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Definición

• Grupo de defectos en los que las dos aurículas 
conectan total o mayoritariamente con un 
único ventrículo (dominante) que mantiene la 
circulación sistémica y pulmonar.



Definición

Conexión atrioventricular univentricular

Ventrículo único morfológico

Ventrículo único funcional



Epidemiología

• Poco frecuente

• 1.5% de las CC

• Incidencia 0.05-0.1/1000 RN

• La mayoría esporádicos 

• Multifactorial



Embriología

• Dos teorías:
– Falla en correcta 

alineación entre septo 
infundibular de salida 
con el resto del septo IV

– Septo infundibular es 
estructura con origen 
embrionario diferente a 
la del resto del tabique 
y que el VU se produce 
por un fallo en la 
formación del septo IV 
posterior.



Anatomía

• Único ventrículo de tamaño aumentado→
dominante

• Conexión de ambas aurículas por dos válvulas AV 
(lo más frecuente)

• Establecer morfología del ventrículo dominante
• Ventrículo rudimentario:

– Conexión con V.dominante por foramen 
bulboventricular

• Determinar concordancia ventrículo arterial.
– Puede existir obstrucción tracto de salida



Clasificación

• Morfología del ventrículo dominante

• Morfología y numero de válvulas AV

• Posicion del ventrículo rudimentario

• Conexión ventriculoarterial



Clasificación 



Clasificación



Clasificación

• Conexión auriculoventriculares:

– Doble entrada

– Entrada única

– Entrada común



Conexión auriculoventricular

• Una conexión AV univentricular requiere que más del 
50% de ambas válvulas AV se encuentren 
comprometidas a una cámara ventricular. La cámara 
restante se considera una cámara rudimentaria. 



Clasificación

• Ventrículo único de 
doble entrada 
izquierdo:
– Forma más 

frecuentes (80%)
– Ventrículo 

rudimentario 
morfología derecha

– Según localización 
de cámara accesoria 
y conexión 
ventrículo arterial: 

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

• V. rudimentario a la derecha del 
dominante:

• Conexión ventriculo arterial 
concordante (aorta-VD)

• Conexión ventriculo arterial 
discordante (pulm-VD)



Clasificación

• Habitualmente dos válvulas AV

• Grados variables de estenosis e hipoplasia

• Obstrucción del tracto de salida (Ventriculo
rudimentario)

• Anomalías del sistema de conducción 



Diagnóstico prenatal

• 4 cámaras:

– Identificación de un único ventriculo de 
tamaño aumentado que conecta con las dos 
aurículas a través de una o dos válvulas AV

– Septo IV no visible

– VD morfología izquierda(80%)

– Evaluar tabique interauricular→simetría
auriculas



Diagnóstico prenatal

• 5 cámaras:

– Identificación de ventrículo rudimentario. 

– Posición izquierda.

– Conexión ventriculo arterial (discordante):

• Pulmonar desde VD posición posterior

– Flujo a nivel del tracto de salida cámara 
rudimentaria: depende del foramen bulbo-
ventricular.

– Siempre evaluar flujo de tractos de salida.



Diagnóstico prenatal

• 3V-3VT:

– Si hay discordancia ventriculo arterial:

• 2 vasos: pulmonar y VCS.









Anomalías asociadas

• Extracardiacas y cromosómicas se asocian 
raramente 

• VU morfología derecha con válvula AV común:

– isomerismo y DVAP.



Diagnostico diferencial

• CC univentriculares y defectos septales:

– Hipoplasia corazón izquierdo

– Hipoplasia corazón derecho

– Canal AV desbalanceado

– Defecto amplio del septo IV (>50%)



Diagnostico diferencial



Manejo prenatal

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



Manejo postnatal

• Cirugía paliativa univentricular:
– Tipo Glenn y Fontan (2 etapas)

• Previamente:
– Adecuar flujo en circulación pulmonar 
– Garantizar flujo aortico→PGE1 (DA)
– Asegurar retorno venoso al VD→ atrioseptostomia

(Rashkind) en caso de hipoplasia mitral y/o TGA.
• Sobrevida a 10 años: 65-70%
• Complicaciones: Insuficiencia valvular AV, disfunción 

ventricular, arritmias, enteropatía con perdida de 
proteinas



Manejo postnatal

• Pacientes con aumento del 
flujo sanguíneo pulmonar:

– Banding o cerclaje de la 
Arteria Pulmonar.

• Pacientes con disminución 
del flujo sanguíneo 
pulmonar:

– Fístula sistémico-
pulmonar de tipo Blalock
Taussig modificada. 



Manejo postnatal

• 3-6 meses:

– Al disminuir las 
presiones pulmonares: 
Glenn Bidireccional 

• Anastomosis 
cavopulmonar
bidireccional (fístula 
termino-lateral de la 
VCS a la APD)



Manejo postnatal

• 1-2 años posteriores :
– Se dirige el flujo de las venas 

sistémicas hacia la circulación 
pulmonar. 

– El VU impulsa la circulación 
sistémica

– El adecuado funcionamiento 
depende de la buena función 
ventricular, ritmo sinusal, 
presiones y resistencias 
pulmonares bajas y la 
adecuada anatomía del árbol 
pulmonar
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