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Se hoce un estudio morfolégico en 14 corazones con doble emergencia del ventriculo
derecho iDEVD). Se exige para este diagnostico que ambos vasos salgan del ventriculo
anatémico derecho v no tengan continuidad fibrosa mitroadrtica o mitropulmonar. Se
sefala que todos tienen una comunicacidn interventricular [CIV), describiéndose los
resultados seqin su localizacidn en el tabique. Se informa que en la DEVD con una CIV
anterior y en los casos que tienen dos CIV, el aspecto morfolégico de las bandas mus-
culares en la reqgién subadrtica recuerda el cono derecho normial. Se indica que mientras
en la DEVD con una CIV posterior, la regign subpulmonar es la‘gue tiene esas caracte-
risticas; en este grupo, a diferencia de los anteriores, se presenta la inversidon conal
normal. Se expresa que la interrelacion arterial es variable. Se concluye que la patogenia
en las DEVD se encuentra, tanto en la regidn conal, como en el tronco.

INTRODUCCION

Las anomalias troncoconales agrupan a una serie amplia de malforma-
ciones que tienen transiciones entre ellas, para algunas no existen defi-
miciones que sean aceptadas por los distintos autores. Asi sucede en las
dobles emergencias del ventriculo anatémico derecho (DEVD), donde algu-
nos emplean un concepto estricto de la entidad'” y otros adoptan un cri-
terio amplio de la misma.*"

En este estudio se incluyen los corazones en que ambos vasos emer-
gen del ventriculo anatémico derecho y no tienen continuidad fibrosa mi-
troadrtica o mitropulmonar. Se excluyeron los casos que acompanaron a
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un ventriculo comun, a un tronco tipo |, 0 a un sindrome de asplenia o
poliesplenia.

Los estudios morfolégicos conducen a un mejor conocimiento de la
anatomia anormal basica y contribuyen al progreso en la cirugia correctiva.
Como la anatomia es la expresion del desarrollo embrionario normal o
anormal, permite la posibilidad de hacer interpretaciones patogénicas.

MATERIAL ¥ METODO

El material estudiado se obtuvo de la coleccion de esnecimenes del
laboratorio de morfologia y embriologia experimental del ICCCV. Catorce
corazones reunian los criterios aceptados en este estudio para el diag-
ndstico de DEVD. Trece tenian un situs solitus visceroatrial con 11 cora-
zones en levocardia y 2 en dextroversion, y 1 un situs inversus con una
dextrocardia. Los catorce tenian concordancia auriculoventricular.

Las edades de los pacientes de quienes procedian los corazones es-
tuvieron comprendidas entre los 10 dias y los 17 meses, exceptuando
dos casos con 7 y 12 anos.

Se estudiaron el aspecto exterior y toda la estructura interna del co-
razon y sus vasos, particular énfasis se prestd a las regiones conal. de los
grandes vasos y del tabique wventricular. Se examinaron las anomalias
asociadas.

RESULTADOS

Del analisis de los resultados, agrupamos los 14 corazones con una
DEVD segln el defecto del tabique ventricular (CIV) tuviera una localiza-
cion anterior o posterior en el mismo, y 2 casos, por tener caracteristicas
especiales, los consideramos aparte.

De los & casos con DEVD y upna CIV anterior, en ninguno tuvo ésta
un cardcter restrictivo, 5 tenian un situs solitus con el corazon normal-
mente situado y el otro un situs inversus con una dextrocardia. En 5, el
defecto fue subpulmonar,”™ en 3 de ellos llegaba hasta las sigmoideas
del propio vaso, en 2 una banda muscular se interponia entre ellos, y en
el otro, la CIV era sub-aértica separado de las sigmoideas por tejido
muscular, la aorta ocupaba una posicién anterior e izquierda en relacidn
con la arteria pulmonar (1 malposicién)1®

En los 6, el aspecto de las bandas musculares en la region subadrtica
recuerda al cono derecho normal (figura 1).

La relacion de los vasos entre si fue en 3 casos lado a lado, en 2 la
arteria pulmonar tenia una localizacién anterior e izquierda y en el otro
ya referido anteriormente, la situacidén adrtica era anterior e izquierda.

