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Definicion

CERPO

* Grupo de defectos en los que las dos auriculas
conectan total o mayoritariamente con un
unico ventriculo (dominante) que mantiene la
circulacion sistémica y pulmonar.



Definicion

Conexion atrioventricular univentricular

Ventriculo Unico morfoldgico

Ventriculo unico funcional




Epidemiologia

Poco frecuente

1.5% de las CC

Incidencia 0.05-0.1/1000 RN
La mayoria esporadicos
Multifactorial




Embriologia

e Dos teorias:

— Falla en correcta
alineacion entre septo
infundibular de salida

con el resto del septo IV~ / /7 D b/ X e
— Septo infundibular es e ... (/R i
estructura con origen o s - |

/
embrionario diferentea i\ \
la del resto del tabique L S\
y que el VU se produce T

por un fallo en |la

formacion del septo IV

posterior.



Anatomia

Unico ventriculo de tamafio aumentado~>
dominante

Conexion de ambas auriculas por dos valvulas AV
(lo mas frecuente)

Establecer morfologia del ventriculo dominante
Ventriculo rudimentario:

— Conexion con V.dominante por foramen
bulboventricular

Determinar concordancia ventriculo arterial.
— Puede existir obstruccion tracto de salida



Clasificacion

Morfologia del ventriculo dominante
Morfologia y numero de valvulas AV
Posicion del ventriculo rudimentario
Conexion ventriculoarterial




Clasificacion

Anatomical
A B c D
type

Principal Absence of Absence of .ﬂ;l:fsent or Abﬂe!'lce of RY and

malformation RV sinus LV sinus r".d imentary Lv Sinuses e
ventricular septum ventricular septum
RV inf BV inf

D-Loop

RV(R) LV(L)
LY Rv LV
Anterior view RVM Unidentified
RV inf .

L.Lﬂnp LvM H.'dlr “'TI:
LV(R) RVIL)
Anterior view LV RV RVM Unidentifiad

Figure 9-1

Diagram showing Van Praagh's classification of the univentricular heart, anatomic
types A, B, C, and D. Note the different position of the right ventricular infundibulum {rudimentary
chamber) in type A hearts that are associated with different bulboventricular loops. Inf,
Infundibulum; LV, left ventricle; LVM, left ventricular myocardium; RV, right ventricle; RVM, right
ventricular myocardium.




Clasificacion

A B C

Figure 9-2 Diagram showing Anderson'’s classification of ventricles and rudimentary chambers in
univentricular hearts. A, A unventricular heart of left ventricular (LV) type with rudimentary chamber
of right ventricular (RV) type. B, A univentricular heart of right ventricular type with rudimentary
chamber of left ventricular type. C, A univentricular heart of indeterminate (Indet.) type without
rudimentary chamber.




Clasificacion

e Conexion auriculoventriculares:
- D O b I e e n t ra d a UNIVENTRICULAR ATRIOVENTRICULAR CONNECTION

— Entrada unica Double inlet Single inlet Common inlet
— Entrada comun




Conexion auriculoventricular

* Una conexion AV univentricular requiere que mas del
50% de ambas valvulas AV se encuentren
comprometidas a una camara ventricular. La camara
restante se considera una camara rudimentaria.

Predominant RA-RV connection Predominant RA-LV connection




Clasificacion

Ventriculo Unico de
doble entrada
izquierdo:

— Forma mas
frecuentes (80%)

— Ventriculo
rudimentario
morfologia derecha

— Segun localizacion
de camara accesoria
y conexion
ventriculo arterial:

V.rudimentario a la izquierda
del dominante, con conexion
ventriculoarterial discordante
(pulm-VD)

V. rudimentario a la derecha del
dominante:

Conexion ventriculo arterial
concordante (aorta-VD)

Conexion ventriculo arterial
discordante (pulm-VD)



Clasificacion

Habitualmente dos valvulas AV
Grados variables de estenosis e hipoplasia

Obstruccion del tracto de salida (Ventriculo
rudimentario)

Anomalias del sistema de conduccion




Diagnodstico prenatal

e 4 camaras:

— |ldentificacion de un Unico ventriculo de
tamano aumentado que conecta con las dos
auriculas a través de una o dos valvulas AV

— Septo IV no visible
— VD morfologia izquierda(80%)

— Evaluar tabique interauricular—>simetria
auriculas



Diagnodstico prenatal

5 camaras:
— ldentificacion de ventriculo rudimentario.
— Posicion izquierda.
— Conexion ventriculo arterial (discordante):
* Pulmonar desde VD posicion posterior

— Flujo a nivel del tracto de salida camara
rudimentaria: depende del foramen bulbo-
ventricular.

