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Introducción

• Se define como un grupo de anomalías en 
que dos aurículas desembocan en un único 
ventrículo dominante a través de una o dos 
válvulas AV.

• La morfología del ventrículo único puede 
variar y en general es izquierda, derecha o 
indeterminada.  



Abuhamad, Alfred Z. A Practical Guide to Fetal Echocardiography,  3rd Edition. Wolters Kluwer Health.



Epidemiología

• Es una anomalía rara.

• Prevalencia de 0,1 a 0,08 por cada 1000 
nacidos vivos. 

• Corresponde a 1,25-1,8% de todas las 
cardiopatías congénitas.  

Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.



Embriología

• 2 teorías: 

- Fallo en la correcta alineación entre el septo 
infundibular de salida con el resto del septo 
interventricular

- El septo infundibular es una estructura con un 
origen embriológico diferente a la del resto del 
tabique y hay una falla en la formación del septo 
interventricular posterior. 

Galindo A, Gratacos E, Martinez J. Cardiología Fetal. 1era edición: Editorial Marbán. Madrid- España. 2015



Anatomía y Fisiopatología

• Existencia de un único ventrículo aumentado de tamaño 
denominado ventrículo dominante que conecta total o 
mayoritariamente con las dos aurículas. 

• Se observa una o dos válvulas AV desembocando en un único 
ventrículo.

• La morfología del ventrículo dominante debe establecerse a partir 
del patrón de trabeculación.

• Habitualmente existe una cámara de salida rudimentaria que se 
ubica en la pared anterosuperior del ventrículo y carece de 
conexión con la aurícula ipsilateral.

Galindo A, Gratacos E, Martinez J. Cardiología Fetal. 1era edición: Editorial Marbán. Madrid- España. 2015



Anatomía y Fisiopatología

• La cámara de salida puede estar conectada con el ventrículo a 
través del foramen bulboventricular y habitualmente esta 
conectada también con el tracto de salida. 

• Los tractos de salida habitualmente están en malposición y pueden 
salir del ventrículo único o de la cámara de salida. 

• Cuando están en concordancia ventrículo-arterial se conoce como 
corazón de Holmes. 

• Tambien puede existir un grado variable de obstrucción de los 
tractos de salida. 

Galindo A, Gratacos E, Martinez J. Cardiología Fetal. 1era edición: Editorial Marbán. Madrid- España. 2015





• Corazón de 
Holmes



Clasificación

• Tipo ventrículo izquierdo con/sin ventrículo 
derecho rudimentario. 
– 60-80% de los casos.

• Tipo ventrículo derecho con/sin ventrículo 
izquierdo rudimentario.
– 5-25% de los casos.

• Tipo indeterminado o indiferenciado.
– <5% de los casos. 

Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.



Formas Anatómicas DILV

• S-L-L: Cámara accesoria a la izquierda del ventrículo 
dominante con una conexión ventrículo-arterial 
discordante. (Forma más frecuente).

• S-D-N: Cámara accesoria a la derecha del ventrículo 
dominante con conexión ventrículo-arterial correcta.

• S-D-D: Cámara accesoria a la derecha del ventrículo 
dominante con conexión ventrículo-arterial 
discordante.

Galindo A, Gratacos E, Martinez J. Cardiología Fetal. 1era edición: Editorial Marbán. Madrid- España. 2015



Otras Formas Anatómicas

• Ventrículo único derecho:
– Es menos frecuente y se caracteriza por ventrículo con

trabeculaciones musculares del ventrículo derecho.
– Puede haber 2 válvulas AV pero es mas común que haya una.
– La cámara accesoria es más difícil de identificar porque en

general se encuentra por posterior.

• Ventrículo único indeterminado:
– El ventrículo dominante es indeterminado y no hay cámara 

accesoria. 
– Puede haber 2 válvulas AV pero lo más común es que haya una.

Galindo A, Gratacos E, Martinez J. Cardiología Fetal. 1era edición: Editorial Marbán. Madrid- España. 2015





Diagnóstico prenatal

DIRV 22+5 semanas

Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.



Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.

DIRV 22+5 semanas



DIRV 22+5 semanas, D-TGA
Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.



DILV 20+1 semanas
Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.



Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.

DILV 20+1 semanas, L-TGA, CoA



Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.

