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Anadlisis por tomografia y
resonancia magnética de las
cardiopatias congénitas a través del
sistema secuencial segmentario

RESUMEN

Las cardiopatias congénitas tienen una prevalencia promedio de 8 casos
por cada 1 000 recién nacidos vivos. El diagnéstico y tratamiento de
pacientes pediatricos y adultos con cardiopatia congénita ha aumen-
tado debido a los avances en técnicas quirdrgicas, intervencionismo,
diagndstico prenatal y seguimiento por cardiélogos especializados en su
cuidado y manejo. La tomografia cardiaca y la resonancia magnética son
métodos de imagen no invasivos, con adecuadas resolucién espacial y
temporal, a través de las cuales es posible evaluar la anatomia intracar-
diaca y extracardiaca. El sistema secuencial segmentario es un intento
racional y ordenado de descripcién morfoldgica de las malformaciones
cardiacas congénitas; facilita al médico dedicado a la imagen cardiaca
la descripcién de la anatomia del paciente con cardiopatia congénita.
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Analysis by tomography and magnetic
resonance of congenital heart disease
using the sequential segmental system

ABSTRACT

Congenital heart diseases have an average prevalence of 8 cases per
1000 live neonates. Diagnosis and treatment of pediatric and adult
patients with congenital heart disease has increased due to advances in
surgical techniques, interventionism, prenatal diagnosis, and monitoring
by cardiologists specialized in care and management. Cardiac tomog-
raphy and magnetic resonance are non-invasive imaging methods, with
adequate spatial and temporal resolution, which allow us to evaluate
the intracardiac and extracardiac anatomy. The sequential segmental
system is a rational and orderly attempt at morphological description
of congenital heart malformations, which helps doctors specializing
in cardiac imaging describe the anatomy of patients with congenital
heart disease.
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La prevalencia reportada de las cardiopatias
congénitas (CC) es variable, pero existe consen-
so de que en promedio es de 8 casos por cada
1 000 recién nacidos vivos; es la malformacién
congénita mas frecuente.’

El nimero de pacientes pediatricos y adultos
con cardiopatia congénita (CC) ha aumentado
en los Ultimos aflos como consecuencia de los
avances en cirugia, intervenciones percutaneas
y seguimiento de estos pacientes por cardilogos
especializados en su cuidado y manejo.?

La complejidad del estudio anatémico y fun-
cional de este tipo de afecciones requiere
técnicas diagndsticas por imagen capaces de
proporcionar la informacién morfolégica y
funcional de forma precisa y reproducible.
Durante el abordaje diagnéstico del pacien-
te con cardiopatia congénita, después de la
radiografia de térax, el ecocardiograma es el
siguiente método de eleccién para visualizar
las estructuras intracardiacas y la relacién con
los grandes vasos, aunque en ocasiones tiene
algunas limitaciones.?

Las principales ventajas de la resonancia magné-
tica cardiaca (RMC) y de la tomografia cardiaca
(TC) respecto al ecocardiograma son el amplio
campo de vision y la excelente resolucién
espacial y temporal de las imagenes, lo que con-
tribuye a proporcionar informacién anatémica
muy detallada, incluso en pacientes en el poso-
peratorio, en los que la ventana ecocardiografica
puede estar limitada y dificultar su estudio.
Ademads, la RMC es la técnica de eleccion en
la valoracion de las funciones ventriculares de-
recha e izquierda, informacién fundamental en
el seguimiento de muchos de estos pacientes.?

La tomografia cardiaca (TC) ha desempenado
hasta ahora un papel marginal en la evaluacion
de los pacientes con CC pero es muy probable
que con los recientes adelantos técnicos au-
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mente su utilizacion. Se trata de una técnica
mas disponible y que, ademas, es compatible
con marcapasos y desfibrilador automatico
implantable. La TC es dtil para evaluar estruc-
turas cardiacas y extracardiacas (cortocircuitos,
anastomosis cavopulmonares, aorta, arterias y
venas pulmonares), aspectos funcionales como
la fraccién de eyeccion, volimenes ventriculares
y evaluacién de la via aérea.*

El desarrollo de laTC y de la RM ha estimulado
el interés de los radi6logos en el diagnéstico de
las cardiopatias congénitas.’

El andlisis de las cardiopatias congénitas por
segmentos fue introducido hace 27 afios y ac-
tualmente es el mas utilizado en el mundo. Van
Praagh inicié los trabajos de descripcion anaté-
mica y el andlisis por segmentos, posteriormente,
importantes clinicos y morfélogos han afinado
la nomenclatura y el andlisis de las cardiopatias
como el doctor Anderson en Europa y el doctor
Luis Mufoz en México.®

El andlisis segmentario constituye un intento
racional y ordenado de descripcion morfolégica
de las malformaciones cardiacas congénitas.
Procura establecer un lenguaje unificado, des-
criptivo y de facil abordaje.”

