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Po= INTRODUCCION

En afos recientes fos avances de la cirugfa
corrective en las diversas cardiopatias congenitas
comple jas han sido posible }“&éia% al mejor conoci
miento de los hallazgos anatémicos, fisiopatolégi-
cos ¥y al perfeccionamiento de los estudios hemodi~
namicos en especial la angiocardiografia (1-2). EI
tratamient quil rgico de varios tipos de doble c§
ida del ventriculo ders chq {(DCSYD) es -

un claro ejemnplo de ol progreso {3-113).

ooy I"\

manrag G(, S

Ee una mal¥ermaciin cardiaca poco frecuente,
que se presenta on api C‘lmddﬂHLHTG 3.00 casos por-
cada 1000 nacimientos (] v no existe predilec- -
cidn de sexo 0 raia v Su (»:f'.}:;)?og'}';;:; es desconcoida.

i AN

Existe discrepancias en cuante a la defini-

cidn de la DCSVD. Neufeld v cols (15-17), Stanger,
™ . .

y coils (18) consideran que los dos tronces arteria

les deben emerger completamente del ventefculo mor
folégicamente derecho sin que exista continuidad -
fibrosa de la vllvula sigmoidea con su respectiva=
vilivula atrioventricular., Es habitual un defecto -
septal ventricular que representa la Gnica salida-
del ventrfculo morfoldbgicamente izquierdo. La este
nosis pulmonar puede o no estar presente. Otros au
tores como Lev {19) y Van Praagh (20) adoptan una-
posicidn mas elastica al considerar que una de las
grandes arterias puede estar a caballo sobre el ta
bigque interventricular y existir o no continuidad-
mitroaortica o mitropulmonar.

Pensamos que DCSVD es una cardiopatia conge
nita en la cual las dos grandes arterias estan co=~
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nectadas exclusivamente con el ventrfculo morfold~
gicamente derecho, independientemente de la exX {8
tencie o no de continuidad entre fas vAlvulas sig-
moideas v atrioventriculares.

iina gran varicsad de terminos han sido em~-
pleados para denominar esta cardiopatia congenita-
compleja, entre los cuales cabe mencionar el de -
trapnsposicidn parcial (21), doble clmara de salida
del ventriculo derecho (15, 17, 1%, 20), origen de

(N LR B ST

Pas grandes arterias del ventriculo derecho v come
plejo de Taussi Prg 2242730

,-
.
)
-

Tauvzsing y Bing (22) pue-
bx'c WON POr RPrinesa ver un casc con aobtta origie-

anatémicamente v la arteria
pufm ornar antericr v a cahaiio sobre un defecto sep
tal ventricular. Esta malformacién conocida clasi-
camente como Taussig-Bing, se considera en la ace-
tualidad un tipo de DCSYD, Van Praagh (24) asi lae
cons iderd despufs de una revisidn anatémica del
ejemplo original. En ella seglin Van Praagh las dos
arterias lado a fado se originaban dei ventrfculo=
derecho existia cono bilateral, gran defecto sep--
tal ventriculaer v @?gmoideag (! mismo nivel, sin -

g
embrargo este criterio no es aceptado universalmen-
te (25“‘27} "

o

o

En el afio de 1957 Withan (28) empleo por =
primera vez el termino de doble cémara de salida -
del ventriculo derecho vy de acuerdo o no a la pre~
sencia de estenosis pulmonar los clasificd en dos-
grupos: el tipo “Fallot” v el tipo "fisenmenger”, -
Cinco afios mas tarde Neufeld y cols (15~16), repor
taron 14 casos y un afio més tarde (17) agregaron -
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d
10 mds a su serie ¢ igualmente los dividié en dos-
grupos de acuerdo a La presencia o no de estenosis
pulmonar, El grupo sin estenosis pulmonar los sub-
dividid tomando en cuenia la posicidn del defecto=-
septal ventricular,

En 1063 Mirowsky v cols (29) reportaron los
hal lazgos electrocardiogrélicos en 22 casos de ~ -
DESVD con es
enfasis en el diagndstico diferencial con la tetra
fogla de Fallot,

cenosis pulmonar e hicieron especial -

La primera descripeidn sobre la angiocardio
gra Ya a0 b z0 en 1965 (30) y tres afios mfs tarde-
MedGoon (31) propusieron una ofas
cién quivuﬁﬁzha t ]
de la comunicacidn interventricular vy e
morfologfa troncoconal

fica=- -

omande en cuenta Ta localizacidn-

i ho de -

, sin considerar la presen-~
cia o no de estenosis pulmonar.

