfolégicamante derecho situado a laizquierda,
se ve la cresta del SIV deficiente libre de inserciones
valvulares y en la parte posterior se ve la valva cabalgante
posterior (VCP) mas pequefa. Defecto septal A-V, variedad
completa, tipo C de Rastelli, gran deficiencia del septum
interventricular de entrada. Porcién trabeculada: La pared
VD de 6mm de espesor, trabécutas columnares gruesas,
cavidad mediana. La cdmara de salida muscular, formada
por laTSM alineada con el Sl y éste en continuidad con el
PV|, estructuras dispuestas en espejo. El cuerpo de laTSM
se continda con el SIV deficiente determinando el limite més
anterior y superior del defecto interventricular. Anillo aértico
bien desamollado. Las sigmoideas coronarianas son anterior-
derecha y posterior; de la anterior-derecha {1- giro horario
por ser en espejo) nace la coronaria izquierda, se divide en
descendente anterior y circunfieja, para el ventriculo
morfolégicamente izquierdo situado a la derecha, de la
posterior (2) nace la coronaria derecha para el VD
mortfolégico, situado ala izquierda, se distribuye de manera
habitual.

C. Vista anterior derecha.

Vi de pared gruesa, dos gruesos musculos papilares muy
cercanos, uno el anterolateral (MPAL) y otro posterolateral
(MPPL), cuerdas tendineas normales. Presencia de un
infundibulo musculo fibroso subpulmonar formado en su
aspecto mas anterior por &l Sl que se encuentra por debajo
de las sigmoideas pulmonares que miran a las coronaranas
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adrticas ( facing), luego una pequefa zona de continuidad
fibrosa sigmoideo pulmonar - VCA y luego una prolongacion
del misculo de Muller (MM) que puede obstruir el tracto de
salida ventricular izquierdo.

D. Vista posterior .

Muestra conexion A-V concordante en espejo,
correspondiente a situs inversus , el SIA desplazado hacia
la derecha y el SiV hacia la izquierda Al morfolégica
pequefia en conexion con el VI morfolégico, ambos
situados a la derecha, ia Al morfolGgica recibe fas 4 venas
pulmonares, un gran defecto interauricular tipo ostium
primun, por debajo se ve el aspecto izquierdo de la valva
cabalgante anterior (VCA) que se inserta en un masculo
papilar anterclateral en el VI, La valva mural se inserta de
un lado en este mismo muasculo formando 1a comisura
anterior y de otro lado al misculo papilar posterior
formando la comisura posterior que a su vez recibe la
insercién de la valva cabalgante posterior (VCP); de esta
manera este ventriculo izquierdo morfolégico situado a la
derecha tiene fres valvas, cabalgante anterior, mural y
cabalgante posterior. Se puede ver que los muisculos
papilares estan préximos, por lo tanto la valva mural es
pequefia. El SIV es liso y deficiente. Se ve 1a VCA debajo
de la AD morfolégica situada a la izquierda,cabalga sobre
el SIV deficiente y penetra en el VD morfoldgico situado a
la izquierda, ya descrito en B. AD grande, musculos
pectineos bien desarroliados en el interior de la orejuela y
enla pared anterior y externa de la auricula. Anille comin
y valvula A-V comiin, La AD estd conectada con ambos
ventriculos, especialmente con el VI.

E. Vista auricular izquierda

Al en posicién posterior derecha, pequedta, recibe las 4
VP, se conecta totalmente con el VI tambien situado a la
derecha,

Diagnostico:Dextrocardia en Sl. Doble salida auricular
derecha, Doble entrada ventricular izquierda, AVC
completo no balanceado, TGV, Infundibulo muscular
subadrtico y subpulmonar.



Figura 3. Caso 17 [ 206-2Z/18] [ S,D,AD ] ATRT

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sdlitus. Apex a la izquierda. Orejuelas
concordantes. Al muy dilatada Aorta anterior derecha,
pulmonar posterior e izquierda. La coronaria descendente
anterior marca la dominancia VI, la posicién derecha del
VD enrelacidn con el VI en posicién izquierda, y la posicion
sagital del SiV. Cayado aortico a la izquierda. Vasos del
cayado normales. Coartacién aértica preductal (*)

Aspecto interno

B. Vista anterior derecha.

Camara de entrada ausente por atresia tredspide. CIV
canal grande que permite el cabalgamiento de la VMS
cuyas cuerdas tendineas se insertan en dos pequefios
MPA adyacentes al borde derecho del SIV, dentro del VD.
Porcién trabecular pequefia, trabeculacién columnar
gruesa, cavidad pequeia, en general el VD es hipoplasico.
Aspecto derecho de la CIV canal: Techo formado por la
TSM que se continda con el Sl, borde anterior formado
por la pared libre VD y el borde posteroinferior por la cresta
del SIV deficiente, Camara de salida muscular formada
por fa TSM, Sl, PVI bien alineados. El PVI se continda
con las trabéculas parietales. E!limite superior del tracto
de salida es la sigmoidea adrtica. La raiz adrtica es
suprainfundibular. Las sigmoideas coronarianas son
anterior izquierda (1) v posterior (2), de donde nacen las
coronarias izquierda y derecha respectivamente y su
distribucidn es habitual. Fig.13.

