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Resumen
Introducción  y  objetivos:  La  asociación  de  corazones  univentriculares  con  doble  entrada  y  ano-
malía de  Ebstein  «like» de  la  válvula  auriculoventricular  común  es  extremadamente  rara.  Se
describen 2  corazones  con  esta  asociación.
Métodos:  Se  utilizó  el  sistema  secuencial  segmentario  que  determina  el  situs  auricular,  los  tipos
y modos  de  conexión  auriculoventricular  y  ventriculoarterial  y  las  anomalías  agregadas.
Resultados:  Ambos  corazones  presentaron  situs  solitus  auricular,  defecto  septal  auriculoven-
tricular con  foramen  primum  y  doble  entrada  y  doble  salida  con  grandes  arterias  normalmente
relacionadas  en  un  ventrículo  único.  En  el  primero  las  4  valvas  auriculoventriculares  estuvieron
adosadas  a  la  pared  ventricular  desde  la  unión  auriculoventricular  hasta  el  ápex  con  auriculari-
zación de  la  entrada  y  de  la  porción  trabecular  y  presentó  estenosis  infundibular  y  valvular.  En
el segundo  la  porción  proximal  de  la  válvula  auriculoventricular  estuvo  adosada  a  la  pared  ven-
tricular con  auricularización  pequeña;  en  su  porción  distal  mostró  displasia  con  nodulaciones
fibromixoides  y  cuerdas  tendinosas  pequeñas  y  gruesas  y  la  arteria  pulmonar  estuvo  dilatada.
Conclusiones:  Ambos  corazones  forman  parte  de  la  conexión  auriculoventricular  univentricular
del sistema  secuencial  segmentario,  cuya  precisión  diagnóstica  muestra  su  eficacia.  Las  asocia-
ciones de  defectos  congénitos  en  un  solo  corazón  muestran  el  infinito  espectro  de  las  mismas,

lo que  expande  nuestro  conocimiento  de  la  cardiología  pediátrica.
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Ebstein’s  ‘‘like’’  anomaly  ventricular  double  inlet.  A  rare  association

Abstract
Introduction  and  objectives:  The  association  of  univentricular  heart  with  double  inlet  and  Ebs-
tein’s ‘‘like’’  anomaly  of  the  common  atrioventricular  valve  is  extremely  rare.
Methods: Two  hearts  with  this  association  are  described  with  the  segmental  sequential  system
which determine  the  atrial  situs,  the  types  of  atrioventricular  and  ventriculoarterial  connections
and associated  anomalies.
Results:  Both  hearts  had  atrial  situs  solitus,  and  a  univentricular  heart  with  common  atrio-
ventricular  valve,  a  foramen  primum  and  double  outlet  ventricle  with  normal  crossed  great
arteries. In  the  fiefirst  heart  the  four  leaflets  of  the  atrioventricular  valve  were  displaced  and
fused to  the  ventricular  walls,  from  the  atrioventricular  union  roward  the  apex  with  atrializa-
tion of  the  inlet  and  trabecular  zones  and  there  was  stenosis  in  the  infundibulum  and  in  the
pulmonary  valve.  In  the  second  heart  the  proximal  segment  of  the  atrioventricular  valve  was
displaced and  fused  to  the  ventricular  whith  shot  atrialization  and  the  distal  segment  was  dys-
plastic with  fibromixoid  nodules  and  tendinous  cords  short  and  thick;  the  pulmonary  artery  was
dilate.
Conclusions:  Both  hearts  are  grouped  in  the  atrioventricular  univentricular  connection  in  the
segmental sequential  system.  The  application  of  this  method  in  the  diagnosis  of  congenital  heart
disease demonstrates  its  usefulness.  The  associations  of  complex  anomalies  in  these  hearts
show us  the  infinite  spectrum  of  presentation  of  congenital  heart  disease  which  expands  our
knowledge of  pediatric  cardiology.
© 2016  Instituto  Nacional  de  Cardioloǵıa  Ignacio  Chávez.  Published  by  Masson  Doyma  México
S.A. This  is  an  open  access  article  under  the  CC  BY-NC-ND  license  (http://creativecommons.
org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Figura  1  Vista  interna  de  las  cámaras  derechas  de  un  corazón
con concordancia  auriculoventricular  y  anomalía  de  Ebstein  de
la válvula  tricúspide.  El  anillo  fibroso  está  situado  en  la  unión
auriculoventricular  (asteriscos).  Obsérvese  el  adosamiento  de
las valvas  septal  y  posterior  a  las  paredes  ventriculares,  la  valva
anterior  es  redundante.  AD:  aurícula  derecha;  I:  infundíbulo;
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Introducción