En 1970 Hallerman » cols (32} informaron -
tos hallazgos anatdmicos y angiocardiogrificos de-
42 casos de DUSVD v fueron los primeros en enfati-
zar la discontinuidad entre la valvula mitral v la

valvula semilunar correspondiente,

Chesler v cols (33} y Yeh v cols (34) desw
cribiercon ls discontinuidad mitral semilunar con =
el Uso de la Ecocardiografia, posteriormente lLev -~
(19) enfotizd en las variaciones en la localiza~ ~
cibn del defecto septal ventricular vy sus relacio-

-

nes con tas grandes arterias, n 1975 Zamora y ~ =
cols {(35) clasificaron el defecto septal venteicu~
lar en cinco tipos diferentes v flamo la atencidne
para el subgrupo con el tabique interventricular -



intacto,

también observado por otros autores

4
(36),

tal como se ha descrito para la DCSVI (37).

las DCSVD con

discordantes se

En cuanto a
ventriculares

38).

El

caracteriza

corazhHn embrionario del
bhion

t tendo

nor tener

en ella

venteicular, axis una

tre: bulbus cordis, infundibulo vy

ftructuras estan

cha res e

o
dat, posterior ¢ lzguierdo, L
is"

1

ta porc trabecutada del

infundibula las cmaras de salida v
porcidn ascenderte de la aorta y el

arteria pulmonar.

El ventriculo derecho que era
rimenta un descenso (39) previo a su
tromedtal. dirigiendose de derecha a
te desplazamiento

tambidn lo efeciua

que esta en proceso de tabicacibn.
En esta etapa va esta avanzada

del tabique interventricular el cual

te ventrocaudal del foramen
te cefalo~dors
cardio el

En el dosa

troncocono aparecen

conexiones
ha escrito poco {13,

Horizente
conformada el
cont
tironco.
situadas cefalicamente a

vantriculo primitive
buibus
ventrioulo derecho,

ventricular cuyo

crestas:

atrio=-

X1l se
butho
inuidad en

asya

fstas ¢s
Fa daerg—-
C @

Forma

GQUE ©8
cordis

el

el tronco a la
tronco de ta -
cefalico expe

rotacidén ven-—

izquierda. Es

2! troncocono,

fa formacién
forma el limi
Pimi~

sal esta dado por un pliegue de mio~~
Famado espolon conoventricuiar

dos-



conales y dos truncales, lLas crestas conales se -
continuan con las truncales, describiendo una tra~
vectoria de 180 grados constituyendo dos crestas -~
espirales. En la regidn truncal esas crestas se -
unen separando la acorta de ta arteria pulmonar v a
noinfundibular, const]

i

H
[

O

nivel conal tabican la regis

tuyendose un cono anterolateral v derecho v otro -

postercmedial o ifzguicrdo. &1 terminar la rotacién
ventromedial ol venteiculo derccho v del froncoco-
no. el borde caudal del tabique conal hace contace
to con el borde dercecho del tabigue ventricular fu
stonandosce anbos. Este proceso tiene Como CONSe~-——
cuencia ta incorporacitn Jdel cono posteromedial e
izquierdo con «f ventefoulo izquierdo, yuedando el
;

infundibulo anterolateral relacionado con el ve e

trfoulo dercoho (407,

La DESYD se originaria por la persistencia-
de fa condicién embrionaria en la que el troncoco-
no continua concctado con of ventricule derecho y-

al tabicarse en esa condicidn ambos infundibulos-
quedarian conectados con el ventriculo derecho, El
mecanismo morfogenetico que se bloguea es la rota-

cidn ventromedial del ventriculo derecho v del —wem

troncocono, lo cual evita la incorporacidn del co-
’ P

no posterior al ventrfculo ifzquierdo.

Las distintas morfelogias troncoconales que
se asocian a la DCSYD dependiendo de la Forma en -
gque se constituya el tabique troncoconal.