C. Vista anterior izquierda.
Camara de entrada: la VMS y su anille correspondiente

en posicidén derecha se encuentran sobre el VD en el
cual se ve la insercién de las cuerdas tendineas en dos
masculos papilares bien definidos , a la derecha de la
cresta del SIV deficiente. Peguefic septum liso residual
seguido de la porcién trabecular fina de morfologia izquierda.
Camara de salida: muscule membranosa, continuidad
pulmonar mitral, el PVI izquierdo soporta la sigmoidea
pulmonar. El cruce del aparato tensor vaivular mitral hacia
el VD produce cierta obstruccidn de la salida VI.

D. Vista posterior izquierda

Conexién venosa puimonar normal. Al lisa muy dilatada
posiblemente por severa regurgitacion mitral. Amplio
orificio de conexion con la orejuela izquierda. Recibe las
4 venas puimonares. Amplio anillo mitral, la VMS vy el
anillo correspondiente cabalgan sobre el VD, las
comisuras anterior y posterior envian largas cuerdas
tendineas a musculos papilares anterior y posterior bien
definidos adyacentes al borde derecho del SIV deficiente
y las comisuras correspondientes la la VMP o mural se
insertan a traves de cuerdas cortas a otros dos masculos
papilares anterior y posterior situados en el V1. Un rodete
muscular corresponde a la cresta del SIV deficiente y
separa los musculos papilares derechos de los izquierdos.
El SIV liso residual es delgado, el resto del septumy la
pared V| presenta trabeculacién fina oblicua y numerosa.
Al corte la pared V| delgada. vy la cavidad dilatada.

Diagnético: TGV, ATRT, FOP, CIV canal con
cabalgamiento del anillo VMA y aparato tensor
sobre el VD. Coartacién Adértica preductal.
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Figura 4

Caso 29 [452-8798] DEVD [ S,D,AD ]

Aspecto interno

A.Vista anterior derecha.

Céamara de entrada: Doble entrada. Anillo tricuspideo
amplio, La Valvula tricispide situada a la derecha, ¢on
sus valvas septal, anterior y posterior bien definidas,
conecta a la AD morfologica con el ventriculo
merfolégicamente derecho situados a la derecha. La CAS
con un grupo de cuerdas tendineas que se inserta en ¢l
MPM y otro con cuerda tendineas largas se insertaen la
cuspide apical del MP apicoseptal . La CA atraves de
cuerdas muy cortas se inserta casi directamente en un
MP pequefio. La CP en el MPP. La VTS adyacente a la
CAS se inserta atraves de numerosas cuerdas en el borde
del cuerpo de la TSM, en la cispide septal del MP
apicoseptal (MPAS) junto con algunas cuerdas
provenientss de la VMA y la porcién mas posterior en la
clspide posterior del MPAS. La VTS cubre la CIV canal y
la insercidn de la VM en la cresta del SIV deficiente. La
porcién trabecular muestra trabéculas gruesas
entrelazadas y escasas, al corte moderada hipertrofia de
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pared, cavidad amplia. CAmara de salida muscular formada
porlaTSM, Sl y PVI que separa la sigmoidea adrtica de la
VT. La Sigmoidea adrtica constituye el limite superior del
tracto de slaida VD. Aorta anterior derecha y pulmonar
posterior izquierda. Aorta tricdspide , las sigmoideas
coronarianas son anterior izquierda (1) y posterior (2) de
tas cuales nacen las coronarias izquierda y derecha
respectivamente y su distribucion es habitual .Fig.13.
Cayado a la izquierda. PCA.

B. Vista anterior izquierda

Camara de entrada: Pequefia conexion de la Al con el VI
hipoplasico. La VM se inserta en la cresta sel SIV
deficiente, por numerosas cuerdas tendineas dando un
aspecto desflecado. El septum restante finamente
trabeculado, la porcidon septal anterior residual muy
estrecha responsable de la falta de anclaje septal de la
sigmoidea pulmonar. La CIV de tipo canal, el techo
formado por la continuidad pulmonar-mitral, el borde
posterior por la continuidad mitrotricuspidea, borde



anterior e inferior por la cresta del SIV deficiente. Camara
de salida: misculomembranosa, la sigmoidea pulmonar
en extensa continuidad con la VMA, sin anclaje muscular
por la expansion anterior de la deficiencia del SIV de
entrada, Las sigmoideas pulmonares anteriores (facing)
se encuentran sobre el Sl. . Sigmoidea pulmonar
tricispide e hipoplasica, tronco pulmonar y ramas
hipoplésicas.