DILV 20+1 semanas, L-TGA, CoA













Corazón de Holmes

Weichert J, Axt-Fliedner R, Gembruch U, Hartge DR. Holmes heart--a simple antenatal diagnosis of a complex cardiac anomaly? Fetal 
echocardiographic findings and review. Congenit Heart Dis. 2013 Nov-Dec;8(6):579-84.
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Anomalías asociadas

• Las anomalías extracardíacas y cromosómicas pueden 
existir pero son raras.

• Entre las anomalías descritas en las distintas series se 
encuentran:
– Higroma quístico
– Hernia diafragmática congénita
– Sindrome de Klinefelter
– Sindrome de DiGeorge
– Sindrome de Goldenhar
– Trisomía 18

Yagel, S., Silverman, N.H., & Gembruch, U. (Eds.). (2019). Fetal Cardiology: Embryology, Genetics, Physiology, Echocardiographic Evaluation, 
Diagnosis, and Perinatal Management of Cardiac Diseases, Third Edition (3rd ed.). CRC Press.



Diagnóstico diferencial

Abuhamad, Alfred Z. A Practical Guide to Fetal Echocardiography,  3rd Edition. Wolters Kluwer Health.



Tratamiento postnatal

Trusty PM, Slesnick TC, Wei ZA, Rossignac J, Kanter KR, Fogel MA, Yoganathan AP. Fontan Surgical Planning: Previous Accomplishments, 
Current Challenges, and Future Directions. J Cardiovasc Transl Res. 2018 Apr;11(2):133-144.



Resultados perinatales
¿Qué dice la evidencia?

Beroukhim RS, Gauvreau K, Benavidez OJ, Baird CW, LaFranchi T, Tworetzky W. Perinatal outcome after prenatal diagnosis of single-ventricle
cardiac defects. Ultrasound Obstet Gynecol. 2015 Jun;45(6):657-63.





Beroukhim RS, Gauvreau K, Benavidez OJ, Baird CW, LaFranchi T, Tworetzky W. Perinatal outcome after prenatal diagnosis of single-ventricle
cardiac defects. Ultrasound Obstet Gynecol. 2015 Jun;45(6):657-63.



Beroukhim RS, Gauvreau K, Benavidez OJ, Baird CW, LaFranchi T, Tworetzky W. Perinatal outcome after prenatal diagnosis of single-ventricle
cardiac defects. Ultrasound Obstet Gynecol. 2015 Jun;45(6):657-63.



Beroukhim RS, Gauvreau K, Benavidez OJ, Baird CW, LaFranchi T, Tworetzky W. Perinatal outcome after prenatal diagnosis of single-ventricle
cardiac defects. Ultrasound Obstet Gynecol. 2015 Jun;45(6):657-63.



Tham EB, Wald R, McElhinney DB, Hirji A, Goff D, Del Nido PJ, Hornberger LK, Nield LE, Tworetzky W. Outcome of fetuses and infants with
double inlet single left ventricle. Am J Cardiol. 2008 Jun 1;101(11):1652-6.



Tham EB, Wald R, McElhinney DB, Hirji A, Goff D, Del Nido PJ, Hornberger LK, Nield LE, Tworetzky W. Outcome of fetuses and infants with
double inlet single left ventricle. Am J Cardiol. 2008 Jun 1;101(11):1652-6.





• 140 pacientes
– 105 DILV

• Sobrevida
– 5 años 89%
– 15 años 80%
– 25 años 63%

Lan YT, Chang RK, Laks H. Outcome of patients with double-inlet left ventricle or tricuspid atresia with transposed great arteries. J Am Coll
Cardiol. 2004 Jan 7;43(1):113-9.
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Ritgen J, Stressig R, Axt-Fliedner R. Prenatal diagnosis of functionally univentricular heart, associations and perinatal outcomes. Prenat Diagn. 
2016 Jun;36(6):545-54.





Wolter A, Nosbüsch S, Kawecki A, Degenhardt J, Enzensberger C, Graupner O, Vorisek C, Akintürk H, Yerebakan C, Khalil M, Schranz D, 
Ritgen J, Stressig R, Axt-Fliedner R. Prenatal diagnosis of functionally univentricular heart, associations and perinatal outcomes. Prenat Diagn. 
2016 Jun;36(6):545-54.



Franken LC, Admiraal M, Verrall CE, Zannino D, Ayer JG, Iyengar AJ, Cole AD, Sholler GF, D'Udekem Y, Winlaw DS. Improved long-term
outcomes in double-inlet left ventricle and tricuspid atresia with transposed great arteries: systemic outflow tract obstruction present at birth
defines long-term outcome. Eur J Cardiothorac Surg. 2017 Jun 1;51(6):1051-1057.
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