(.:\ i

Ry

ta tabicacidn es cctopica a expensas de-
: |

a arteria pulmonar v con giro helicoidal, se ori=

ginaria el pedicule de vasos cruzados con estenow—-
~§I¢ pulmonar.
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Si el tabique troncoconal se desarrolla de-
manera recta, las grandes arterias estaran en rela
cidn de transposicidn clasica, con aorta anterior

y arteria pulmonar posterior, Si dicho tabique se-~

¥

Forma normalmente, ¢l pediculo vascular serd el de
grandes arterias cruzadas. Si el tabique troncoco~-
nal efectua un giroe mener de 180 grados tendremos—

grandes arterias fado a lado (£, Taussig-Bing).

Fila- MATERVALES Y METODROS

Se estudiaron 33 casos de DCSYD de los cuaw
tes 19 tuvieron comprobacidn de necropsia vy 14 - ~
diagnosticades

dividieron lfos casos en dos grupos de -
scuerdo a la presencia o no de estencsis pulmaonar.
Los dltimos Fueron divididos en dos subgrupos, to~-
mandose en cuenta la posi ¥

ventricular.

cidn del defecto septail =~

Se determing el s
nes atrioventriculares,
septal ventricuiar, y el

tus visceral, las conexio
a sttuacidn del defecto -
d
19

ipe de pediculo arteriala

Se tabularon fos hallazgos clfnicos, elecw-
trocardiograficos, fisiopatolbgicos y radiolbgicos
de cada caso en particular v se discutid la utili-
dad de los procedimientos de diagn8stico de esta -
malformacién.



V.~ RESULTADOS.
A~ ANATOMICOS.

De los 33 casos de DCSVYD, 24 tenian concor-
dancia atrioventricular, 21 en situs solitus y 3 «
en situs inversus 9 presentaron discordancia atrio

entricular, 5 en situs solitus y 4 en situs inver
SUS .

El material se agrupo de acuerdo a la pre—-
sencia o no de estenosis pulmonar. £l grupo mayor-
corraspondid a aguellos con obstru cibn a la via ~

Fi

9« 1)

de salida deil verntricule derecho

enconterd que 21 te n fan estenosis pulmo--
ntundibulovalvular (5

Y, 4 estenosis valvums=

- LT*

H i
IR R
AN
tar (16%) v unce infundibular aislada (4%). (Fig. -

De los portadores de estenosis pulmonar 14-
(54%) tuvieron aorta naciendo del infundibulo ante
rior. En 11 el defecto septal se localizé en ta -
porcsSn media del tabigue interventricular (subpul
monat) y en los demds en la porcidn anterior {sub-
aortico). En los 10 casos en los que la arteria - ~
pulmonar nacia del infundibulo anterior la comuni-
cacidn interventricular fue subaortica, siendo que
en 5 era medropoorerzor, En un caso con arterias -~
lado a lado la comunicacién interventricular medzo
posterior fue subpulmonar, en otro fue subaortica=
exclusivamente, (Tablas | v 11). (Fig. 3, Ay B).

v
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“ie= Aorta anterior

2.~ Pulmonar anterior

3;; Lado a Lado

Total

TABLA  No.
TIPO |

Tipo de pediculo arterial. No. Casos

14 (54%)
10 (38%)
2 (8%)

26 (100%

i

focalizacidn de la ClV

Anterior

Media

11

Med; Post

w



TABLA No, 1!
TIPO l

LOCALIZACION

No. de Casos (%) Subadrtica Subpulmonar

{.- CIV ANTERIOR 3 (128 5 -

2.~ CLV MEDIA 17 (64%) 6 11

3.~ CIV MEDIOPOSTER)OR 6 (24%) 5 1
TOTAL 26 (100%)

Cl¥: COMUNICACION !NTERVENTR?CULARH
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Fig. Noiv 3 Ac Ejemplo anatdmico de DCSVD con grandes ap
terias lado a lado. Lo Aorta sc¢ cncuentra a la derecha-
de la arteria pulmonar., En B vemos que [as doa arterias
nacen del ventrleculo derccho v que Ta comunicacidn in--
treventricular es Subaortica.

Ro~-&orta, VD~ ventrlculo derccho AP~ arteria pulmonar.-
La flecha indica ta porcién horizontal de fa cresta su-
praventricular,

= trjcuspide M= mitral,

12
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De los pacientes sin estenosis pulmonar, -~
seis tenian situs solitus, todos con apex a la iz-
quierda y un situs inversus con apex a la izquier-
dax Cuatro mostraron concordancia y tres discordan
cia atrioventricular. Un case con aorta anterior -
tenta ClV basal media, los cuatro con grandes arte
rias lado a lado mostraron comunicacidn interven—-
tricular basal media {subaortica) y en los Jemds -
el defecto septal ventricular era anterior {subpul
monar), tratandese ambos de una variedad de Tau~ =
ssig-Bing {Tablas 111 v 1V]).