La  anomalía  de  Ebstein  originalmente  fue  descrita  como
una  malformación  de  la  válvula  tricúspide  y  del  ventrículo
derecho  en  un  corazón  con  conexión  auriculoventricular
concordante.  Se  caracteriza  por  adosamiento  de  las  valvas
septal  y  posterior  a  la  pared  ventricular  con  redundancia
de  la  valva  anterior  generalmente  no  adosada;  las  valvas
presentan  nodulaciones  fibromixoides,  cuerdas  tendinosas
cortas,  engrosadas  o  ausentes1---3.  El  desplazamiento  valvar
es  variable  y  produce  un  espectro  de  grados  de  auriculari-
zación  del  ventrículo  derecho  con  reducción  de  la  porción
funcional  de  esta  cámara  (fig.  1).  En  el  presente  trabajo  se
describen  2  corazones  con  conexión  auriculoventricular  uni-
ventricular  del  tipo  doble  entrada  a  un  ventrículo  único  con
anomalía  de  Ebstein  «like» de  la  válvula  auriculoventricu-
lar  común,  asociación  extremadamente  rara  de  la  que  no
se  encontraron  referencias  en  la  literatura.  La  descripción
de  estos  especímenes  con  el  sistema  secuencial  segmentario
demuestra  la  gran  flexibilidad  de  este  método  diagnóstico4.
Se  analizan  las  diferencias  de  la  anomalía  de  Ebstein  cuando
se  presenta  en  distintas  conexiones  auriculoventriculares:
concordante,  discordante  y  doble  entrada  ventricular.

La  doble  entrada  ventricular  es  un  tipo  de  conexión  auri-
culoventricular  univentricular  en  la  que  ambas  aurículas  se
abren  a  un  solo  ventrículo  y  presenta  3  modalidades:  en  ven-
trículo  izquierdo5,  en  ventrículo  derecho6 y  en  ventrículo
único  a  través  de  2  válvulas  auriculoventriculares  o  de  una
válvula  auriculoventricular  común7,8 (figs.  2  y  3).
Se  define  al  ventrículo  único  cuando  existe  en  la  masa
ventricular  una  sola  cámara  que  en  su  porción  de  entrada
presenta  la  conexión  auriculoventricular  y  en  su  porción  de
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A: válvula  anterior;  VD:  ventrículo  derecho;  VP:  válvula  poste-
ior; VS:  válvula  septal.

alida  emergen  las  grandes  arterias  o  una  sola  arteria,  el
ronco  aórtico  solitario9,10 (fig.  4).

aterial y método
e  describieron  morfológicamente  2  corazones  univentricu-
ares  con  doble  entrada  y  anomalía  de  Ebstein  de  la  válvula
uriculoventricular  común  que  forman  parte  de  la  colección
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Figura  2  Esquemas  que  muestran  el  concepto  de  conexión  auriculoventricular  univentricular  que  comprende  2  tipos  de  cone-
xión: doble  entrada  y  ausencia  de  conexión  en  sus  respectivas  modalidades.  VD:  ventrículo  derecho;  VI:  ventrículo  izquierdo;  VU:
ventrículo único.

Figura  3  Vista  interna  del  ventrículo  derecho  con  doble
entrada  a  esta  cámara.  Obsérvese  la  válvula  auriculoventricular
común  conectada  en  más  del  75%  con  el  ventrículo  derecho.  Ao:
aorta; AP:  arteria  pulmonar;  VC:  válvula  común;  VD:  ventrículo
derecho.  Asterisco:  comunicación  interventricular.

