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Resumen.

Introduccion: El ventriculo tinico es una cardiopatia congénita cianotizante con una estimacion de 0.05 a 0.1
casos por cada 10.000 nacidos. Presenta una cdmara ventricular inica donde las valvulas auriculoventriculares
drenan la sangre proveniente de las venas cavas y pulmonares. Se acompafia de otras anormalidades siendo
mas frecuente la transposicion de grandes vasos. Una intervencion quirirgica precoz mejora la expectativa de
vida.

Objetivo: Describir un caso clinico de un paciente con ventriculo tnico.

Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo, presentacion de caso clinico de Ventriculo unico.
Resultados: Se describe el caso de un paciente de 9 afios con ventriculo Unico mas transposicion de grandes
vasos diagnosticado a los 2 meses de edad tratada con farmacos por negarse familiares a intervencion
quirargico.

Conclusiones: El ventriculo tinico es una cardiopatia congénita poco frecuente que requiere un examen fisico
completo al nacimiento acompafiado de examenes imagenoldgicos con el proposito de un diagndstico e
intervencion temprana.
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Abstract.

Introduction:

The unique ventricle is a cylonotizing congenital heart disease with an estimate of 0.05 to 0.1 cases per
10,000 birth. It has a unique ventricular chamber where atrioventricular valves drain blood from the cave and
pulmonary veins. It is accompanied by other abnormalities, the transposition of large vessels is more
common. Early surgery improves life expectancy.

Objective:

Describe a clinical case of a patient with a single ventricle.

Material and methods: Descriptive, retrospective study, clinical case presentation of single ventricle.

Results: It describes the case of a 9-year-old patient with single ventricle plus large vessel transposition
diagnosed at 2 months of age treated with drugs for refusing to surgical intervention.

Conclusions:

The unique ventricle is a rare congenital heart disease that requires a complete physical examination at birth
accompanied by imaging tests for the purpose of early diagnosis and intervention.
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Introduccion.

Las cardiopatias congénitas ciandticas constituyen
un grupo heterogéneos de patologias con un
cortocircuito izquierda-derecha a nivel cardiaco
(1). EL ventriculo tinico forma parte de estas
cardiopatias caracterizdndose por la circulacion
univentricular es decir las valvulas
auriculoventriculares drenan la sangre proveniente
de las venas cavas y pulmonares a una sola
cavidad ventricular.

Puede existir otra cavidad pequefia incapaz de
bombear sangre llamada camara rudimentaria. La
caracteristica clinica es cianosis e hipoxia
persistente con alta mortalidad temprana.
Representa el 1% de las cardiopatias congénitas
en lactantes, solo 1/3 de los nifios viven hasta la
edad de 14 afios sin intervencion quirdrgica (2,3).
El ventriculo unico dominante puede ser de
morfologia ventricular derecha, izquierda o
indeterminado. Los pacientes con ventriculo inico
de morfologia derecha tienen un peor pronostico.
La insuficiencia cardiaca progresiva es la causa
comun de muerte en pacientes con esta
cardiopatia.

Objetivo

Describir un caso clinico de un paciente con
ventriculo unico.

Material y métodos

Estudio descriptivo, retrospectivo, presentacion de
caso clinico de Ventriculo unico..

Resultados

Descripcion del caso.

Paciente masculino de 9 afios, mestizo, nacido y
residente en Pastaza. Antecedentes prenatales.
Gestas: 1, Cesarea:l, Amenaza de parto
pretérmino a las 33 semanas, infeccion del tracto
urinario tratadas por ocasiones. Natales: Producto
de primera gesta. Nace por cesarea (distocia de
dilatacion), datos antropométricos normales,
Apgar al nacimiento de 8-9, no ingreso al area de

neonatologia. Posnatales: Cianosis a la lactancia, a
los 2 meses se identifico al examen fisico un soplo
sistolico 3/6 a nivel de segundo y tercer espacio
intercostal linea  paraesternal izquierdo,
refiriéndolo al servicio de pediatria identificando
una cardiopatia congénita tipo ventriculo tnico.
Revision de aparatos y sistemas: Madre describe
cianosis bucal, disnea de pequefios esfuerzos,
sintomas se incrementan con la actividad fisica o
al viajar a ciudades de mayor altura sobre el nivel
del mar.