Sistema secuencial segmentario. Son cinco los
pasos a seguir en el diagndstico anatémico de
las cardiopatias congénitas. En el primer paso
se define el situs atrial, posteriormente se debe
analizar la unién atrioventricular, después las ca-
racteristicas de la conexién entre los ventriculos
y las grandes arterias; luego caracterizaremos los
defectos asociados y, finalmente, las particulari-
dades adicionales® (figura 1).

Situs atrial. Caracteriza la morfologia de los
atrios. Los dos atrios son bien diferenciados
anatémicamente y asimétricos en su morfologia.
El atrio derecho (AD) tiene una orejuela de base
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Figura 1. Diagndstico secuencial y segmentario en cardiopatias congénitas (esquema Dr. Luis Mufioz).

ancha y forma triangular, muestra en su interior
la cresta terminalis y los muasculos pectineos.
El atrio derecho recibe las venas cava superior
e inferior y el atrio izquierdo recibe las venas
pulmonares. La posicion normal es anterior y
derecho dentro del térax.

El atrio izquierdo (Al) tiene una orejuela con
una configuracién elongada de base angosta, en
ocasiones llamada forma “digitiforme”. Recibe
de manera habitual las venas pulmonares. La
posicion habitual dentro del térax es posterior
e izquierda.>®910

Existen cuatro tipos de situs atrial: solitus, inver-
sus, dextromorfismo y levomorfismo. En el situs
solitus el atrio derecho es anterior y derecho, y
el izquierdo posterior e izquierdo (figura 2). En
situs inversus observamos la imagen en espejo
del situs solitus (figura 3). En el dextromorfismo y
levomorfismo ambos atrios tienen orejuelas mor-
folégicamente similares. En el dextromorfismo
existen dos atrios con caracteristicas anatébmicas
de atrio derecho (figura 4) y en el levomorfismo
ambos atrios tienen caracteristicas de atrio iz-
quierdo (figura 5).>8910
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Figura 2. Tomografia cardiaca: situs solitus atrial. La
auricula derecha anterior y derecha con orejuela de
base ancha, auricula izquierda posterior e izquierda
con orejuela elongada y “digitiforme”.

Figura 3. Resonancia magnética: situs inversus atrial
con dextrodpex. La auricula derecha en este caso en
anterior e izquierda, la auricula izquierda es posterior
y derecha.

Conexion atrioventricular. La conexion atrio-
ventricular es biventricular cuando cada atrio
se conecta a un ventriculo y es univentricular
cuando ambos atrios se conectan a un ventricu-
lo. El ventriculo derecho (VD) tiene un septum
trabecular con bandas musculares gruesas y
ademas presenta una banda muscular, la banda
moderadora que va del septum interventricular
a la pared libre del VD. La vélvula atrioventri-
cular del VD es la tricGspide y el sitio habitual
de implantacion es mds apical con respecto a la
mitral. No existe continuidad del anillo fibroso
entre la valvula trictspide y el anillo de la val-
vula pulmonar. El anillo pulmonar tiene una
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Figura 4. Tomografia cardiaca, corte axial: ambos
atrios tienen morfologia de auricula derecha (dextro-
morfismo) con orejuela de base ancha.

Figura 5. Resonancia magnética: secuencia de coro-
narias en corte axial. Ambos atrios tienen morfologia
de auricula izquierda (levomorfismo) con orejuela
elongada y “digitiforme”.

posicién anterior y superior y esta separado del
anillo tricuspideo por una estructura muscular
llamada infundibulo del VD (figura 6).>%

El ventriculo izquierdo (VI) se caracteriza por
un septum trabecular liso. La vélvula atrioven-
tricular del VI es la valvula mitral, el anillo mitral
es mas basal que el anillo tricuspideo. Existe
continuidad entre el anillo fibroso de la valvula
mitral y en anillo fibroso de la vélvula aértica
(figura 6).%
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Figura 6. Tomografia cardiaca, corte de cuatro camaras
y en via de salida del ventriculo derecho: implantacién
mas apical de la valvula trictispide. En el ventriculo
derecho la banda moderadora. Las paredes mas tra-
beculadas y la separacion de la vélvula tricGspide de
la vélvula pulmonar por el infundibulo del ventriculo
derecho. Conexién concordante: la auricula derecha
se conecta con el ventriculo derecho y la auricula
izquierda se conecta con el ventriculo izquierdo.