Figura  4  Vista  interna  de  un  corazón  univentricular  indeter-
minado.  Obsérvese  la  porción  de  entrada  representada  por  la
válvula auriculoventricular  común  (asterisco)  y  por  encima  de
esta la  única  vía  de  salida  o  infundíbulo  del  que  emerge  un
tronco  aórtico  solitario.  Ao:  aorta;  I:  infundíbulo;  VU:  ventrículo
único.
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Figura  5  Vista  externa  anterior  de  un  corazón  en  situs  soli-
tus auricular  con  doble  entrada  en  ventrículo  único  y  anomalía
de Ebstein  de  la  válvula  auriculoventricular  común.  Las  grandes
arterias  están  normalmente  relacionadas  y  emergen  del  ventrí-
culo único.  Obsérvese  la  porción  funcional  del  ventrículo  único
ubicada  en  la  zona  trabecular  anterior  y  en  las  zonas  subin-

Figura  6  Vista  interna  posterior  del  corazón  de  la  figura  5.
Obsérvese  las  aurículas  en  situs  solitus  conectadas  con  el  ventrí-
culo único,  las  valvas  de  la  válvula  auriculoventricular  adosadas
a las  paredes  de  esta  cámara  ventricular  (3  asteriscos  negros)
desde la  unión  auriculoventricular  hasta  la  región  trabecular
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redujo  a  la  zona  trabecular  anterior  y  a  la  región
infundibular  (fig.  5).  En  el  segundo  corazón  las  gran-
des  arterias  estuvieron  también  normalmente  relacionadas
pero  con  dilatación  y  ambas  emergieron  del  ventrículo

Figura  7  Vista  externa  frontal  de  un  corazón  en  situs  soli-
fundibular  e  infundibular.  AD:  aurícula  derecha;  Ao:  aorta;  AI:
aurícula  izquierda;  AP:  arteria  pulmonar;  VU:  ventrículo  único.

patológica  del  Instituto  Nacional  de  Cardiología  Ignacio  Chá-
vez.  Se  utilizó  como  método  descriptivo  morfológico  el
sistema  secuencial  segmentario  empleado  en  el  diagnóstico
de  las  cardiopatías  congénitas4.  Se  determinaron  el  situs
auricular,  los  tipos  y  modos  de  conexión  auriculoventricular
y ventriculoarterial,  los  defectos  septales  y  las  anomalías
asociadas;  en  especial  se  describieron  las  características
anatómicas  de  la  válvula  auriculoventricular.  Se  determinó
el  grado  de  adosamiento  y  desplazamiento  valvares  con  el
método  de  Becker  et  al.1.  Para  establecer  las  porciones  auri-
cularizada  y  ventricular  funcional;  se  compara  la  anomalía
de  Ebstein  de  la  válvula  tricúspide  con  la  de  estos  corazo-
nes  univentriculares  para  resaltar  sus  rasgos  comunes  y  sus
diferencias  básicas

Resultados

Los  2  corazones  formaron  parte  de  un  situs  solitus  auri-
cular,  ambos  con  doble  entrada  a  ventrículo  único  a
través  de  una  válvula  auriculoventricular  común  cuyas
valvas  estuvieron  adosadas  a  la  pared  ventricular;  las
grandes  arterias  normalmente  relacionadas  emergieron  del

ventrículo  único  con  estenosis  pulmonar  infundibular  y
valvular  (fig.  5);  el  adosamiento  y  desplazamiento  val-
vares  cubrieron  toda  la  porción  de  entrada  y  la  zona
trabecular  posterior  hasta  la  región  apical  con  una  gran
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pical,  el  tabique  interauricular  rudimentario  y  un  foramen  pri-
um. AD:  aurícula  derecha;  AI:  aurícula  izquierda;  FP:  foramen
rimum; VU:  ventrículo  único.