Las anomalias asociadas mas frecuentes,''® independientemente de
la CIV que estuvo presente en todos los casos, fueron la estenosis aor-
tica en 5 casos y la coartacion aortica en 4; el resto de las anomalias
asociadas puede verse en el cuadro.
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Figura 1

DEVD con una CIV anterior. La Hlecha senala
el septum conal [8C) en la regicn subadrtica,
Ao = aorta. P — arteria pulmonar,

CUADRO
CIV anterfor a la CSY CIV posterior a la C5V
Mo. de Mo. de
Anomalias asociadas Cases Anomalias asociadas casos
Estenosis adrtica =S Estenosis adrtica
Estenosis pulmonar 2 Estenosis pulmonar 4
Coartacion adrtica 4 Atresia pulmonar 1
FOP 3 Atresia mitral 1
ClA 2 Estenosis tricuspidea 1
Yuxtaposicidn izquiecda FOP 1
de la orejuela i Cla 4
Estenosis tricuspidea 1 Arco adrtico derecho 1

rFOP: foramen oval permeable.
ClaA: comunicacidn interauricular.
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Los 6 casos con DEVD y una CIV posterior tenian situs sofitus y en 2,
el corazon estaba en dextroversién. En los 6, el defecto era subadrtico, en
3 llegaba hasta las sigmoideas y en el resto, un tejido muscular se inter-
ponia entre ellos; uno tenia atresia mitral y la CIV era de pequeno tamano.
En los 6 casos el aspecto morfoldgico de las bandas musculares en la re-
gion subpulmonar recuerda la region conal derecha normal. (figura 2).

La relacion de los vasos entre si fue de la manera siguiente, en 5
casos la localizaciéon de la arteria pulmonar era anterior e izquierda y en
el otro, la aorta ocupaba una situacién anterior y derecha (d malposicidn).

Las anomalias asociadas mas frecuentes en este grupo fueron la este-
nosis o atresia de la arteria pulmonar en 5 casos y una comunicacidn in-
terauricular a nivel de la fosa oval en cuatro.!™'® Otras anomalias aso-
ciadas pueden observarse en el cuadro.

Los 2 casos de DEVD, que analizamos aparte, presentaron las carac-
teristicas siguientes, uno de ellos tenia dos CIV, una localizacidén anterior
a nivel del tabique anterior liso, se relacionaba con la aorta; ambos de-
fectos estaban separados de las sigmoideas respectivas por tejido mus-
cular interpuesto entre ellos. El aspecto de la regidon conal subadrtica
recuerda el normal del ventriculo derecho anatémico (VD) (figura 3). Los
vasos estaban situados lado a lado. No tenia anomalias asociadas.

Figura 2

DEVD cn una dextroversicn
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Figura 3

Se gbserva la regidn subadeticn con fas Dan-
das musculecres parietal vy septal, Las [lechas
apuntan las dos CIv.

El otro caso tenia también 2 CIV, un defecto era grande de 13 mm
por 15 mm situado a nivel del tabique posterior liso, separado de ambos
vas0s, ¥ el otro situado en forma mas posterior de 3 mm por 4 mm. La
morfologia subadrtica recuerda la normal del VD. La aorta tenia una si-
tuacion ligeramente anterior y hacia la derecha de la artcria pulmonar
(figura 4). Este caso tuvo ademés una estenosis aoértica y una dilatacion
aneurismatica de la arteria pulmonar.

COMENTARIOS

De la revision de los corazones con DEVD es aparente. como se de-
muestra en este estudio y se ha expresado por distintos autores®"'""
que hay un espectro de variaciones anatomicas o estructurales dentro
de la misma entidad morfoldgica: variaciones relacionadas con la posi-
cion y tamano de la CIV, interrelacion de las grandes arterias entre si,
cstenosis en uno o en el otro vaso: asi como lesiones asociadas mas
frecuentes en determinada localizacion de la CIV, como sucede por ejem-
plo con la coartacion adrtica que acompana el defecto anterior del tabique
(4 de 6 casos). Todas estas modificaciones tienen en comun |a salida de las
grandes arterias del ventriculo anatémico derecho. Sin embargo, esas va-
riaciones llevan a constituir grupos definidos con caracteristicas clinicas
propias y conductas quiriirgicas determinadas,'m™

La mayoria de los informes sobre DEVD indica que las grandes arterias
estan cominmente lado a lado,'* con la aorta a la derecha del tronco de
la arteria pulmonar. En este estudio, la mitad de los casos tuve la arteria
pulmonar en situaciéon anterior e izquierda; en 4 casos, las arterias esta-
ban lado a lado y en 3 hubo malposicién (1 en 1 malposicion y 2 en d
malposicidn].
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Figura 4

Se observa la aorte anterior v a la derecha
de la arteria pulmonar,

La lesién asociada mas frecuentemente con la DEVD fue la CIV y estuvo
presente en los 14 casos; se sefiala su relacién con la aorta como' lo
méds comun, confirmandose asi en este estudio,

Hasta hace algunos afios, pocos casos aparecian informados en la lite-
ratura con DEVD y 1 malposicién de los vasos.'* En este caso, la CIV se
relacionaba con la aorta y se acompafiaba de estenosis valvular y sub-
valvular de la arteria pulmonar de grado severo (figura 5).