C. Vista posterior derecha.

AD grande, recibe las venas cavas y el seno coronario,
amplia conexidn con la orejuela derecha, miusculos
pectineos bien desarrollados en el interior de la orejuela y
en la pared anterior y externa de la auricula. CIA grande
en lafosa oval. Anillo amplo. LaVTS insertadaenel SIVy
en el cuerpo septal del MP apicoseptal. Una amplia
hendidura entre laVTS ylaVIA. LaCASseinsertaenel
cuerpo apical del MP apicoseptal, la CA atenuada con
cuerdas escasa y muy pequefias se inserta en un MPA

Figura5 Caso 64 [875-13762] DEVI[S,D,A]. Edad 3
meses, sexo femenino.

muy pequefio. La CP en un MPP definido. Aspecto
columnar trabecular grueso en la pared anterior.

D. Vista posterior izquierda

pulmonaresnormales. Anillo mitral hipoplasico, la VMA y
VMP profundas se insertan en la cresta del SIV deficiente,
por cuerdas muy pequenas y por segmentos directamente,
algunas cuerdas de la VMA se insertan en el cuerpo septal
del MP apicoseptal del VI, de tal suerte que el anillo mitral
cabalga scbre el VD conectando preferencialmente a la
Al con el VD ( indicador rojo). El pasaje de sangre de un
ventriculo a otro atraves del defecto del SIV, esta limitado
por la insercién de la VM en |la cresa del SIV deficiente,
este pasaje se produce solamente en la region
subpulmoenar, porcién mas anterior del defecto.

Diagnéstico: TGV, DEVD, Defecto septal atrioventricular
parcial tipo CIV canal, Hipoplasia de cavidades izquierda,
ClA, PCA.




A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sélitus. Apex a la izquierda. Conexién
A-V univentricular tipo doble entrada ventricular izquierda
(DEVI)}. Orejuelas concordntes. Al dominante. Coronarias
delimitantes (DD y DI) marcan los bordes derecho e
izquierdo de la Camara Accesoria en posicién anterior,
superior e izquierda, en relacion con el VI que esta en
posicién inferior y posterior. El septum interventricular
horizontal, el Sl frontal y el SIA sagital, por lo tanto los
tres planos septales son perpendiculares entre si. La aorta
nace de la camarade salidaVD en posicion anterior y la
pulmonar nace del ventriculo morfolégicamente izquierdo
entre las valvulas tricuspide y mitral en posicién posterior,
luego cruza por detrds de la aorta hasta colocarse a la
izquierda de ella , Conexion V-A discordante. Los vasos
son paralelos en el plano antero-posterior y se cruzan en
el plano sagital. Cayado adttico a la izquierda. PCA. Enel
aspecto interno de la cdmara de salida se ve el FBV (
restrictivo ) que la comunica con el VI, el SI grueso
subabrtico.

Aspecto interno

B. Vista derecha.

Camara de entrada: Doble entrada. La Valvula tricdspide
situada a la derecha, con sus valcas septal, anterior y
posterior bien definidas, conecta la AD morfol4gica con el
ventriculo Gnico izquierdo (VUI). Una delgada columha
muscular (*) separa 1aVT septal de la VM septal o anterior
situada en el mismo ventriculo a la izquierda de la VT. La
VM vista del lado derecho muestra la comisura posterior
con sus cuerdas tendineas insertadas en un grueso
musculo papilar posterior multicaspide (MPP-VM). La
comisura anterior se fija mediante numerosas cuerdas
tendineas en el borde ventricular del foramen
bulboventricular, que comunica el VI con la camara de
salida VD ya descrita. Porcién trabeculada: trabéculas
caracterislicas finas, oblicuas y numerosas, la pared gruesa
y la cavidad normal. Cémara de salida: es
predominantemente membranosa limitada por las valvulas

Figura 6. Caso 14 [ 192-8300] VUI[ S,AAl]

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sélitus. Apex a la izquierda. Conexion
A-V concordante. Las coronarias son la delimitante
izquierda que nace junto con la circunfleja de la coronaria
izquierda y esta del seno posterior (1) y la delimitante
derecha que nace junto con la arteria del surco A-V
derecho de la coronaria derecha y esta del seno anterior
derecho (2), ambas delimitantes marcan los bordes
izquierdo y derecho de la cAmara accesoria, ambas
sefalan la posicién frontal del S1V, la posicion anterior y
superior del VD y la posicién inferior y posterior del V1. VI
dominante. Aorta anterior & izquierda en relacién con la
pulmonar posterior derecha. La Aorta nace de la camara
de salida VD, anterior superior e izquierda. Por debajo y
adyacente a la sigmoidea adrtica vemos un orificio que
corresponde a la GV infundibular subarterial aértica.
Cayado Ao. a la derecha.
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ticlispide y mitral y anteriormente por una pequefia porcion
de pared libre VI. De esta cdmara nace en su totalidad la
arteria pulmonar, tiene 3 sigmoideas bien desarrolladas y
anillo amplio. Se puede apreciar la continuidad pulmanar-
tricuspidea y pulmonar-mitral y 1a gran cercania entre la
tricospide y la mitral.