uricularización  del  ventrículo  único;  estuvieron  ausen-
es  las  cuerdas  tendinosas  y  los  músculos  papilares
fig.  6);  la  porción  funcional  efectiva  del  ventrículo  se
us auricular  con  ventrículo  único  que  muestra  la  emergencia
e las  grandes  arterias  normalmente  relacionadas  a  partir  de
sta cámara.  AD:  aurícula  derecha;  AI:  aurícula  izquierda;  FP:
oramen  primum; VU:  ventrículo  único.
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Tabla  1  Semejanzas  y  diferencias  entre  los  corazones  con  ventrículo  único,  con  doble  entrada  y  doble  salida

Morfología  Corazón  n.o 1  Corazón  n.o 2

Válvula  A-V  común +  +
Adosamiento  valvar  Máximo  Mínimo
Auricularización  Máximo  Mínimo
Displasia +  +
Doble salida  +  +
Grandes arterias  normalmente  relacionadas  +

Estenosis  pulmonar
Mixta

+
Dilatación  pulmonar

Figura  8  Vista  interna  posterior  del  corazón  de  la  figura  7  que
muestra  las  aurículas  en  situs  solitus  conectadas  con  el  ventrí-
culo único  a  través  de  una  válvula  auriculoventricular  común.
Obsérvese  el  adosamiento  valvar  a  la  pared  del  ventrículo  único
en su  porción  proximal  (asteriscos)  y  la  presencia  de  nodulacio-
nes fibromixoides  en  su  porción  distal  libre.  La  porción  adosada
corresponde  a  la  zona  auricularizada  y  el  resto  a  la  porción  fun-
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Figura  9  Vista  interna  de  las  cámaras  cardíacas  de  un  cora-
zón con  discordancia  auriculoventricular  y  anomalía  de  Ebstein
de la  válvula  tricúspide.  Obsérvese  la  conexión  de  la  aurí-
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ional del  ventrículo  único.  AD:  aurícula  derecha;  AI:  aurícula
zquierda;  FP:  foramen  primum; TIA:  tabique  interauricular;
U: ventrículo  único..

nico  (fig.  7).  El  adosamiento  y  desplazamiento  valvares
stuvieron  reducidos  a  la  porción  proximal  de  la  válvula
or  lo  que  la  auricularización  fue  menor  y  mayor  la  por-
ión  funcional  del  ventrículo  único  (fig.  8).  Ambos  corazones
uvieron  un  tabique  interauricular  pequeño  con  foramen  pri-
um  (tabla  1).

iscusión

l  comparar  los  corazones  descritos  en  este  trabajo  con  los
ue  presentan  anomalía  de  Ebstein  de  la  válvula  tricúspide
on  conexiones  auriculoventriculares  concordante  y  discor-
ante  se  observan  diferencias  entre  ellos.  En  la  anomalía
e  Ebstein  con  conexión  auriculoventricular  concordante  el
dosamiento  se  presenta  en  forma  de  un  espectro  de  grados
e  severidad  con  nodulaciones  fibromixoides  en  las  valvas
iberadas,  cuerdas  tendinosas  cortas  y  engrosadas  y múscu-
os  papilares  de  estructura  fibrosa  o  ausentes  (fig.  1).  En

a  anomalía  de  Ebstein  con  discordancia  auriculoventricular
l  adosamiento  de  la  valva  septal  es  de  menor  extensión

 afecta  solamente  a  esta  valva  (fig.  9)  y  cuando  esta
alformación  valvular  se  asocia  a  corazones  con  conexiones

c
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ula izquierda  con  el  ventrículo  derecho,  el  adosamiento  de
a valva  septal  de  la  válvula  tricúspide  (asterisco).  AI:  aurícula
zquierda;  VD:  ventrículo  derecho.

uriculoventriculares  univentriculares,  el  adosamiento  val-
ar  puede  ser  extenso  o  solo  en  las  porciones  proximales
figs.  6  y  8).