El tipo de conexién se refiere a la anatomia
de la unién atrioventricular. Existen 5 tipos de
conexion atrioventricular concordante, el atrio
derecho se conecta con el VD y el atrio izquierdo
se conecta con el VI (figura 6). En la conexién
atrioventricular discordante el atrio derecho se
conecta al VI y el atrio izquierdo al VD>®'" (fi-
gura 7). La conexion atrioventricular es ambigua
cuando ambos atrios tienen dextromorfismo o
levomorfismo y cada atrio se conecta con un
ventriculo® (figura 8).

Existe doble entrada a un ventriculo cuando la ma-
yor parte de los orificios atrioventriculares, o mas
de 75% de una vélvula atrioventricular comun,
se conecta con uno de los ventriculos® (figura 9).

Se denomina ausencia de conexion atrioven-
tricular (AV) cuando falta una de las vélvulas
atrioventriculares. En el caso de ausencia de la
vélvula trictspide el atrio derecho no se conecta
al VD, estan separados por el surco atrioventricu-
lar (un colchdn fibromuscular). El atrio derecho
se conecta con el izquierdo por un defecto septal
interatrial'® (figura 10).

Figura 7. Resonancia magnética, a la izquierda corte
de 4 camaras y a la derecha eje corto. Conexién de
la auricula derecha con un ventriculo izquierdo y de
la auricula izquierda con un ventriculo derecho muy
trabeculado y, en el eje corto, es un ventriculo poste-
rior; se demuestra la banda moderadora.

Figura 8. Tomografia cardiaca, corte de cuatro ca-
maras: ambos atrios tienen dextromorfismo, el atrio
anterior y derecho se conecta con el ventriculo dere-
cho y el atrio posterior e izquierdo se conecta con el
ventriculo izquierdo.

El modo de conexién atrioventricular se re-
fiere a la forma de conexién de los atrios con
los ventriculos. Los modos de conexién son
cuatro: permeable o perforado, imperforado,
cabalgado y comin. En el modo perforado
hay paso libre de los atrios a los ventriculos
(figura 11).2 El modo imperforado es el de los
verdaderos casos de atresia triclspide o atresia
mitral (figura 12). En el modo cabalgado por lo
menos 50% del didmetro del orificio valvular
esta cabalgado sobre el septum interventricular
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Figura 9. Resonancia magnética, corte de cuatro
camaras: la totalidad de la auricula derecha y gran
parte de la auricula izquierda se conectan con un ven-
triculo izquierdo predominante y, a la izquierda, un
ventriculo derecho rudimentario que practicamente
no se conecta con ningun atrio, sélo se conecta con
el ventriculo izquierdo a través de una comunicacion
interventricular.

Figura 10. Resonancia magnética, corte de cuatro
cdmaras: sin conexioén atrioventricular derecha debido
a un cojinete fibromuscular. El paciente tiene comu-
nicaciones interauricular e interventricular.

(figura 13). En el modo atrioventricular comin
una sola valvula conecta cada atrio con un
ventriculo (figura 14).

Conexion ventriculoarterial. Existen cuatro tipos
de conexion ventriculoarterial: concordante,
discordante, doble salida y salida tnica ventricu-
lares. Es concordante cuando la arteria pulmonar
se conecta al VD y la aorta al VI (figura 15). Es
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Figura 11. Tomografia cardiaca, corte de cuatro cama-
ras: permeabilidad absoluta de las valvulas trictspide
y mitral.

Figura 12. Tomografia cardiaca, corte de cuatro ca-
maras: poca atenuacién del paso de contraste a la
auricula izquierda y al ventriculo izquierdo, asi como
falta de permeabilidad de la valvula mitral. Atresia
mitral verdadera.

discordante cuando la aorta se conecta al VD
y la arteria pulmonar al VI (figura 16). Es doble
salida ventricular cuando una arteria emerge
completamente de un ventriculo y mas de 50%
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Figura 13. Tomografia cardiaca, cuatro cdmaras: la
valva derecha de la valvula auriculoventricular comin
cabalga sobre el septum interventricular.

Figura 14. Resonancia magnética, corte de cuatro
camaras y eje corto: los atrios y los ventriculos se
comunican a través de una valvula auriculoventricular
comun, con un solo orificio valvular. Ejemplo de la
cardiopatia “canal atrioventricular”.

del diametro de la otra arteria emerge de ese
ventriculo (figura 17). Unica via de salida de

Figura 15. A) Tomografia cardiaca, corte sagital: co-
nexién del ventriculo derecho (ventriculo anterior) con
la arteria pulmonar. B) Tomografia cardiaca, corte
de tres camaras: se observa cémo se conecta el
ventriculo izquierdo (ventriculo posterior) con la
aorta. C) Corte axial: la arteria pulmonar emerge del
ventriculo derecho y se bifurca en ramas pulmonares
derecha e izquierda. D) De la aorta emergen inme-
diatamente las arterias coronarias.