-

n

B.~ CLINICO

€4

En el grupo | encontramos cianeosis en todos

os casos y en 90% hipocratismo digital. Las cpi~-

is hipoxicas peculiares de las cardiopatias con =~
cobstruccidn infundibular pulmonar y defecto septal
ventricular en un poco mds de la mitad de los ca--
sos al igual que el encuclillamiento (50%). Exis~-
tié insuficiencia cardiaca congestivo venosa en -
tres pacientes de grado variable; uno tenia esteno
sis pulmonar poco importante e inclusive cierto =
grado de hipertensidn arterial, pulmonar (Fig. 4).

En el grupo 1l el cuadro dominante fue seme
Jante a los pacientes portadores de hiperflujo pul
monar con cortocircuito mixto. Todos presentaron =~
insuficiencia cardiaca, 90% cuadros bronguiales y-
en orden decreciente cianosis e hipocratismo digi~

tal (Fig. 4).

Se escuchd soplo sistélico expulsivo en el-
20. y 3er. espacio intercostal izquierdo en todos-
los casos con estenosis puimonar. El segundo ruido



" Tipo de pedfculo arterial

1.~ Lado a lado
2.~ Rorta anterior

3.~ Pulmonar anterior

TOTAL

TABLA
TIPO

NO; R
il

No. de Casos

Anterior

AN

Media

Mediopost

o



TABLA  No. 1V

TIPO L
| LOCALIZAC | ON
No; Casos Subaértica Subpul monar
4. CIV ANTERIOR | 2 , 2
2.~ CIV MEDIA | 5 4 1
3.~ CIV MEDIOPOSTERIOR S IR
 TOTAL 7

C1V= Comunicacidn Interventricular.
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estaba apagado en los portadores de estenosis val-
vular pulmonar; fue normal o discretamente dismi--
nuido cuando la estenosis pulmonar eva infundibu-~~
lar pura. El componente .aortico del segundo ruido
estuve reforzade a la derecha o a la izquierda, en

todes lfes casos gue tenian aorta anterior.

_..
<
J
S

sin estenosts pulmonaer existia so-
Siic sugestive de comunicacidn inter-
ventricular localizada en el Jer, v dto. espacio -
intercostal %

£l oagr
plo helosist

zquiepdo. En todos el componente pul-
monar del segundo Pui#@ sstaba reforzado. Se escu-
i

chd chasqu do proftosistdl ico pulmonar en § casos, -
todes con hipertensidn arterial pulmonar a nivel -
sistemico v soplo sistélico pulmonar atribuido al-
hiperflujo o a dilatacién de la arteria pulmonar.=-

En dos casos estuve presente un soplo diastolido -
de Grahan Steel.

C.- ELECTROCARDIOGRAF1COS

En el grupec ! los once casos analizados te-
nian vitmo sinusal y uno nodal,. El eje de P se si-
tuo._entre -20 y +95 grados con promedio de +46 gra
dos. Se encontraron datos de crecimiento auricular
derecho en cuatro casos y un biauwricular (Fig. 5).
Los dem8s fueron normales. El aQRS oscild de +55 a
+180 en nueve casos, y en 2 de =060 y ~124 grados -
ambos con malformacidn de los cojines endocardia--
cos (Fig., L). En seis casos se observ$ morfologla-
de bloqueo de rama derecha del haz de His. Existia
patrén Si, Sil, Slil en cinco casos y todos menos-
uno mostraron hipertrofia de las porciones basales
del ventriculo derecho caracterizadas por ondas R~
altas en aVR. En ¥ casos se observaron manifestaw-
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cidn de hipertrofia del ventrfculo derecho y en 3~
jas ondas R aunqgue presentes en_ la misma deriva- -
cifn Tue menor gque la S(Fig. 7). Todos fos casos -
tenian S profundas hasta VO menos en un c¢aso que =
tenia dextroversifn y en tal circunstancia las pre
cordiales izquierdas rogistraban ;OLvnr iales exclu
sivamente del ventricule izquierdo (Fig. 87,

Se registro T positivas en VI en seis casos
y en cinco negativas, Un caso con comunicacidn in-

-

terventricular restrictiva mostrd hipertrofia del~
ventriculo jzquierdo severa (Fig. 5).

