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Ventriculo unico de morfologia izquierda corregido
a los 49 afos con buena evolucion
Alberto Cabrera?, Jesls Fernandez?, Juan Alcibar?, David Rodrigo® y Pablo Martinez®

Servicios de 2Cardiologia Pediatrica y °Cirugia Cardiaca Infantil. Hospital de Cruces. Baracaldo.

Presentamos el caso de una paciente de 51 afios con 49-Year-Old Patient with Left Morphology Single
ventriculo Unico izquierdo y camara rudimentaria anterior Ventricle who Underwent Surgical Repair

corregido en 1997 con la técnica de Fontan. El estudio and Uncomplicated Course

postoperatorio con ecocardiografia, Holter, gammagrafia

de perfusion pulmonar, ventriculografia isotopica, reso- We report a 51-year-old patient, diagnosed with single
nancia magnética y analitica no demostro alteraciones. |eft ventricle and anterior rudimentary chamber which was
La paciente esta asintomatica. Creemos que es el caso  corrected by a Fontan procedure in 1997. The echocar-
de mas edad corregido con esta anomalia. diogram, Holter and pulmonary perfusion scintigraphy,

isotopic ventriculography, magnetic resonance and blood
tests performed during follow-up showed an uncomplica-
ted postoperative course. The patient remains asympto-
matic. We believe that this is the oldest case suffering
from this anomaly who underwent surgical repair.

Palabras clave: Ventriculo. Procedimiento de Fontan. Key words: Ventricle. Fontan procedure. Magnetic re-
Resonancia magnética nuclear. sonance imaging.
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INTRODUCCION fase incapacitante con disnea a pequefios esfuerzos,

edemas maleolares, imposibilidad de desplazamiento y
oxigenoterapia a domicilio. El postoperatorio evolu-
ciond sin complicaciones.

Creemos que es el paciente de mas edad corregido
con esta anomalia.

Los pacientes con ventriculo Unico de morfologia
izquierda y camara rudimentaria anterior representa
el 0,7% de las cardiopatias congénitas. Rara vez esti
pacientes llegan a la edad adulta sin intervenciéon pe
liativa 0 correctora previaa no ser que presenten obs-
truccién pulmon&® o hipertension con resistencia
pulmonar moderada CASO CLINICO

En una serie de 67 casos publicados en 1984 pc
Moodi€¢', de la clinica Mayo con seguimiento de
8 afios, 31 fallecieron antes de los 18 afios, sin diferer
cia para los pacientes con estenosis pulmonar (41,19
0 via normal (41,3%) siendo la causa principal de st
fallecimiento las arritmias (fibrilaciéon auricular) o la
insuficiencia cardiaca. Presentamos un paciente d
51 afios de edad con ventriculo corregido 2 afios y m¢

Mujer de 49 afios con disnea de pequefios esfuerzos,
edemas maleolares, impotencia para deambular, oxige-
noterapia en domicilio y cianosis moderada de larga
evolucion. En la auscultacion se apreciaba un soplo
sistolico eyectivo en mesocardio con irradiacion al se-
gundo espacio intercostal izquierdo. Segundo R refor-
zado. Los datos de la analitica fueron: hemoglobina
dio antes con la técnica de Fontan modifi€aBeevia- é?é?t%g;rgﬁ)rgg[:ﬁz gegggr(e)(g% nfr?oats?m;%ﬁ?ooﬁ' hEiSe?—I
mente a la intervencion la paciente se encontraba “irofia ventricular izquierda. La radiografia de torax
puso de manifiesto cardiomegalia moderada con borde
izquierdo redondeado, arco aértico izquierdo y ramas

Correspondencia: Dr. A. Cabrera Duro. pulmonares dilatadas. En el ecocardiograma-Doppler
Alameda de Recalde, 35 B, 2.° D. 48011 Bilbao. color se observaba un ventriculo Gnico de morfologia
Recibido el 22 de septiembre de 1999. izquierda en conexion con la arteria pulmonar con val-
Aceptado para su publicacion el 9 de diciembre de 1999. vula estendtica. Se apreuaba una camara rudimentaria
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Fig. 1. A: auricula derecha (ad) en conexion con el ventriculo dnico
(VU) y éste con la arteria pulmonar que esta dilatada. Arteria aorta a la
izquierda de la arteria pulmonar (AP). B: doble entrada en un ventricu-
lo Gnico. Camara rudimentaria (cr) en conexion con el ventriculo por
un foramen bulboventricular (f). Rama pulmonar derecha dilatada.
(RPD).