La anomalía  de  Ebstein  de  la  válvula  tricúspide  se
resenta  con  más  frecuencia  en  corazones  con  conexión
uriculoventricular  concordante,  es  menos  frecuente  en
a  conexión  auriculoventricular  discordante  y  excepcional-
ente  rara  en  corazones  con  conexión  auriculoventricular

niventricular8 como  los  que  se  describen  en  este  trabajo.
e  lo  anterior  se  desprende  que  el  patrón  morfológico  de

a  anomalía  de  Ebstein  es  diferente  en  cada  tipo  de  cone-
ión  auriculoventricular  mencionado  y  que  la  característica
ásica  que  define  a  la  anomalía  es  el  adosamiento  del  tejido
alvar  a  la  pared  ventricular.  Los  corazones  con  conexión
uriculoventricular  univentricular  que  presentan  una  vál-
ula  auriculoventricular  común  tienen  un  foramen  primum
riginado  por  un  deficiente  crecimiento  del  tabique  interau-
icular.  Las  conexiones  ventriculoarteriales  más  frecuentes
n  la  doble  entrada  del  ventrículo  único  es  la  doble  salida
e  las  grandes  arterias  con  válvulas  arteriales  permeables

on  estenosis  pulmonar  o  con  atresia  de  esta  válvula.

La  anomalía  de  Ebstein  de  la  válvula  tricúspide  difiere
e  su  homóloga  en  la  válvula  auriculoventricular  común  en
a  doble  entrada  del  ventrículo  único;  en  la  primera  las
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valvas  septal  y  posterior  generalmente  están  adosadas  y
desplazadas  apicalmente,  mientras  que  la  valva  anterior  es
libre,  redundante  y  en  muchos  casos  displásica.  En  la  vál-
vula  auriculoventricular  común  del  corazón  univentricular  el
patrón  morfológico  más  frecuente  es  de  4  valvas,  2  anterio-
res  y  2  posteriores,  y  no  existe  una  valva  septal  ya  que  está
ausente  un  tabique  ventricular;  en  lo  que  sí  se  pueden  com-
parar  es  en  los  estigmas  patológicos  que  comparten  ambas
formas  de  la  anomalía  de  Ebstein:  el  adosamiento  valvar,  el
desplazamiento  apical  del  tejido  valvular  y  del  orificio  fun-
cional  así  como  la  división  del  ventrículo  derecho  en  una
porción  auricularizada  y  una  zona  funcional  efectiva.

Con  relación  al  ventrículo  único  ha  existido  una  variada
nomenclatura  lo  que  ha  propiciado  múltiples  controversias;
en  la  mayoría  de  las  sistematizaciones  se  acuñó el  término
de  ventrículo  único  para  denominar  corazones  con  estruc-
tura  biventricular  lo  que  constituyó  una  contradicción11---13,
por  ello  se  prefirió  describir  morfológicamente  esos  corazo-
nes,  por  ejemplo  el  ventrículo  único  izquierdo  correspondió
a  la  doble  entrada  en  ventrículo  izquierdo,  el  ventrículo
único  de  tipo  derecho  fue  equivalente  a  la  doble  entrada
en  ventrículo  derecho  y  el  ventrículo  único  de  tipo  inde-
terminado  correspondió  al  verdadero  corazón  univentricular
como  los  especímenes  de  este  estudio.  Para  determinar
la  naturaleza  de  estas  malformaciones  cardíacas  Anderson
et  al.7,8 propusieron  el  concepto  de  conexión  auriculoventri-
cular  univentricular  en  la  que  como  su  nombre  indica  un  solo
ventrículo  recibe  la  o  las  conexiones  auriculoventriculares  y
aquí  se  incluyó  además  de  la  doble  entrada  ventricular  la
ausencia  de  conexión  auriculoventricular  (fig.  2).