En los tres casos sin estenosis pulmonar, -
se encontrd ritmo sinusal, el cje de P se situd al
rededor de +60 grados,. Existian datos sugestivos —
de sobrecarga auricular derecha en todos v en uno-

existfa datos de crecimiento auricular izqguierda.

£l a@R% se localizé entre +110 y +160 gra~-—
dos (Fig. 6)}. El grs Tue de duracidn en todos los=—
casos sin embargo en dos existia morlogfia de blom-
queo de rama derecha del haz de His. Un caso mos-~—~
tré datos sugestiveos de hipertrofia ventricular iz
quierda aislada y tenia comunicacién interventricu
far restrictiva, los otros dos tenian hipertrofia-
biventricular, siendo gue uno_ existia ademds dila-
tacién del ventriculo derecho,

El patrdén electrocardiogrifico de los casos
qgque presentaron discordancia atriceventricular mos-
traron algunas peculiaridades especiales y otras -
correspondientes a la mallormacién ¢n discusidn. -
La despolarizacidn auricular y la conduccibn atrio
ventricular fue normal on todos ellos. En todos se
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“Figs 51 Un caso de DCSYD con defecto septal res- -
g trictivo. Por la morfologfa de la onda P -
se hace el diagndstine de hipertrofia awrd
cular derecha v existe zobrecarga de ven==
trfculo izguierdo.
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Otre ejemplo de LOSYD con hipertrofia ven=
tricular derachs manifestada por la desvia
cién del oje de QRS v por Ta amplitud de~
la R en V.. Existoen fu

srnas jzquierdas con
se observa hipertrofia de -
fas porciones basales de
quierdo.

servadas ¥ ne

ventrfoulo iz~ -



CFig. 8; DOSVE en dextrovarsién
El registro precoz de los potencia-—
les de ventrfculo jzquierdo se deben
al desplazamiento del corazén a ia -
derechay

T3
[
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observé ondas P picudas sugestivas de sobrecarga: -
auricular derecha, menos en tres en los que exisw=-
tia sobrecarga biauricular, todas ellos portadores
de estenosis pulmonar. (Fig. 9).

Los pacientes en situs solitus mostraron un
aQRS desviade a la izquierda v aquellos con situs-
inversus se desvio a Ja derechas

Bl andiisis de fa morfolegla de las deriva-
ctones unipolares v precordiales mostrd en los ca~
sos de situs solitus, el reaistro de complejos rsR
en aVl ¢ bien Rs empastada v en los casos con §ie=m

tus inversus se observd esta morfeologfa en aVR.

En fas derivaciones gue explaeran el ventrf
culo izquierdo situade a la derecha, V5R y vOR, se
obtuvieron patrones dei tipo ¢S, RS o rS en los =~
casos que tentan situs sclitus. En aquellos con si
tus inversus se registro en esta misma derivacibn-
qRS o bien gr$ (Fig. 10)

D.- RADIOLOGICOS.

‘ En el grupo | existia cardiomegalia discre~
ta, circultacidn pulmonar pobre y arco medio excava
do, recto o bien abombado de acuerdo al tipo de es
tenosis pulmonar dominante. La cardiomegalia fue =
fundamentalmente a expensas de cavidades derechas.
(Fig. 11 A).

En el grupo il se encontraron caracterfsti-
cas radioldgicas peculiares a las cardiopatias que
cursan con hiperflujo pulmonar, muy semejantes a -
la comunicacién interventricular, E{ grado de car-
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diomegalia dependid de la magnitud del hiperflujo-
pulmonar, reduciendose en forma progresiva de ~ ‘=
acuerdo a. la elevacidn de las resistencias pu!mong
res, (Fig., 11 B).

Et an8lis
gquierdo de la si

s Jde los perfiles derecho e iz= =
ueta cardiaca permitid de cierta~
manera localizar la porcidn ascendente de la aorta
y de este modo, tomando como referencis el situs =
visceral inferir la posicidn cspacial de los ven—-
tricules. £n tres cas
izquierda en situs solitus esta arteria tormo el =~
perfil izquicrdo de la sifucta cardiaca {Fig. 12).