— Siempre evaluar flujo de tractos de salida.




Diagnodstico prenatal

 3V-3VT:
— Si hay discordancia ventriculo arterial:
e 2 vasos: pulmonary VCS.












Anomalias asociadas

* Extracardiacas y cromosomicas se asocian
raramente

* VU morfologia derecha con valvula AV comun:
— Isomerismo y DVAP.



Diagnostico diferencial

 CCuniventriculares y defectos septales:
— Hipoplasia corazén izquierdo
— Hipoplasia corazén derecho
— Canal AV desbalanceado
— Defecto amplio del septo IV (>50%)



Diagnostico diferencial

CERDN)

TABLA I. CARDIOPATIAS CONGENITAS CON FISIOPATOLO-
GIA DE CORAZON UNIVENTRICULAR

Ventriculo tnico de doble entrada (S, L, L) (S, D, D)
Sindrome de corazén derecho hipopldsico

— Atresia tricispide

— Atresia pulmonar con septo integro + hipoplasia grave VD

— Ciertas formas graves de enfermedad de Ebstein
Sindrome de corazén izquierdo hipoplésico
Sindromes de heterotaxia con isomerismo derecho o izquierdo
Cardiopatias con desequilibrio ventricular extremo

— Canal AV comin completo desbalanceado

— Algunas formas de ventriculo derecho de doble salida
Cardiopatias con CIV miuiltiples tipo swiss-cheese



Manejo prenatal

Control ecocardiografico cada 4-6 semanas

Tamano valvulas AV (fosa oval)

Presencia de insuficiencia valvular

Tamano tractos de salida (caracteristicas del flujo)
Presencia de Bloqueo AV

08 o =

Si no existen otras complicaciones: parto a término en centro terciario.



Manejo postnhatal

Cirugia paliativa univentricular:

— Tipo Glenn y Fontan (2 etapas)
Previamente:

— Adecuar flujo en circulacién pulmonar
— Garantizar flujo aortico>PGE1 (DA)

— Asegurar retorno venoso al VD—2> atrioseptostomia
(Rashkind) en caso de hipoplasia mitral y/o TGA.

Sobrevida a 10 anos: 65-70%

Complicaciones: Insuficiencia valvular AV, disfuncion
ventricular, arritmias, enteropatia con perdida de
proteinas



Manejo postnhatal

e Pacientes con aumento del
flujo sanguineo pulmonar:

— Banding o cerclaje de la
Arteria Pulmonar.

e Pacientes con disminucion
del flujo sanguineo

pulmonar:
— Fistula sistemico- J k—\

'T,PTFE

pulmonar de tipo Blalock
Taussig modificada. > ARl e

RDAP

B — Blalock Taussig modificado



Manejo postnatal

* 3-6 meses: e
— Al disminuir las Suparorvora )
presiones pulmonares: =" 2
Glenn Bidireccional e\ A=
* Anastomosis /@ "
cavopulmonar

bidireccional (fistula
termino-lateral de |la
VCS a la APD)



Manejo postnhatal

1-2 anos posteriores :

— Se dirige el flujo de las venas
sistémicas hacia la circulacion

pulmonar.

El VU impulsa la circulacion
sistémica

El adecuado funcionamiento
depende de la buena funcidn
ventricular, ritmo sinusal,
presiones y resistencias
pulmonares bajas y |la
adecuada anatomia del arbol
pulmonar

During the Fontan Procedure

The IVC is -
routed directly to  Upper
the pulmonary ~ Bady | oe Bag,

artery / \ To Lungs
10 \ungs : —y

A conduit ——__
is usually
added

A hole called a
fenestration
helps with the
extra blood |
flow until the / Ve

lungs adjust  [Fem — The |vC
Body is disconnected from the heart
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