C. Vista posterior derecha.

AD de tamanio normal, recibe las venas cavas y el seno
coronario, amplia conexion con la orejuela derecha,
musculos pectineos bien desarrollados en el interior de la
orejuela y en la pared anterior y externa de la auricula.
SIA con un foramen oval permeable. Anillo y vdlvula
tricuspide normales, laVTS fijada por cuerdas tendinseas
en el aspecto posterior drecho de la columna muscular
posterior(™) , la comisura anterior en un grueso MPA y la
comisura posterior en un MPP-VT. La columna muscular
posterior separa de manera muy definida las VT y VM. La
VT estd completamente separada de la Camara de salida
VD. Hipertrofia de pared,

D. Vista posterior izquierda

Aliisa, grande, conexiones vengsas pulmonares normales.
Anillo mitral dilatado, Se ve la VM mural extensa y de poca
profundidad, diferente a la VMA ya descrita en la vista
derecha. Esta VM mural por medio de numerosas cuerdas
tendineas se inserta en el masculo papilar multicaspide ,
en cuyo aspecio derecho se insertaba tambien |a comisura
posterior de laVM. Por la auricula izquierda se tiene la
imagen de VM en paracaidas, insertada en un musculo
papilar de base comun y multicispide. En este corte se
ven las paredes muy gruesas, y la cavidad pequefia
ocupada en su maycr parte por el aparato tensor y el
musculo papilar multictispide.

Diagnoéstico: TGV, DEVI, Foramen bulbo ventricular
restrictivo, Grandes vasos en posicién antero-posterior.
Camara accesoria maracada por coronarias delimitantes
derecha e izquierda. '

Aspecto interno

B. Vista anterior derecha.

Camara de entrada VD con severa hipoplasia. Valvula
tricaspide hipoplasica, pequefias y delgadas membranas
se insertan en la cresta del SIV de entrada hipoplasico y
deficiente. Pequefia CIV canal. Ausencia de misculos
papilares. Septum de entrada hioplasico y liso. No existe
una porcién trabecular posterior pero si un septum
trabeclar anterior bien definido. Camara de salida : La
TSM definida sus brazos una CIV infundibular subarterial
aortica por desplazamiento del Sl hacia atrds y a la
derecha, responsable de la posicién posterior-derecha
de la pulmonar y al infundibulo subpulmonar.
Discontinuidad aorto tricuspidea por interposicion del PVI,
La raiz adrtica con tres sigmoideas, las coronarianas
son posterior (1) y anterior derecha (2), cada una con su
ostium coronario correspondients, Fig. 13 QAl A1



C. Vista posterior derecha.

AD grande, amplia conexién con la orejuela derecha,
musculos pectineos bien desarrollados en el interior
de la orejuela y en la pared anterior y externa de la
auricula, el SIA presenta una pequena comunicacicn

en la zona de la fosa oval. Anillo grueso { ) y valvula
tricispide severamente hipoplasicos, algunas cuerdas
se insertan en la cresta del SIV deficiente. CIV canal
pequefa, En esta vista no se ve el VD que se
encuentra en un planoc mas anterior. Se ve ia porcién
septal VI, en la parte superior el indicador rojo muestra
la zona de continuidad mitral-pulmonar, por detras del
Sl desplazado hacia atras y a la derecha que lo separa
parcialmente de la VM, mas anterior la CIV
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subinfundibular pulmonar y subarterial aértica. En
esta vista se muestra la doble entrada V1. Vemos el
MPPM del VI donde se inserta la comisura mitral
posterior.

D. Vista posterior izquierda.

Vemos |a Al, la conexidn de las cuatro venas
pulmonares. Anillo mitral amplie, valvula mitral
redundante , tanto la VMA como la VMP. Grupo de
misculos forman el MPAL.

Diagndstice.- TGV , DEVI, CiV canal con VT
hipoplasica y cabalgante.Foramen bulbo ventricular,
Grandes vasos en posicién antero-izquierda.



Figura7. Caso22[347-11702] [ 5,D,PD ]| Edad 4 afos,
Sex0 masculino

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sélitus. Apex a la izquierda. Conexion A-
V concordante. AD dominante. La coronaria derecha nace
del seno anterior (1) y la coronaria izquierda del seno
posterior izquierdo (2), existe claramente una translocacion
del origen de las arterias coronarias, Fig 13 OPD B2. La
descendente anterior marca la dominancia VD y su posicidn
derecha en relacién con el VI que es izquierdo e inferior.
Aorta posterior derecha y pulmonar anterior izquierda.
Cayado adrlico a la izquierda.