En los tres casns con discordancia atrioventricu—se

os con aorta anterior v a la=-
st

tar la aorta se situo a la tzquierda cuando la do-
bie c8mara tenia situs solitus o a la derecha en =~
situs Enversugg E! comportamiento de ja cardiomega
fia con discordancia atrioventricular fue semejanw—
te teniendo como caracterfstica especial la persen
cia de aorta formando el perfil derecho e izquierw-

do.

Se practico angiocardiograma biplano en for
ma sefectiva en el ventrfcuio derecho o en ambas -
cémaras cardiacas. Por medio de este estudio se es
tablecid el situs visceral, las conexiones atrio--
ventriculares, el tipo de pediculo arterial, la re
facibn entre las grandes arterias y los orificios=
atrioventriculares v las malformaciones asociadas.
Las caracterfsticas de cada grupo seran expuestas-
en la discusiébn.

£.- HEMODINAMICOS.

Se practico estudio hemodin&mico en veinte-



ity ’\H Lt AVR avi avy

nes
Exi
reg
derecha del haz de His en DIy aVl, su--

D con discardancia atrioventricular,

V
ste sobrecarga de los 2 auriculas,. Se
tstra morfotegfa de blogueo de rama -

giviendo que el ventrleulo anatdmicamen~
te derecho se encuentra a ta izquicrdas
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Fig, 10: Qtro caso do DORVD con discordancia atrio
venteicular en situs inversus, 3¢ observa
potencial de ventrfoulo jzauicrdo situadoe

a la izquierda,



£n A un ejemplo cdn estenosis pulmo~
nar. Existe discreta cardiomegalials
En B un caso sin estenosis pulmonar,
La cardiomegalia es importante y s =
existe hiperflujo pulmonar, o Jifo--
rencia del ejemplo anterior.



Fig. Nos 12: Un ejemplo de DCSVD con aerta ante-~ ~
rior y a la izquierda, Observamos que
esta arteria forma el perfil superion
izeuierdo de la silueta cordfaca.

28
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casos portadores de estenosis pulmonar. En todos -

ellos se encontré hxpertensaén ventricular derecha
a nivel sistemico al igual que la presién registra
da en el ventriculo izquierdo. No se observé incre
mento significativo en la saturacidn a nivel ven--
tricular derecho o en tronco de la arteria pulmo~-—
nar. En todos los casos la saturacidn en la aorta-~
fue mayor a la obtenida en la arteria pulmonar. En
los casos en que se logrd cateterizar el tronco de
ta arteria pulmonar se registerd presidn normal me-
nos unc que tenia 50 wmbg (Tabla V).

En fos casos sin estenesis pulmonar teniane

capracterfaticas hemodinmicas que -

las siguicntes
seran descri

dad Toauss
tenida en la arteria pulmonar fue significat

itas a seguir, En les dos casos, varie-
a~Bing, se observd gue ta saturacidn ob-
tivamen

e mayor que la obtenida en la aorta a diferencia-
de los otros cuatro casos en los que la saturacibn
en la aorta fue superior. In c¢cinco casos la pre~ -
i8n sistdlica del ventriculo derecho, ventrfculo-
zquierdo, aorta y t

s
i troncoe de. fa arteria pulmonar -
fueron semejantes {Tabla V1), En otro caso se ree-~
gistrd pPe%iﬁn sistélica de ventricule {zquierdo -
de 187 mmlg, siendo que en el ventriculo derecho -
se encontraba a nivel sistemico (Fige 13). En tow-
dos leos cascos se detectd cortocircuito arterioveno
so a nivel ventricular, £l cortocircuito arteriove
noso oscild de 0,360 Lts/min a 3,500 its/min v el=
venoarterial de 0,200 Lts/min a 2,500 Lts/min.



