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VENTRICULO UNICO

Definicion:

Se denomina “ventriculo Unico” a cualquier cardiopatia en la que s6lo un ventriculo
es capaz de cumplir la funcién de bombear una adecuada cantidad de sangre. En este
ventriculo confluye toda la sangre de las auriculas, tanto la oxigenada que viene desde las
venas pulmonares como la desoxigenada que viene desde las venas cavas. Esta sangre
se mezcla y sale por las grandes arterias (aorta y pulmonar) en proporcion variable.
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Desde el punto de vista anatémico, éste puede tener morfologia izquierda,
derecha, ambas morfologias o una morfologia indeterminada. Ademas de este ventriculo
puede existir otra cavidad pequefia e incapaz de bombear la cantidad de sangre
necesaria, llamada cdmara rudimentaria. Esta camara se comunica con el ventriculo
Unico a través de un orificio llamado foramen bulboventricular.

El ventriculo Unico tiene conexiones con las auriculas y con las grandes arterias.
La conexion con las auriculas puede ser de 3 tipos. La doble entrada ventricular implica
que cada auricula descarga en el ventriculo Unico a través de su propia vélvula, es decir,
existen una valvula mitral y una tricispide. En la entrada Unica hay atresia (ausencia) de
la mitral o de la tricaspide, por lo que s6lo una auricula se conecta a través de su valvula
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al ventriculo. Ambas auriculas se comunican entre si a través de una comunicaciéon
interauricular. Por Ultimo, en la entrada comuln las 2 auriculas se conectan con el
ventriculo pero lo hacen a través de una vélvula comin para ambas.

Tipos de conexion auriculo-ventricular
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La conexion con las grandes arterias determinara la proporcion de sangre que ira a
los pulmones y a la aorta. Si ambas salidas estan libres, habra un mayor flujo hacia los
pulmones, ya que alli la resistencia es menor. Pueden sin embargo existir diversos grados
de obstruccion en una de las conexiones ventriculo-arteriales, lo cual es especialmente
frecuente en la via de salida hacia la arteria pulmonar. La ausencia total de pasaje de
sangre se denomina atresia, y puede afectar tanto a la valvula pulmonar como a la
adrtica. Cuando existe pasaje de sangre pero con dificultad, se le llama estenosis, y sera
leve, moderada o severa de acuerdo al grado. A veces, una de las arterias se encuentra
conectada a la camara rudimentaria en lugar de hacerlo al ventriculo Unico. En tales
casos, el tamafio del foramen bulbuventricular determinara el flujo de sangre, ya que ésta
debe pasar desde el ventriculo Unico a la cavidad rudimentaria a través del foramen para
luego salir por la arteria.

Veamos los tipos de ventriculo Unico méas frecuentes. Dentro de las dobles
entradas ventriculares, la mas frecuente es la doble entrada de ventriculo izquierdo, en
la cual un ventriculo anatdmicamente izquierdo recibe la sangre de ambas auriculas a
través de las dos valvulas auriculoventriculares. Se conecta con las grandes arterias en
forma variable, pudiendo salir ambas arterias del ventriculo o una de ellas de la camara
rudimentaria.

Otro tipo de ventriculo Unico frecuente es la atresia tricuspidea. En esta
patologia, no existe pasaje de sangre desde la auricula derecha hacia el ventriculo
derecho, ya que la valvula tricispide no existe sino que en su lugar se encuentra un
tabique muscular. La sangre que llega por las venas cavas debe entonces pasar hacia la
auricula izquierda a través de la comunicacion interauricular. Alli se mezclara con la
sangre oxigenada proveniente de los pulmones y pasara al ventriculo Unico, de morfologia
izquierda. De acuerdo a la posicién de las grandes arterias se clasificara esta enfermedad
en 3 tipos. En el tipo 1 las arterias estan en posicién normal. En el tipo 2 se encuentran en
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posicién de transposicion (es decir cruzadas), con la aorta a la derecha de la pulmonar.
En el tipo 3 se hallan transpuestas, pero con la aorta a la izquierda. Cada uno de estos
tipos se divide en 3 subtipos de acuerdo al grado de obstruccién al flujo pulmonar que
exista. En el subtipo A habrd obstruccion total (atresia pulmonar), en el B obstruccion
parcial (estenosis), y en el C no habra obstruccién sino libre pasaje. EI mas frecuente es

el tipo 1.

Algunos tipos de ventriculo unico
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Canal auriculoventricular Atresia pulmonar con septum
disbalanceado interventricular intacto

El canal auriculoventricular disbalanceado es un tipo de ventriculo Unico menos
frecuente. Recordemos que el canal auriculoventricular completo consiste en la presencia
de una valvula auriculoventricular Gnica con una comunicacion interauricular y una
comunicacion interventricular asociadas (Ver Canal auriculoventricular en Cardiopatias
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congénitas). Si en este contexto uno de los dos ventriculos es muy pequefio o la valvula
no abre hacia él sino que lo hace casi exclusivamente hacia el otro ventriculo, la patologia
se comportard como un ventriculo Gnico.