Signos vitales: FC 120 lpm, FR 21 rpm, Sat. O2:
88% aire ambiente, Temperatura: 36.5°C, Peso:
20.8 kg, Talla: 124 cm. IMC 13,53 Kg/m2.
Examen fisico: Activo, reactivo al manejo, afebril,
Piel: caliente, palida, elastica. Boca: cianosis,
Toérax: simétrico, expansibilidad y elasticidad
conservada. Corazon: R1 y R2 incremento de
tono, soplo holosistolico grado 3/6 en tercer
espacio intercostal izquierda linea medio
clavicular, presencia de suave frémito, ritmo de
galope. Pulmones: murmullo vesicular
conservado, no ruidos sobreafiadidos. Abdomen
suave, depresible, no doloroso, borde hepatico a 2
cm del reborde subcostal derecho, hernia
umbilical.  Extremidades:  pulsos  distales
presentes, llenado capilar dos segundos.

Examenes complementarios:  Ecocardiograma:
Ventriculo tnico tipo izquierdo con septo
interauricular intacto, ventriculo tunico dilatado
con funciodn sistdlica y diastolica comprometidas.
Vélvula  auriculoventricular  izquierda con
insuficiencia, valvula auriculoventricular derecha
con insuficiencia moderada, grandes vasos
transpuestos aorta anterior pulmonar posterior,
tronco y ramos pulmonares dilatados, presion
sistolica en arteria pulmonar de 88 mm Hg (Figura
1). Radiografia pleuropulmonar: reporta cavidades
cardiacas aumentadas de tamafio, flujo pulmonar
incrementado e infiltrado pulmonar (Figura 2).
Tomografia toracica: Cardiomegalia grado IV,
agenesia del ventriculo derecho, trama vascular
incrementada, agrandamiento de  bronquio
izquierdo (Figura 3). Angiotomografia reporta:
Dos cavidades auriculares y una ventricular.
Drenaje de venas sistémicas en la auricula derecha
y en la izquierda, las venas pulmonares. Conexion
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atrioventricular comun, con Unico tracto de salida
y vaso traspuestos, la arteria pulmonar se localiza
a la derecha de la aorta, mide 48,5mm, la rama
derecha en su origen 9,3 mm, con un aumento
progresivo del calibre a 19.8 mm, la rama
pulmonar izquierda mide 21,0mm. La aorta mide
19,0 mm. Cayado adrtico con un calibre de 11,3
mm, aorta toracica desciende por el lado izquierdo
mide 7,5 mm. Densidad del parénquima pulmonar
conservado (Figura 4).

Cateterismo cardiaco: Ventriculo unico tipo
izquierdo, comunicacion interauricular amplia,
gran dilatacion del anillo y tronco arterial
pulmonar, hipertensiéon pulmonar severa con test
de hiperoxia positivo, no presencia de ductos
arterioso. Test de vasorreactividad positiva para
hipertension pulmonar tipo III. Test de camina con
resultado hipoxemia hasta 75% y camina menos
de 300 metros. Espirometria: Capacidad vital
forzada de 102 %, volumen espiratorio forzado en
el primer segundo 106%, indice de TIFFENEAU
104% (Tabla 1).

Figura 1. Ecocardiografia

Fuente: Archivo Centro de Salud Morete Puyo

Figura 2. Radiografia de torax

Fuente: Archivo Centro de Salud Morete Puyo

Figura 3. Tomografia de térax

Fuente: Archivo Centro de Salud Morete Puyo
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Figura 4. Angiocardiotomografia

Fuente: Archivo Centro de Salud Morete Puyo

Tabla 1. Espirometria

FVC (L) 1,56 1,53 102
FEV1 (L) 1,45 1,36 106
FEV1/FVC (%) 93 89 104
FEF 25% 3,88 2,55 152
(L/sec)

FEF 75% 1,64 1,07 153
(L/sec)

FEF 25-75% 2,77 1,74 159
(L/sec)

FEF Max 3,87 2,69 143
(L/sec)

FIVC (L) 1,00

FIF Max (I/sec) 1,51
Capacidad vital forzada de 102 %, volumen
espiratorio forzado en el primer segundo 106%,

indice de TIFFENEAU 104%.