TABLA v
GRUPO |

CAZQ aAD Say¥D  Saap HZado  PSVD PSSV PSTAP LGCALYZACHION Ctv
1 60 i1 £ G, g 100 105 30 Subodrtica,
2 67,8 64,5 04,5 - ] a7 23 Subadrticas R
3 6,2 60,2 60,7 - 110 110 16,3 Subpulmanar,
4 ﬁ$,3 72,7 75 - 09 90 30,5 Subabetica,
5 W6 59,5 - ®7,5 74 74 - Subpulmonar,
& 21,2 iR 44 51 4 20 Subabirtica.
7 63,7 G0, { - g NE - Subadrtica,
o 55,8 55,5 - 7¢ 70 - Subpulmanse.
g 26,1 623 02 74,5 103 103 1S Subabrtican,
10 - - - - o Qg 3F Subpalmonar,
11 78 - 73 119 - Subpulmonar,
12 00 HBR 75,2 7X 13 Subpulmonar.,
33 - - - - 74 74 4 Subpulmonar,
14 56,3 61 ~ 3 e Q0 - Subpulmonar,
15 - - - - uz2 g2 - Subadrtica,
16 76 74 - - 0 aQ - Subabrtica.
i7 - ~ - R 103 3103 - Subpulmonar,
15 70,7 71,3 - 95 95 - Subpulmonar.
19 62,1 65 79,5 9¢ 110 23 Subpulmonar.
20 1 37 - - 100 103 - Subpulmonar.,
SaAb: SaturaciSu Aurfoula Devecha. PSVE: Presidn Sistélica Venterfoulo Derechos
SaVh: Saturacién Ventrfculo Derecho, PE¥ L Presisn Si,16|1xa Ventrfoulo tzquierdo,
SaAP: i Arveria Pulmonar. PSTAP: Presibn 3istSlica Tronco Arteria Pulmonar.,
Saho: i de Aorta.

o¢



TABLA VI
GRUPO 1}

CASQ  3JaAD 3SaVD SaAP Saho PSVD . PRV PSAP LOCALIZACION.

1 46,4 53G,2 73,5 87,3 77,0 8% X3 Subpulmonar.

2 22,4 42,7 59,3 44,7 111 106 105 Subpulmonar.

3 70,46 75:6 TEe7 = a5 a7 935 Subadrticas

4 83,5 80,5 7%,5§ ~ a4 a5 453 Subabriics.

3 41,2 H3 72 &3 a3 a5 035 Subpulmonar,

6 75 72 R2& 93 187 93 Subabrtica.

7 57 58 69 a4 110 - 110 Subudrtica,
SaAD: Saturacifn Aurfeula Dercchaa PSYD: Presidn Sistdiica Ventriculo Derecheo,
SaVD: Saturacidn Ventrfculo Dercecho. PSVL: Presidn SistSlica Yentrfoulo {zguierdo,
SaAP: Saturacibn Avteria Pulmonar. PSTAP: Presidn Sistélica Tronce Arteria Pulmonar,

Sahor Saturacidn de Aorta,

1€



Fig13

DOBLE CAMARA DE SALIDA
DE VENTRICUILO DERECHO

mimHg VD Vi

Duwnarmammimeen(y) CON F P
 R—— Y (A W

“Fig. 18: Resultado de los valores de presidn sistélica
registrados en ventrfoulo derecho o izquierdo en los =
casos con estudio hemadindmico, Exceptuando dos de - -
etlos, en todos se obtuvicron valores identicos de pre
sifn sistélica en ambos ventr foulas,
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Hay que enTatizar que en uno de los casos =
con comunicacidn interventricular restrictiva que-
midio 3 mm de didmetro no se pudo cateterizar el -
ventricule izquierdo, sin embargo existfa hipertro
fia ventricular izquierda severa comprobada por ne
cropsia. La presidén capilar pulmonar media Tue de-
25 mmHg, representativa de la importante sobrecar-
ga sistllica del ventriculo izquierdo.
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DISCUSION

La doble cdmara de salida del ventrfculo de
recho es una malformacibén congenita que presenta -
como com@n depominador el nacimiento de los 2 gran
des troncos arteriales del ventrfculo anatémicamen
te derecho (15-18), Tiene otras caracterfsticas re
tacienadas con el pediculo arterial o con las cone
xiones atrioventriculares, o que nos permite .
cluirla dentro de un amplio espectro anatémico.

Existen dos condiciones gue la caracterizan
desde el punto de vista fisiopatolégico: uno, la =
comunicacién interventricular v el otro lta esteno=

sis pulmonar asociada al defecto septal ventricu--

(16""17) T

En los Gltimos aftos los avances obtenidos -
en el tratamiento quirdrgico de la malformacibn -~
obligan al diagndstico preciso ya que de acuerdo a
sus caracterfsticas anatbmicas y fisiopatoldgicas~

se impone una técnica diferente (5-0-13).