Figura 16. Resonancia magnética, corte coronal a la
izquierda: ventriculo derecho con su banda modera-
dora, que se conecta con la aorta.

un ventriculo es cuando un solo tronco arterial
se conecta con la masa ventricular (figura 18).
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Figura 17. Tomografia cardiaca, corte sagital: salida
completa de la arteria pulmonar desde el ventriculo
derecho y mas de 50% del didmetro luminal de la
aorta desde el ventriculo derecho.

Figura 18. Tomografia cardiaca: via Unica de salida
de ambos ventriculos a través de un tronco arterioso
(TA) comdn.

Los modos de conexién ventriculoarterial son
perforado e imperforado (figuras 19 y 20) y
modo cabalgado donde una arteria, aorta o pul-
monar, cabalga sobre el septum interventricular
(figura 21).
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Figura 19. Tomografia cardiaca, corte sagital: per-
meabilidad de la valvula del ventriculo arterial dere-
cho (valvula pulmonar).

Figura 20. Tomografia cardiaca: falta de permeabilidad
de la védlvula pulmonar. La atenuacién por contraste de
la arteria pulmonar se produjo a través de un conducto
arterioso permeable.

Lesiones asociadas y particularidades adicio-
nales. Dentro del estudio de las cardiopatias
congénitas se describen las lesiones asociadas
como alteraciones valvulares, estenosis o atre-
sia de una valvula o una arteria, hipoplasia,
interrupcién o comunicacion en cualquier nivel
del corazon.

Posicion del corazén en el térax. La mala posi-
cién es una alteracién en la posicién del corazon
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Figura 21. Tomografia cardiaca: aorta cabalgando
sobre el septum interventricular.

dentro del térax. Normalmente, el corazén esta
colocado en el hemitdrax izquierdo (levocar-
dia) y con el dpex apuntando a la izquierda
(levoapex) (figura 22). La dextrocardia es la mala
posicién mas frecuente, en una serie se observo
una en 0.1% de la poblacién de ese hospital
(figura 23). Otra mala posicion es mesocardia,
la cual se ha observado en un nimero menor
de casos. El corazén ocupa una posicion central
en el térax (figura 24). En las particularidades
adicionales se evalta la posicién del corazén
dentro del térax, el origen y distribucion de las
arterias coronarias (figura 25).

Situs bronquial. Existe una relacién constante
entre los situs atrial y bronquial. Existe situs
solitus, inversus, dextromorfismo bronquial y
levomorfismo bronquial.'

Situs solitus bronquial: el bronquio derecho pre-
senta una bifurcacion proximal, el izquierdo una

Figura 23. Tomografia cardiaca: dextrocadio y dex-
trodpex.

Figura 24. Tomografia cardiaca: mesocardio y mesod-
pex.

bifurcacién distal y es mas largo que el bronquio
derecho'* (figura 26). El situs inversus bronquial
es una imagen en espejo del situs solitus bron-
quial (figura 27). En el dextromorfismo bronquial
ambos bronquios tienen morfologia derecha:
bifurcacién proximal y ambas arterias pulmo-
nares tienen un trayecto anterior con respecto a
los bronquios' (figura 28). En el levomorfismo
bronquial ambos bronquios tienen morfologia
izquierda: bifurcacién distal y ambas arterias
pulmonares tienen un trayecto superior con
respecto a los bronquios'? (figura 29).
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Figura 25. Tomografia cardiaca: arterias coronarias,
reconstrucciéon volumétrica (cortesia de Aloha Meave).

Se demuestra el origen anémalo de la coronaria Figura 27. Situs inversus bronquial. El bronquio si-
izquierda desde el tronco de la arteria pulmonar tuado a la derecha tiene morfologia izquierda y el
(ALCAPA). bronquio situado a la izquierda morfologia derecha.

Figura 26. Situs solitus bronquial. La arteria pulmonar Figura 28. Dextromorfismo bronquial.
derecha tiene un trayecto anterior al bronquio derecho

y la arteria pulmonar izquierda un trayecto superior

con respecto al bronquio izquierdo.
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Figura 29. Levomorfismo bronquial.

CONCLUSION

La tomografia cardiaca y la resonancia mag-
nética son métodos de imagen con gran
capacidad para evaluar la anatomia intra y
extracardiaca, su ubicacion dentro del térax
y sus anomalias.? Con conocimientos de
anatomia cardiaca y con la familiarizacién
con sus estructuras por medio de imdagenes
cardiovasculares no invasivas, ademas de un
orden sistematico y secuencial, se pueden ob-
tener diagndsticos completos de las principales
cardiopatias congénitas.
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