Fuente: Archivo Centro de Salud Morete Puyo

Diagnostico: Ventriculo unico mas transposicion
de grandes vasos clasificacion tipo II, subdivision
tipo B estenosis pulmonar con morfologia
ventricular tipo izquierdo con hipertension
pulmonar grado III. Karnostky 50%. A la
valoracion se encuentra en clase funcional III/IV
de la New York Heart Association (NYHA).
Tratamiento: Sildenafilo 10 mg cada 8 horas,
Bosentan 31,25 mg cada 12 horas, Furosemida 10
mg cada dia, Espirinolactona 25 mg cada dia hasta
el momento.

Evolucion del paciente: Paciente de 9 afios con
diagnéstico de cardiopatia cianotizante tipo
ventriculo Unico izquierdo mas transposicion de
grandes vasos acompailada de hipertension
pulmonar secundario a cardiopatia. Mantiene una
saturacién de 85% y llega hasta 75% al caminar
menos de 300 metros. Poca tolerancia a la marcha
con incremento disnea y cianosis bucal. Paciente
con deterioro progresivo de funcionalidad
cardiaca y pronostico desfavorable. Todas las
hospitalizaciones hasta el momento son por
estudios diagnosticos. Los familiares se niegan a
una intervencion quirdrgica.

Discusion

El ventriculo tnico forma parte de las cardiopatias
congénitas  cianotizantes caracterizadas  por
presentar una camara ventricular completamente
formada donde drenan las dos valvulas
auriculoventriculares. La etiologia de esta
patologia es  idiopatica  con  probable
predisposicion genética (2,4) . Representa el 1%
de todas anomalias cardiacas con una estimacion
de 0.05 a 0.1 casos por cada 10.000 nacidos (5,6).
Las manifestaciones clinicas se presentan poco
después del nacimiento. Los hallazgos clinicos
mas frecuentes son soplo, disnea, cianosis e
insuficiencia cardiaca progresiva (2).

Los ventriculos Ttnicos frecuentemente se
acompafan de otras anomalias como transposicion
de grandes vasos y estenosis pulmonar. Se pueden
clasificar por la ubicacion de las grandes arterias
en: grandes arterias relacionadas (tipo I), d-
transposicion de grandes arterias (tipo II), I-
transposicion de grandes arterias (tipo II). La
presencia de estenosis o atresia de la arteria
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pulmonar subdivide los tipos de ventriculo unico:
(tipo A) atresia pulmonar, (tipo B) estenosis
pulmonar o (tipo C) ausencia de estenosis. Por el
tipo de morfologia ventricular se clasifica como
Ventricular Izquierdo (VL) 70%, Ventricular
Derecho (VR) 20% o indeterminado 10% (7).

Los casos de ventriculo unico con morfologia de
ventriculo derecho tienen mal pronostico por el
fallo progresivo secundario a alta poscarga no
fisiologica. En general el ventriculo derecho no
estd bien adaptado para bombear una sobrecarga
sostenida de presion y los mecanismos que ayudan
a que el VR se adapte a altas presiones conducen a
una remodelacion anatomica con dilatacion y falla
cardiaca progresiva (7).

La estenosis pulmonar en los casos de ventriculo
unico es una forma de compensacion del sistema
cardiovascular al limitar la sobrecarga de volumen
pulmonar. En los casos que no presenta esta
compensacion las manifestaciones clinicas se
presentan de forma grave y temprana (7).

El estudio prenatal ecografico para detectar
anomalias cardiacas congénitas es aceptado y
sirve de apoyo médico para un manejo oportuno.
Con la mejora en la sensibilidad de Ia
ecocardiografia fetal casi todos los defectos
cardiacos se pueden detectar en las primeras
etapas del embarazo (18,19).