En ciertos casos de atresia pulmonar con septum intacto, el ventriculo derecho
no se ha desarrollado adecuadamente, por lo que esta patologia se comporta también
como un ventriculo Unico (Ver Atresia pulmonar con septum intacto en Cardiopatias
congénitas).

La hipoplasia de cavidades izquierdas es otro tipo relativamente frecuente, y
sus particularidades se discuten en un capitulo aparte (Ver Hipoplasia de cavidades
izquierdas en Cardiopatias congénitas).

Presentacion clinica:

La presentacion clinica en estos pacientes dependera del balance entre el flujo
pulmonar y el flujo sistémico (el que sale por la aorta). La sangre se reparte entre estos
dos circuitos: una parte va hacia los pulmones y la otra al resto del organismo. Si va
mucho hacia un lado, ira poco hacia el otro. De existir estenosis (obstruccién) pulmonar, lo
que caracterizard el cuadro serd la falta de adecuada oxigenacién por bajo flujo pulmonar.
Por lo tanto, estos pacientes presentaran cianosis (coloracion azulada de piel y mucosas),
cuyo grado dependera del grado de obstruccién. Como poca sangre se dirige al sistema
pulmonar, la aorta y sus ramas reciben adecuada cantidad, de manera que no se
desarrolla insuficiencia cardiaca (Ver Manifestaciones clinicas en Diagnéstico vy
tratamiento). Pero si la estenosis pulmonar es severa o existe atresia pulmonar, la
cianosis serd marcada y obligara a un tratamiento precoz.

Si no existe estenosis pulmonar, en cambio, los pulmones recibirdn un exceso de
sangre, con el consiguiente descenso del flujo que sale por la aorta y nutre a los restantes
6rganos. Aparecera entonces insuficiencia cardiaca y la elevada presion en el sistema
pulmonar culminard en el desarrollo de hipertension pulmonar. El paciente se encontrara
entonces muy agitado, se cansard mucho al alimentarse, respirard muy rapido y no
progresara adecuadamente de peso.

El cuadro clinico mas benigno se observa cuando existe una estenosis pulmonar
moderada, que permite una oxigenacion aceptable (saturacion cercana al 80%) con un
adecuado flujo por la aorta. El paciente se encontrard compensado y puede no requerir
cirugias paliativas al nacimiento.

Diagndstico:

Todos los métodos complementarios son de importancia en el diagndstico de este
tipo de enfermedades. La radiografia de térax orienta a la cantidad de flujo pulmonar y
evidencia el grado de cardiomegalia (dilatacion del corazén). El ecocardiograma es quizas
el estudio mas importante. Detalla la anatomia, distingue los distintos tipos de ventriculo
Unico, describe las lesiones asociadas y evalla el grado de estenosis pulmonar y la
funcién ventricular (Ver Diagndéstico en Diagndéstico y tratamiento).

El cateterismo es una herramienta de vital importancia, ya que es el Unico método
que puede medir en forma exacta la presion y la saturacién de oxigeno en cada cavidad.
Permite ademas evaluar en detalle las caracteristicas anatémicas previamente descriptas
por otros métodos diagndsticos, tales como las morfologias ventriculares, la existencia o
no de cdmara rudimentaria, la posicién de las grandes arterias, el grado de obstruccion en
las vias de salida, la anatomia y funcién de las vélvulas, el tamafio de las arterias
pulmonares centrales, la funcion del ventriculo y las patologias asociadas (Ver
Hemodinamia en Diagnéstico y tratamiento).

La resonancia magnética nuclear estd cobrando poco a poco mayor importancia
en la evaluacion anatomica de este tipo de patologias.
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Tratamiento:

El tratamiento dependera del tipo de ventriculo Unico de que se trate y del cuadro
clinico que presente el paciente. Primero que nada se deber4 compensarlo, si no lo
estuviera. Aquellos que presenten insuficiencia cardiaca podran beneficiarse del
tratamiento con farmacos tales como los diuréticos (furosemida y espironolactona) y la
digoxina. Los pacientes con severa cianosis al nacimiento deberan ser internados y recibir
prostaglandinas para mantener el ductus abierto hasta la cirugia.

El tratamiento quirdrgico es paliativo y su objetivo consiste en dejar el Unico
ventriculo que tiene el paciente en conexién con la aorta, para que sea éste el que envie
la sangre a todos los érganos y sistemas del cuerpo, con la excepcion de los pulmones.
Estos ultimos recibiran la sangre desoxigenada en forma pasiva, sin que ninguna cavidad
0 camara la impulse hacia ellos, sélo por gradiente de presién. Por eso es tan importante
protegerlos del desarrollo de hipertensién pulmonar. Como el ventriculo del que se intenta
prescindir es el que lleva la sangre con poco contenido de oxigeno de las venas cavas a
los pulmones, deberemos entonces derivar el flujo de estas venas directo hacia ellos. Esto
debe realizarse en 3 etapas, ya que el organismo no tolera facilmente estos cambios.