a

a la izquierda en comunicacioén por un foramen bulbo:
ventricular con el ventriculo Unico, arteria aorta ante

| L F

tadas. La fracciéon de eyeccion del ventriculo Unico er¢
del 38%. La resonancia magnética en proyeccion axie
puso de manifiesto una camara rudimentaria dilatad|
2,4 x 4 cm, una valvula adrtica trivalva de 3,6 cm de
diametro, ramas pUImonareS dilatadas de 4,2 cm ig. 2. A: ventriculografia: ventriculo ovoide en conexion directa con
vena ca\{a} superlpr bllaterql. En la p_royeccmn Coronaigeirte.ria.pulmonarg/ rarﬁas dilatadas. Vélvula pulmonar estenética

se aprecio una valvula auriculoventricular derecha COrfigcha). Foramen buiboventricular, camara rudimentaria y arteria aor-
nectada a un ventriculo de morfologia izquierda y ésta a la izquierda. B: aortografia oblicua derecha; coronaria izquierda

a la arteria pulmonar (fig. 1A). Se apreciaba un foraAci) predominante con circunfleja y descendente anterior. Coronaria
men bulboventricular de 2 cm con cdmara rudimentadérecha pequenia.

ria (fig. 1B) conectada a la arteria aorta izquierda. En

el cateterismo con oxigeno se aprecié una presion de

auricula derecha de 11 mmHg, un ventriculo Unico d€©2%. El flujo sistémico fue de 4.097 ml/min, el flujo
117/0-20 mmHg y una arteria pulmonar de 86 mmHgpulmonar de 11.125 ml/min, la resistencia pulmonar
La saturacion de la auricula derecha fue del 75%, dede 3 U/ni y el cortocircuito izquierda-derecha 7.697
ventriculo del 82%, de la arteria pulmonar del 90%, deml/min; derecha-izquierda 669 ml/min. En la ventricu-
las venas pulmonares del 96% y de la arteria aorta dlografia se apreciaba un ventriculo de morfologia

143 1141



Rev Esp Cardiol Vol. 53, Num. 8, Agosto 2000; 1140-1143 Alberto Cabrera et al.— Ventriculo Unico de morfologia
izquierda corregido a los 49 afios

ovoide liso conectado por un foramen a una camarhemoglobina 14,4 g/dl, enzimas hepaticas normales,
rudimentaria y a la arteria aorta. La arteria pulmonaiproteinas totales: 8 g/dl, albumina 4,4, alfa 1 globulina
medial salia directamente del ventriculo (fig. 2A). La0,2, alfa 2 globulina 0,66, betaglobulina 0,98, gamma-
aortografia en oblicua derecha puso de manifiesto uglobulina 1,3 y alfa 1 antitripsina 139 normal.
sistema coronario en L (fig. 2B). En la intervencion se
realizd una cgn.ulamon de Ia_ven,a cava superior en £ o~ 5| AN
zona mas proxima al cuello; asi mismo se canul6 [
auricula derecha por la orejuela y la vena cava inferio La técnica de Fontan fue aplicada por primera vez en
en el diafragma, y se procedié a la canulacion de rail972. En esa época, los pacientes a los que se realiza-
de aorta. Se realiz6 hipotermia profunda de 20 °C recba dicha técnica tenian un rango de edad entre 4-15
tal y 17 °C timpanica y protecciéon miocardica con car-afios. En 1978, Chous$atblicé un decalogo de crite-
dioplejia hematica. Se llevé a cabo una seccion transgrios entre los que se incluian la edad mayor de 8 afios,
versa del tronco pulmonar por encima del plancuna presion telediastélica del ventriculo izquierdo infe-
valvular y cierre del mismo con una doble sutura aporior a 10 mmHg, resistencias pulmonares menores de 3
yada en teflon con monofilamentos de 4/0. Se realiziunidades, ausencia de insuficiencia de las valvulas au-
seccion transversa de la vena cava superior derecha riculoventricular y no anomalias de las ramas pulmona-
el entrecruzamiento con la rama pulmonar derecha res. Los pacientes con un ventriculo (nico y camara
se procedi6 a la anastomosis con dicha rama en su panterior con larga evolucién rara vez cumplen estos cri-
te superior, utilizando monofilamentos de 5/0 reabsorterios: presentan disfuncion ventricular, insuficiencia
bible, cerrando con el mismo tipo de sutura el cabcde la valvula tricuspidea, dilatacion de la auricula dere-
inferior. Cuando la temperatura llegoé al nivel estable-cha con incremento de su presion, arritmias y muerte
cido, se detuvo la circulacion extracorpérea y, a travésubita. La cirugia correctora se realiza excepcional-
de una auriculotomia transversa, se reseco el septo amente en ellos y, en consecuencia, las publicaciones
ricular y se procedi6 a la septacion con pericardico auquirargicas sobre esta materia son poco frecuentes. Hu-
télogo tratado con glutaraldehido al 0,6%, recondu-mes, en una revision sobre 77 pacientes mayores de 18
ciendo el flujo de la cava inferior y de la vena cavaafos intervenidos con la técnica de Fontan, 23 con un
superior izquierda hacia la orejuela derecha; sobre esventriculo Unico izquierdo y camara rudimentaria ante-
Gltima se realizé una incisién rectangular respetandwior, observd cémo 20 presentaban arritmias, 17 ascitis,
en el lado superior y, evertiéndolo, se anastomoso a ltres fallecieron precozmente y cuatro en la evolucion.
hemicircunferencia posterior del tronco pulmonar dis-Gate$, en otra serie de 21 pacientes con edad de 27 + 7
tal. Posteriormente, con el mismo pericardio tratado safios incluyeron cuatro de ventriculo Unico izquierdo,
realizé una tunelizacion anterior dejando un diametrcun 50% con complicaciones. En 1998mmash de la
de unos 24 mm. Se purgaron las cavidades y se obtuClinica Mayo, presenta 10 pacientes de ventriculo Uni-
latido al desclamplar la aorta. Los drenajes fueron norco izquierdo con camara anterior, siete con estenosis
males. En las primeras horas, la hipotension se recuppulmonar, tres con hipertensién y con una edad media
ré con inotropos y milrinona. El postoperatorio fue de 43 afios. En esta publicacion no se especifica si son
normal. los supervivientes del grupo de 36 de F9&dete con