Aspecto interno
B. Vista anterior derecha.
Camara de entrada: Valvula tricaspide (VT) Apertura y veios
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normales. La Comisura anteroseptal (CAS), se inserta en
una columna muscular, unica estructura que separa ambos
ventriculos. La GA se inserta en el MPA La CP se inserta
en MPP. Cuerdas tendineas cortas. MPM ausente. Porcién
trabecular: Gran defecto trabecular anterior y postarior.
Malalineamienio entre el Sl y el SIV, CIV muscular
subinfundibular aorto- pulmonar. El Sl es perpendicular al
5IVy al BA-TSM residual.. El S| cabalga hasta el VI pasando
por debajo del BA-TSM residual , el cuerpo y el brazo
posterior de la TSM estan ausentes quedando una CIV
muscular subinfundibular anterior muy grande. Otro defecto
en el limite entre el septum de entrada y el septum trabecular
posterior cubierto por las inserciones de la VTS La raiz



abrtica es suprainfundibular. Las sigmoideas coronarianas
soh posterior izquierda (2) y anterior (1), la descendente
anterior es intramural en su tercio medio. Fig. 13.

C. Vista anterior izquierda.

Se ve un puente muscular que llega hasta la pared
ventricular izquierda por debajo del BA-TSM residual,
separa la sigmoidea pulmonar dela VM, la cual se inserta
en la columna musculat ya mencionada. Anillo A-V
pequefio, Al pequeiia, MPAL desplazado por el puente
muscular (*). Una cclumna muscular separa los ventriculos
en su aspecto posterior, en ella se insertan las cuerdas
tendineas de la CAS de la VT por el lado derecho y la CP
de la VM por el lado izquierdo. Se ve un amplio defecto
muscular anterior a la columna muscular y otro defecto
menor posterior a dicha columna.

C. Vista posterior derecha.
Venas cavas y seno coronario normalmente conectados.

Figura 8. Caso 8[158-8431] [ S,D,AD ]
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AD grande, amplia conexion con la orejuela derecha,
musculos pectineos bien desarrollados en e interior de la
orejuela y en la pared anterior y externa de fa auricula, el
SIA presenta una comunicacion grande en la zona de la
fosa oval. Anillc A-V amplio, VT con velos profundos.

E. Vista posterior izquierda

Conexion venosa pulmonar normal. Al lisa pequefia, El
SIA presenta cirugia Blalock-Hanlon. Anillo mitral y VM
hipoplasicos. La CP se inserta en la columna muscular y
la CA en el MPAL desplazado por el puente muscular que
gue atravieza desde el VD al V1. Trabéculas delgadas,
oblicuas y numerosas. Paredes gruesas. Coronaria
descendente posterior bien definida.

Diagndstico.- TGV, CIV muscular con cabalgamiento
del S, septum trabecular anterior ausente. Otro defecto
en el septum trabecular posterior. Aorta posterior
derecha. Doble infundibulo subadrtico y subpulmonar.




A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sdlitus. Apex a la izquierda. Conexion
A-V concordante. La coronaria descendente anterior
marca la dominancia VD, su posicidn anterior derecha en
relacién con el VI. Aorta anterior derecha en relacion con
la pulmonar. Cayado Ao. a la izquierda.

Aspecto interno

B. Vista anterior derecha.

Camara de entrada: Vdlvula tricispide (VT) Apertura
amplia y velos normales. La Comisura anterosepta; (CAS)
se inserta en el brazo BP, cuerpo de la TSM y MP
apicoseptal. EIl BP-TSM estd separado del pliegue
ventriculo infundibular (PV1), por tejido valvutar, continuidad
mitro-tricuspidea, estructura que forma el borde
posteroinferior de la CIV, La comisura anterior (CA), se
inserta en el MPA corto, casi directamente, cuerdas muy
cortas. La comisura posterier (CP) se inserta en un
delgado masculo papilar posterior (MPP). La pared VD de
5mm de espesor se adelgaza a nivel del apex, las
trabéculas son gruesas y columnares, CIV infundibular
subarterial por ausencia del SI. El cuerpo de la TSM es
grueso y definido, el BA-TSM forma el borde anterior de
la ClV, el borde posterior por el PVl que separa la
sigmoidea Ao de la VT. El techo del defecto esta formado
por la continuidad fibrosa vaivular aorto-pulmonar y tejido
valvular pulmonar prolapsado. Anillo de buen caliber y
sigmoidea Ao bien desarrollada. Las sigmoideas
coronarianas son anterior izquierda (1) de la cual nace la
coronaria izquierda que se divide en descendente anterior
y circunfleja, 1a circunfleja alcanza el surco A-V izquierdo
bordeando el borde izquierdo de la arteria pulmonar; de la
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posterior {2) nace la coronaria derecha y se distribuye de
manera habitual. Fig 13.