El test de hiperoxia es un método utilizado para
distinguir las cardiopatias de las enfermedades
pulmonares por la medicion de sangre arterial al
administra oxigeno al 100%. En recién nacidos
con cardiopatias al someterlos al test de hiperoxia
la PaO2 no incrementa, mientras que en
enfermedades pulmonares la administracion de O2
incrementa la PaO2 (1).

En el 6th World Symposium on Pulmonary
Hypertension (WSPH) defini6 en pediatricos la
hipertension pulmonar como Presion Arterial
Pulmonar media (mPAP)> 25 mmHg y lo clasifico
por grupos del 1 al 5. La hipertension arterial
pulmonar asociada al ventriculo unico esta
clasificada en el grupo 5.4 que corresponde a las
cardiopatias complejas. Se lo describe como un
grupo dificil de definir por las anomalias
congénitas de la vasculatura pulmonar asociadas y
requiere mas estudios por las poblaciones
crecientes. (10,11).

El tratamiento de hipertension pulmonar asociado
a esta cardiopatia va en dependencia del grado de
compromiso hemodinamico. Se debe realizar un
test de vasorreactividad si este es positivo se
puede iniciar un tratamiento con bloqueadores de
canales de calcio (CCB) en caso de una respuesta
fallida o no sostenida a los CCB, la estratificacion
del riesgo debe determinar una terapia adicional
(10). En pediatricos con este tipo de cardiopatia
se puede utilizar el sildenafilo para el manejo de
hipertension pulmonar mejorando ademas la
capacidad de ejercicio y la clase funcional NYHA
aunque no estd aprobado por la FDA multiples
estudios en poblaciones pediatricas encontraron
beneficios (12—14).

Los pacientes con aumento del flujo sanguineo
pulmonar y presion arterial pulmonar requieren
bandas de arteria pulmonar con este tratamiento
quirurgico disminuye la tasa de muerte por
insuficiencia cardiaca congestiva pero el riesgo de
muerte en la cirugia es alto. La esperanza de vida
en paciente sin correccion quirurgica es de 4 a 14
afios, aunque se describe pocos casos de
supervivencia hasta los 40 afios (7). Las causas de
muerte son arritmias, insuficiencia cardiaca y
muerte subita entre los mas frecuentes. Cuando la
obstruccion de flujo pulmonar es grave requiere
una derivacion aorto-pulmonar (2,8).

La técnica quirtrgica de Fontan es de eleccion en
el ventriculo Unico permite una circulacion
pulmonar y sistémicas separadas. Esta técnica
consiste en desviar el flujo de la venas superior e
inferior hacia las arterias pulmonares (15,16). En
casos de obstruccion grave de la salida pulmonar
requiere una derivacion aortopulmonar y la
técnica mas utilizada es Blalock-Taussig (5) (6).
La anastomosis cavopulmonar Glenn
Bidireccional (GB) es una técnica muy usada en
lactantes cianoticos, la anastomosis subclavio-
pulmonar se reserva para los pacientes con
sintomatologia grave que no pueden esperar una
GB (17).

El peso de los pacientes son factores
determinantes en la expectativa de vida. Se apoya
el uso de medicamentos y seguimiento continuo
médico, pero la intervencidon quirtrgica mejora la
expectativa de vida. La tasa de mortalidad en va
del 8% al 25% con una supervivencia a 10 afios de
60% al 81% de los casos (7).
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Conclusion

El ventriculo unico es una cardiopatia que
requiere una identificacion precoz al nacimiento
por la alta mortalidad a través del examen fisico
completo acompafiada de estudios imagenologicos
como el ecocardiograma iniciando una
intervencion quirargica oportuna mejorando la
calidad y expectativa de vida. La terapia
farmacoldgica debe llevar un seguimiento correcto
para evitar complicaciones, sin embargo, la
expectativa de vida es incierta como el caso
descrito al no realizarse la intervencion quirtrgica.
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