En la evolucién a los 2 afios y medio la paciente esinsuficiencia valvular, seis con hemoglobnd9 g/dl,
taba asintomatica, con una saturacion del 95% y cohematdcrito alto, dos con flebotomia terapéutica, cua-
calidad de vida 1 del grupo de la NYHA. En la ecocar-tro con fibriloflGter (uno con marcapasos) y otro con
diografia se aprecié conexién cavopulmonar normalbloqueo AV y marcapasos. De esta serie uno fallecié,
neoauricula derecha bien desarrollada. Fraccion dotros dos presentaban disfuncion ventricular y el resto
eyeccion del ventriculo del 50%. La gammagrafia pul-dificilmente superé los 4-5 afios de vida. Sorprendente-
monar era normal, con un pulmén derecho del 62%, ymente, los autores extraen como conclusién que el pro-
un pulmén izquierdo del 38%. En el Holter se apreciénéstico es bueno y que en la edad adulta la evoluciéon
ritmo sinusal de base con extrasistoles auriculares qunatural es una alternativa a la cirugia.
desaparecian con tratamiento. La resonancia magnétic  Sin duda, la cirugia es poco frecuente durante la
puso de manifiesto ramas pulmonares y cavas superiquinta década de la vida y, en especial, nuestra pacien-
res permeables con buena conexién, neoauricula derte no era un caso con expectativas de vida: incapaci-
cha de 3,15 cm de diametro, tronco pulmonar de 3,6dad para su actividad con disnea a pequefos esfuerzos,
cm, arteria aorta de 4,2 cm y rama pulmonar derechedemas maleolares, requerimiento de oxigeno, poli-
de 3,7 cm. La ventriculografia isotépica puso de maniglobulia, hematocrito y hemoglobina elevadas, presion
fiesto: la fraccion de eyeccioén ventricular del 47% y re-diastdlica alta (20 mmHg), fraccion de eyeccion
traso de la porcion derecha del ventriculo Unico. Ledisminuida (38%), arterias pulmonares en limite alto
zona del Fontan y las conexiones eran normales. L(3 U/n¥); sin embargo, la evolucion postoperatoria a
funcién diastélica estaba conservada. Los datos de Icorto plazo ha sido favorable, con una minima altera-
analitica fueron: hematies 4.980.000, hematdécrito 44%cién de ritmo recuperable con tratamiento.
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