C. Vista posterior derecha..

AD grande, amplia conexion con la orejuela derecha
misculos pectineos bien desarrollados en el interior de la
orgjuela y en la pared anterior y externa de la auricula, el
SIA presenta unz pequefia comunicacion en la zona de la
fosa oval y ademds el foramen oval permeable. Anillo y
vélvula tricdspide normales, Aspecto columnar de las
trabéculas en el VD y la gruesa TSM.

D. Vista anterior izquierda.

Pared VI gruesa, SIV liso, dos gruesos masculos papilares
anterolateral (MPAL) y posteromedial (MPPM), cuerdas
tendineas cortas. Un amplio defecto infundibular
subarterial, sigmoidea pulmonar bicomisural, la comisura
&5 una linea perpendicular a la comisura intercoronariana,
La sigmeidea pulmonar anterior forma el fecho del defecto
y prolapsa, en el angulo posterior del defecto se ve la
continuidad pulmonar mitral y mitrotricuspidea, el borde
posteroinferior por el septum de entrada y el borde anterior
por la TSM. Sl ausente.

E. Vista posterior izquierda

Allisa, el SlAmuestra un defecto pequeiio, Recibe las 4
venas puimonares, pequefia conexién entre la Al y su
correspondiente orejuela., Valvula mitral normal, gruesos
miscuos papilares, cuerdas tendineas cortas, septum
interventricular liso .

Diagnotico. TGV, CIV infundibular subarterial aortico-
pulmonar. Crecimiento de cavidades derechas.



Figura 9 Caso 23 [ 351-R6192] [ 5,D,PD]

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs solitus. Apex a la izquierda. Conexion A-V
concordante. AD dominante. La coronaria descendente anterior
marca la dominancia VD, su posicion anterior derecha en
relacién con el VI, Aorta posterior-derecha-superior en relacién
a la pulmonar anterior-izquierda e inferior, no se cruzan son
paralelos. Cayado Ao. a la izguierda.

Aspecto interno

B. Vista anterior derecha.

Camara de entrada: Valvula tricispide (VT) Apertura y velos
normales, de profundidad semejante. CAS se inserta en el
MPM y este en el BP-TSM. La CA, se inserta en el MPA bien
desarrollado. La CP se inserta en el MPP . La pared VD de
8mm de espesor se adelgaza a nivel del apex, las trabéculas
son gruesas y columnares. ClV infundibular subarterial adrtica
por desplazamiento del Sl a la izquierda y atras, Los brazos
de la TSM delimitan la CIV subadrtica, formando el bhorde
anterior e inferior, el PVI forma el borde inferior y posterior , el
techo del defecto esté formado por [a raiz adrtica, la que cabalga
ligeramente sobre el V1. El PVI separa la sigmoidea Ao de la
VT. Anillo adrtico de buen calibre y sigmoidea Ao bien
desarrollada. Los senos coronarios son anterior {1) con dos
ostium coronarios, de uno nace la descendente anterior, gruesa
y tortuosa y la otra accesoria para la rama infundibular, el
seno posterior-izquierdo {2) con un solo orificio para la coronaria
derecha que sugue un curso habitual y la circunfleja que cursa
por detras de la puimonar alcanza el surce A-V izquierdo y se
distribuye de manera habitual.. Fig.13.CPD AB1

C. Vista anterior izquierda.
Pared VI gruesa, SIV liso, dos gruesos musculos papilares
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muy cercanos uno el anterolateral (MPAL) y otro posterolateral
{MPPL), cuerdas tendineas largas. Presencia de un infundibulo
muscular subpulmonar formado por el Sl desplazado, sobre
ia VMA. Entre el Sl, PVl y VMA se forma por detras de la
pulmonar un trayecto subadrtico ( )} , manteniéndose la
continuidad mitro-adrtica, gran parte del defecto subpuimonar
ya no existe por fusién del S| y el SIV en su aspecto méas
anterior, donde se puede observar como recuerdo de esta
fusién un borde fibroso que provoca cierto grado de estenosis
subinfundibular pulmonar, La sigmoidea pulmonar estd en un
plano inferior al plano sigmoideo adrtico, posiblemente por el
cierre del defecto en su aspecto mas anterior. Como resultado
el defecto es subarterial adértico y subinfundibular pulmonar,
siendo visible solamente el subadrtico. ( )

D. Vista posterior derecha.

AD grande, amplia conexion con la orejuela derecha, musculos
pectineos bien desarrollados en el intarior de la orejuela y en
la pared anterior y externa de la auricula. SIA intacto. Anilloy
valvula tricuspide normales, MPA y MPP triclispides y gruesos.
Pared posterior VD hipertrofiada. Aspecto columnar grueso de
la porcidn trabecular. TSM hipertrofiada.

E. Vista posterior izquierda

Al lisa, el SIA muestra un defecto pequefio, Recibe las 4
venas pulmonares, pequefia conexion entre la Al y su
correspondiente orejuela. Valvula mitral normal, musculos
papilares gruesos y muy cercanos. .