Los  2  corazones  de  este  estudio  también  presentan
diferencias  entre  sí;  en  el  primero  la  zona  auricularizada
forma  un  saco  de  tejido  valvar  adosado  a  la  pared  miocár-
dica  desde  la  unión  auriculoventricular  muy  dilatada  que
termina  en  la  región  apical  en  fondo  ciego  desde  el  cual
se  comunica  con  la  zona  función  efectiva  del  ventrículo
derecho  a  través  de  pequeñas  fenestraciones  que  permiten
la  entrada  de  sangre  hacia  esta  zona  reducida  del  ven-
trículo  derecho  funcional  y  de  ahí  hacia  las  vías  de  salida
y  hacia  las  grandes  arterias.  En  el  segundo  espécimen  el
adosamiento  fue  menor  con  displasia  de  la  poción  libre
con  cuerdas  tendinosas  cortas;  en  ambos  casos  la  válvula
auriculoventricular  común  fue  disfuncionante  en  vida  del
paciente;  en  ambos  corazones  las  aurículas  estuvieron
dilatadas,  el  tabique  interauricular  fue  pequeño  con  un
foramen  primum,  estigmas  que  se  presentan  cuando  existe
un  defecto  de  la  tabicación  auriculoventricular  que  en  los
corazones  de  este  estudio  se  combinó  con  ventrículo.

El  termino  displasia  denota  una  anomalía  intrínseca  del
desarrollo  de  una  estructura  particular.  Un  ejemplo  bien
conocido  de  displasia  que  ocurre  en  el  corazón  es  la  anoma-
lía  de  Ebstein  de  la  válvula  tricúspide,  la  cual  se  debe  a un
trastorno  en  el  proceso  de  socavamiento  y  delaminación  de
la  pared  del  ventrículo  derecho  que  normalmente  conduce
a  la  liberación  de  una  capa  interna  de  músculo  ventricular  la
cual  se  divide  en  3  faldones  que  se  diferencian  en  las  3  val-
vas  y  su  aparato  tensor  de  la  válvula  tricúspide,  proceso  que
estudió  Van  Mierop  en  el  corazón  embrionario  normal  para
explicar  la  morfogénesis  de  la  válvula  tricúspide.  En  la  ano-

malía  de  Ebstein  el  proceso  de  socavamiento  y  delaminación
es  incompleto,  no  ocurre  a  nivel  de  las  valvas  y  en  ocasio-
nes  de  la  zona  tendinosa  por  lo  tanto  no  se  diferencian  las
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uerdas  tendinosas  y  en  ocasiones  severas  tampoco  se  dela-
ina  la  zona  de  los  músculos  papilares  por  lo  tanto  estos

ambién  estarán  ausentes.  En  el  primer  corazón  aquí  des-
rito  el  adosamiento  valvar  formó  un  saco  adherido  a  la
ared  miocárdica  desde  la  unión  auriculoventricular  hasta
l  ápex,  lo  que  se  puede  interpretar  en  base  a  la  hipóte-
is  de  van  Mierop  como  una  ausencia  de  diverticulización

 delaminación  de  los  4  faldones  que  constituyen  el  ori-
en  de  la  válvula  auriculoventricular  común  cada  uno  con
us  territorios  valvular  tendinoso  y  papilar,  estructuras  que
uedaron  adheridas  a  la  pared  miocárdica  lo  cual  explica  la
usencia  de  cuerdas  tendinosas  y  músculos  papilares  lo  que
ontrasta  con  el  segundo  espécimen  donde  la  delaminación
o  ocurrió  en  la  zona  proximal  de  la  válvula14.  Esta  suge-
encia  patogenética  no  permite  afirmar  que  la  anomalía  que
uestran  los  2 corazones  univentriculares  se  podrían  carac-

erizar  como  tipo  Ebstein  «like» porque  no  son  un  retrato
el  Ebstein  original  descrito  para  la  válvula  tricúspide.

onclusiones

a  asociación  de  anomalía  de  Ebstein  «like» en  corazones
niventriculares  es  muy  rara;  no  se  encontraron  referencias
e  ella  en  la  literatura.

La  aplicación  del  sistema  secuencial  segmentario  en  la
escripción  de  estos  corazones  con  conexión  auriculoven-
ricular  univentricular  comprueba  la  eficacia  diagnóstica  de
ste  método.

La  flexibilidad  de  este  sistema  de  diagnóstico  morfológico
e  las  cardiopatías  congénitas  permite  describir  con  preci-
ión  todas  las  malformaciones  por  muy  complejas  que  estas
ean.

Los  corazones  aquí  descritos  muestran  el  infinito  espectro
e  presentación  de  las  cardiopatías  congénitas.
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