La cirugia a realizarse en la primera etapa depende del grado de obstruccion al
flujo pulmonar que tenga el paciente, y se realizara en las primeras semanas de vida. Si el
paciente presenta una obstruccidn severa se encontrara ciangtico, por lo que necesitara
una fuente alternativa de flujo pulmonar. Esto se consigue realizando una anastomosis
subclavio-pulmonar. Por el contrario, si el paciente presenta exceso de flujo pulmonar,
se debera limitar este hiperflujo mediante un cerclaje de la arteria pulmonar.

Estadio 1 de la paliacion univentricular
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Cuando existe exceso de flujo pulmonar se coloca Cuando existe déficit de flujo pulmonar se coloca un tubo que
una banda apretando el tronco de la arteria pulmonar, conecta una rama de la arteria aorta (en este caso la arteria
de manera de limitar el flujo de sangre hacia los subclavia) con una rama de la arteria pulmonar. De esta forma,
pulmones y favorecer su salida por la aorta. se puede aportar a los pulmones un flujo de sangre adicional

que sustituye el déficit mencionado.
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Las cirugias mencionadas no requieren en general de la utilizacién de circulacion
extracorpOrea, pero puede ser necesario algin procedimiento adicional que la requiera,
como por ejemplo la reconstruccién del arco aédrtico en la hipoplasia de cavidades
izquierdas.

Como se mencioné anteriormente, algunos pacientes tienen una estenosis
moderada y se encuentran naturalmente compensados, por lo que no es necesaria la
realizacion de ninguna de estas dos cirugias.

La segunda etapa se realiza a los meses de vida, y consiste en conectar la vena
cava superior a la rama derecha de la arteria pulmonar, de forma tal que la sangre con
poco contenido de oxigeno de la cabeza y los brazos vaya directamente a los pulmones
sin pasar por el ventriculo Unico. Este procedimiento se denomina cirugia de Glenn
bidireccional o derivacién cavopulmonar superior, y puede realizarse con 0 sin
circulacién extracorporea (Ver Cirugia en Diagndstico y tratamiento).

Estadio 2 - Cirugia de Glenn
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A partir del afio y medio de vida o los 2 afos, ya se puede concretar la tercera
etapa de esta paliacion univentricular, que es la llamada cirugia de Fontan-Kreutzer o
derivacion cavopulmonar total o by pass total de ventriculo venoso. Esta consiste en
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conectar la vena cava inferior a la arteria pulmonar, generalmente a su rama derecha.
Como existe una distancia importante entre estas dos estructuras, no es posible unirlas en
forma directa como se realiza en la cirugia de Glenn con la vena cava superior. Se debe
por lo tanto interponer un tubo extracardiaco de un material especial, de 18-20 mm de
didmetro habitualmente. Este llevara la sangre con poco oxigeno de la mitad inferior del
cuerpo directo a los pulmones, salteando el ventriculo, de manera que éste so6lo recibira la
sangre oxigenada que viene desde los pulmones para bombearla a la aorta y sus ramas.
Esta operacién se realiza habitualmente con el apoyo de la circulacion extracorpérea.

Estadio 3 - Cirugia de Fontan-Kreutzer o
by pass total de ventriculo venoso
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En ciertas ocasiones en las que se considera que la sangre puede encontrar algun
tipo de resistencia para atravesar los pulmones, se debe confeccionar una pequefia
comunicacion de 4-5 mm entre el tubo y una de las auriculas (en general la derecha),
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llamada fenestracion. Esta sirve como valvula de escape, permitiendo que la sangre
pase del tubo al corazén salteando los pulmones para no dejar al organismo sin sangre
cuando los pulmones tienen resistencia elevada.

La evolucion en las sucesivas etapas postoperatorias dependera en gran medida
del estado del paciente previo a cada cirugia (Ver Postoperatorio en Diagnostico y
tratamiento). Cuando la anatomia es favorable, la funcion del ventriculo Unico es buena y
la presion pulmonar es baja, la evolucién suele ser buena. En ocasiones, la adaptacion a
este nuevo circuito que recorre la sangre puede causar acumulacion de liquido sobre todo
en las pleuras (un espacio normalmente vacio entre los pulmones y las costillas), lo que
obliga a dejar un drenaje colocado durante varios dias hasta lograr su evacuacion.

Prondstico:

Sin intervencibn médica, muy pocos pacientes con ventriculo Unico llegan a la
edad adulta. La sobrevida de los pacientes sometidos a cirugia de Fontan-Kreutzer se
aproxima a 91% a 5 afios y 93% a 10 afios de la operacién. La mortalidad ha bajado en
los ultimos afios a aproximadamente 5%, lo que se encuentra asociado al diagnostico
precoz, al tratamiento en etapas, a los avances en la técnica quirdrgica y al manejo clinico
en los periodos pre y postoperatorio. Sin embargo, a pesar de los avances terapéuticos,
se siguen observando complicaciones a corto y largo plazo. Las mas importantes son las
arritmias, la trombosis (obstruccion por coagulos) del tubo, la falla del ventriculo, las
secuelas anatomicas de cirugias previas y la enteropatia perdedora de proteinas. Los
pacientes que no las presentan pueden por fortuna tener una calidad de vida mas que
aceptable (Ver Seguimiento y control en Diagnéstico y tratamiento).
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