Diagnostico. TGV , CIV subarterial adrtico, aorta posterior
derecha y pulmonar anterior izquierda, infundibulo muscular
subpulmonar.



Figura 10 Caso 53 [763-12888] [S,D,PD] Edad 1 mes,
sexo femenino

Aspecto interno

A. Vista anterior derecha.

Camara de entrada: Valvula tricispide (VT) Apertura y
velos normales, de profundidad semejante. MPM ausente,
la CAS se inserta en un musculo papilar apico-septal
bictspide. Un milsculo anormal va desde la pared libre
del VD hasta la porcion media de la cara ventricular de la
VTA directamente sin interposicién de cuerdas. La CA
mas inferior , se inserta en el MPA atraves de cuerdas
tendineas. La CP se inserta en el MPP .VTS en el SIV.
Porcién trabecular: trabéculas prominentes irregulares,
pared VD delgada y cavidad normal. Camara de salida:
muscular, CIV infundibular subarterial adrtica por
desplazamiento del Sl a la izquierda y atras, los brazos
de la TSM delimitan la ClV subaértica, formando el borde
anterior e inferior, El segmento derecho del S| forma el
borde posterior, el techo del defecto esta formado por la
raiz aortica, defecto pequefio en via de cierre, EI PVI
separa la sigmoidea Ao de la VT. Anillo adrtico de buen
calibre y 3 sigmoideas bien desarrolladas. Seno coronario
posterior izquierda (2) con un ostium coronario unico para
ambas coronarias ,
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B. Vista anterior izquierda.

Camara de entrada: VM bien desarrollada, cuerdas cortas
y dos gruesos musculos papilares, el MPAL multicispide.
SIV con trabéculas finas oblicuas numerosas atenuadas
en sus dos tercios superiores, acentuadas en la porcion
apical y gruesas en ¢l origen de los misculos papilares y
pared. La camara de salida limitada por un rodete
muscular, borde inferior del infundibulo, infundibulo
muscular subpulmonar  Entre el infundibulo muscular
subpuimonar y VMA se forma un trayscto subadrtico,
manteniéndose la continuidad mitro-aértica, gran parte del
defecto subpulmonar ya no existe por fusion del Sl y el
SIV en su aspecto mas anterior y derecho, donde se puede
observar como recuerdo de esta fusion un rodete
muscular que provoca cierto grado de estenosis
subinfundibular pulmenar, La sigmoidea pulmonar esta
separada de la VM por el PVl en su aspecto izquierdo.
Como resultado el defecto es subarterial adrtico y
subinfundibular pulmonar, siendo visible solamente el
subadrtico.

Diagndstico. TGV, CIV subarterial adrtico. Aorta
posterior-derecha y pulmonar anterior -izquierda.



Figura 11 Caso 43 [632-11648] ATRT[S,DA] Edad
2 meses, sexo masculino

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sélitus. Apex a la izquierda. Conexién A-V
Univentricular por atresia tricspidea. Orejuelas concordntes. AD
y Orejuela derecha muy dilatadas. El VD estd formado
solamente por una cadmara de salida anterior. La AD excluida
de conexion A-V.Los senos coronarios son posteriores, el seno
posterior derecho (2) tiene dos ostium, de uno nace la coronaria
derecha de la cual se origina la circunfleja, que bordea
postetiormente la pulmonar hasta alcanzar el surco A-v
izquierdo, del otro ostium nace la delimitante derecha que marca
el borde derecho de la camara accesoria; el seno posterior
izquierdo {1) tiene un solo ostium del cual nace la delimitante
izquierda que marca el borde izquierdo de la camara accesoria.
Fig. 13 AB1. Conexién V-A discordante. Aorta anterior y
pulmonar posterior, son paraielos, no se cruzan. Cayado Ao.a
laizquierda. PCA.

B. Aspecto externo lateral derecho.

Muestra el aspecto externo de la atresia tricispide y el indicador
rojo dentro de la pulmonar delgada , su extremo inferior se ve
en la siguiente figura.

Aspectoe interno

C. Vista anterior

Camara de entrada: Atresia tricuspidea.(ATRT) , EIVD formado
solamente por camara de salida, en posicion anterior y superior,
dividido del VI por un grueso SIV horizontal. La CIV comunica
ia camara de salida VI musculomembranosa con la camara de
salida VD muscular. El septum infundibular es frontal, el SIV
horizontal y el SIA es sagital, porlo tanto los tres planos septales
son perpendiculares entre si. El VD solo esta formado por
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camara de salida y una pequefia zona trabecular , no existe
camara de entrada, VT, ni aparato tensor. Por debajo del SIV
se encuentra el VI, su cAmara de entrada formada por : anillo y
VM normales, misculos papilares en posicién derecha e
izquierda dentro del VI inferior y posterior. Trabeculacion
caracteristica , paredes gruesas. Por delante y sobre la VM se
encuentra la conexion del Vi con la arteria pulmonar (indicador
rojo) . La CIV es yuxta pulmonar , el fracto de salida VI es
estrecho, anillo, valvula, tronce pulmonary ramas pulmonares
hipoplasicos.