El Gnico corazén con DEVD y atresia mitral tuvo continuidad fibrosa
adrtica tricuspidea™ y se acompainé de atresia pulmonar.

En la figura 6 se observa un corazén de Taussig asociado con una es-
tenosis subvalvular pulmonar,® una banda muscular separa las sigmoideas
adrticas de la tricispide sin acompafiarse de estenosis subadrtica, los
vasos estdn lado a lado en el plano frontal. Este corazén tiene, ademas, una
estenosis tricuspidea y una yuxtaposicién izquierda de las orejuelas.

En las DEVD con una CIV de localizacién anterior, la morfologia del
cono sub-adrtico tuvo las caracteristicas morfolégicas de la regién conal
normal del ventriculo anatémico derecho; pero desplazado hacia la dere-
cha, el septum conal queda desplazado a la derecha del tabique inter-
ventricular. De igual forma sucedié en los corazones que tuvieron dos CIV.
En esos casos no ocurrio la inversién conal normal ni su desplazamiento
hacia la linea media, ni tuvo lugar la rotacién normal del tronco y adopté
asi la interrelacion arterial posiciones variables existiendo una transicion
desde una aorta en situacién anterior e izquierda hasta ocupar una posi-
cion posterior y derecha.
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Figura 5

DEVD con una L malposicién de los grandes
vasos. El explorador marca la estenosis del
orificio de salida de la arteria pulmonar.

Figura 6

En fa regicn subadrtica se encuentra una banda mus-

cwlar (flecha)l que separs las sigmoideas de la aorta
de fa tricdspide.
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En relacion con las DEVD con una CIV de localizacién posterior, la re-
gion sub-pulmonar es la que tiene las caracteristicas morfoldgicas de la
region conal derecha normal. En este grupo se realiza de manera incom-
pleta la migracién conal y tiene lugar la inversién conal normal, pues la
estructura subpulmonar es la normal del ventriculo anatémico derecho.

Las DEVD constituyen una entidad morfolégica definida con variacio-
nes anatémicas entre ellas, que se expresan aun ¢n una serie corta como
la de este trabajo. Su mecanismo patdgeno dirécto parece encontrarse
tanto en la regién conal como en el tronco, aunque con gradaciones dis-
tintas, a diferencia de la transposicién de los grandes vasos que es una
malformacién congénita de patogenia predominante troncular.®®

CONCLUSIONES

La patogenia en la DEVD se encuentra tanto en la regidn conal como
en el tronco.

SUMMARY

Amoedo, M.; R. M. Coro. Morphologic considerations in double outlet anatomical riaht
venlricfe. Reyv Cub Ped 55: B, 1983,

A morphologic study is made in 14 hearts with double outlet right ventricle [(DORV).
Far this diagnosis is required that both vessels get out from anatomical right ventricles
and have not mitroaortic or mitropulmonary fibrous continuity. It is pointed out that all
have intraventricular communication (IVC), and results are described according to their
location in the septum. It is reported that in DORV with anterior IVC and in those cases
with two IVC, morphologic aspect of muscle bands of suzaortic reguion reminds the
normal right conus, It is indicated that while in DORV with posterior IVC. subpulmonary
region is the one with such characteristics: in this group, as distinguished from the
others, normal conal inversion is present. It is expressed that arterial interrelation is
variable. It is concluded that pathogy in DORV is found eitter in the conal region or in
the trunk.

RESUME

Amoedo, M. B. M. Coro. Considérations morphologiques dans le ventricule droit & double
izssue. Rev Cob Ped 55: 6, 1983,

Les avteurs font une étude morphologique de 14 coeurs présentant ventricule droit &
double issue (VDDI). Pour poser ce diagnostic, il faut que les deux vaisseaux sortent
du ventricule anatomigue droit et qu'ils ne possédent pas de continuité fibreuse mi-
troaortiqgue ou mitropulmonaire. Tous ont une communication interventriculaire [CIV], et
les résultats sont décrits d'aprés leur localisation dans la cloison. 1l est rapporté que
dans le VOD avec CIV antérieure et dans les cas qui présentent deux CIV, I'aspect mor-
phologique des bandes musculaires dans la région subaortigue évoque le cdne droit nor-
mal. Dans le YDDI avec une CIV postérieure, la régimen subpulmonaire est celle qui mon-
tre ces caractéristiques; dans ce groupe, contrairement aux antérieurs, il se prasente l'in-
version normale du cone. Il est signalé que la corrélation artérielle est variable. Les
auteurs concluens que la pathogenése dans les VDDI se rencontre aussi bien dans la
région du cdne que dans la région du tronc,
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