D. Vista posterior izquierda

Allisa, recibe las 4 venas pulmonares, vemos el orificio de enfrada
de la orejuela izguierda E1 SIA muestra el foramen oval permeable.
Anillo miiral normal, Valvula mitral con dos valvas profundas,
dos comisuras y cuerdas tendineas largas, que se insertan en
gruesos musculos papilares derecho e izquierdo. La porcidn
trabecular caracteristica del ventriculo morfoldégicamente
izquierdo. Severa hipertrofia ventricular isquierda.

E. Vista posterior derecha.

AD de tamario normal, recibe las venas cavas y el seno
coronario, amplia conexion con la orejuela derecha, musculos
pectineos bien desarrollados en el interior de la orejuela y en
la pared anterior y externa de la auricula. SIA con un foramen
oval permeable. Atresia de anillo y valvula tricispide, no se
conecta con ningun ventriculo. Tiene el aspecto de una bolsa
aislada sobre la pared posterior derecha del grueso VI.
Diagndéstico. TGV, ATRT, ventriculos en posicién superior
e inferior, Aorta anterior pulmonar posterior



Figura 12 Caso 6 [ 118-6667 ] [S,D,AD]

A. Aspecto externo.

Levocardia en situs sdlitus. Apex a la izquierda. Conexion A-
V concordante. Orejuelas concordantes. Al dominante. La
coronaria descendente anterior marca la dominancia Vi, la
posicion derecha del VD en relacion con el VI en posicion
izquierda. Conexiob V-A discordante. Aorta anterior-derecha
en relacion a la pulmonar posterior-izquierda, no se cruzan
son paralelos. Las sigmoideas coronarianas son anterior
izquierda (1) y poterior (2) de donde nacen la coronaria
izquierda y la derecha respectivamente. Cayado Ao. a la
izquierda. PCA.

Aspecto interno

B. Vista anterior derecha.

Camara de entrada: Valvula tricispide (VT) Apertura y velos
normales, de profundidad semejante. la CAS se inserta en
el borde inferior de la unién entre el Sly el BA-TSM . MPM y
BP-TSM ausentes. La CA, se inserta directamente en el MPA.
La CP se inserta en el MPP . VTS en el SIV. Cuerdas
tendineas cortas . Porcién trabeculada: trabéculas
columnares gruesas y escasas, a nivel del apex la pared
se adelgaza, cavidad normal. Camara de salida: muscular
formada por la TSM ( falta el brazo posterior) alineada con el
Sl y este se continda con el PVI que separa ta sigmoidea
aortica de la VT, el infundibulo es subaédrtico, CIV
perimembranosa con expansion al septum infundibular y al
septum de entrada, el techo del defecto formado por el S, el
borde anterior por el cuerpo de la TSM y el septum de entrada,
la CAS cruza el defecto desde la unién del Sl con el BA-
TSM, lo cubre parcialmente junto con la VTS adyacente,
algunas cuerdas tendineas se insertan en el borde inferior.
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Sigmoidea aortica tricuspide, anilio adrtico de buen calibre.
C. Vista anterior izquierda.

Camara de entrada: VM bien desarrollada, cuerdas cortas y
dos gruesos musculos papilares, cercanos el MPPM se hace

posterolateral, SIV liso en sus dos tercios superiores .
Trabeculacion fina caracteritica. La camara de salida musculo
membranosa sub pulmonar. Discontinuidad pulmonar-mitral
por interposicion del musculo de Muller. CIV subpulmonar
,el techo formado por el septum membranoso residual, el
borde posterior e inferior por el septum de entrada que al
mismo tiempo evita la continuidad tricuspideo-mitral, borde
inferior fibroso. El defecto se ve cubierto por la VTS y CAS.
Anillo y sigmoidea pulmonar dilatados, tronco pulmonar y
ramas de grueso calibre.

D. Vista posterior derecha.

AD de tamafio normal, recibe las venas cavas y el seno
coronario, amplia conexidén con ia orejuela derecha,
musculos pectinecs bien desarrollados en el interior de la
orejuela y en la pared anterior y externa de la auricula. SIA
con un foramen oval permeable. Anillo y valvula trichspide
normales, la VT8 dividida, la porcién adyacente a ia
comisura cubre la CIV. Hipertrofia de pared, aspecto
columnar grueso de las trabéculas y de la TSM.

E. Vista posterior izquierda

Allisa, grande, conexiones venosas pulmonares normales. Anillo
mitral dilatado, Vi de paredes gruesas, cavidad dilatada. MPAL
grueso MPPM cercano. cuerdas tendineas cortas Trabeculacion
caracteristica encontradas en nuestra serie, Fig. 13



Figura 13

Explicacion en el texto
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