Es importante identificar la relacién de =
las grandes arterias entre si, al ilgual que el si=-
tio del defecto septal ventricular.,

En las dobles cémaras de salida del ventri-
culo derecho con comunicacibn interventricular ba-
sal media con acrta posterior o a la derecha de la
arteria pulmonar (lado a lado) esta indicado un tu
nel desde el ventriculo izquierdo a la rafz de la~
aorta (5~7}. En la variedad de Taussing Bing est&-
indicada ta conexidn de la arteria pulmonar con el
ventrfculo izquierdo produciendose asi una transpo
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sicifn fisiol8gica y posteriormente se procedera -
con la correccidn de la misma por medio de la téc-
nica de Mustard (41). ‘

La presencia de estenosis pulmonar infundi-
bular implicara en la reseccidn del infundibulo y-
en la ampliacidn del mismo de acuerdo a su impor-—-
tancia.

Las dobles clmaras de salida del ventefculo
derecho con aorta a la izquierda se corrige comuqi
cando la aorta al venteiculo izguicrdo siempre que
la comunicacidn interventricufar sea del tipo sub-
aortica {(5); en presencia de cstenosis pulmonar -
unfundibular ascciada, como ocurrio en dos de nue s
tros casos, se vuelve necesario la implantacidn de
un tubo de Dacron de ventrfouto derecho al tronco=~
de lTa arteria pulmonar (5). Cuande el defecto sep-
tal ventricular es subpulmeonar y existe y existe -
estenosis infundibutar la tdenica correctiva se -~
vuelve extremadamente diffcil v quizas la produc-~-
cidn de una transposicidn tisioldgica de fas gran-
des arterias con reconduccidn del cortocirtuito a-=
nivel auricular permitiria una solucidn quirdrgica
adecuada. Ho existen reportes de dicha técnica. -
Tampoco se ha reportado casos qguirlrgicamente en -
presencia de malformaciones de los cojines endocar
~diacos’s En fas Gltimas fechas ha tenido éxito el -
tratamiento quirlrgico de las formas con discordan
cia atrioventricular (13).

Al considerar todas ias variantes morfoldgi
cas el diagnéstico preciso se vuelve necesario pa=-
ra planear una técnica quirdrgica adecuada.
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El estudio angiocardiogr&fico es . la més im-
‘portante ayuda diagnostica, sin embargo, se ha da~
do cierta importancia a las cifras de saturacidn -
de la arterta pulwmonar comparadas con las obteni —-
das en la aorta. Cuando se obtiene una saturacién-
en aorta mayor qgue cn el tronco de la arteria pul-
monar, ol defecto septal ventricular es habitual ~-
mente subaortico vy cuando la saturacidn en el troﬁ
co de la arterita pulmonar ¢s mayor que en la aorta
la comunicaocidn interventricular es subpulmonar -
(42). Pensamos gue cste hallazgo muy frecuentement
te encontrade en fa variedad de Taussing-Bing no -
permite de ninguna manera ascgurar que se trata de
una doble clmara Je saltda del ventriculo derecho-

va gue este mismo dato existe cuando el delecto

septal vertricular s subaortice v las grandes ar-
tertas estan lado a lade. Estos hallazgos tampoco-

se observan cuando las resistencias pulmonares es-
tan elevadas ya que las mismas iwpiden un covtocir
cuito preferencial de ventrfculo izquierdo a tron-
co de la arterita pulmonar.

Los casos con estenosis pulmonar valvular -
no muestran insaturacién en forma sistembtica y la
misma sera siempre mayor gue en la aorta, hecho =~
que se expiica por las caracteristicas fisiopatold
gicas de ' la Tormacidn.

El namero de pacientes estudiados sin este~
nosis pulmonar fue peguefio. En dos de los tres ca-
s0s con ClV subpulmonar observamos un incremento -
en la saturacidn de esta arteria al compararla con
ta obtenida en ia aorta. El otro caso tenia la aor
ta anterior y a la izquierda con discordancia ~ 4
atrioventricular y en tal circunstancia la ClV sub
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pulmonar permitia mayor flujo de sangre insaturada
desde el ventrfculo izquierdo, cavidad que maneja~
ba sangre venosa hacia la arteria pulmonar que te-
nia resistencias bajas. Los demls que tenjan CIV =~
subaortica mostraron un incremento de la satura- -
cidn en este vaso.

No fue posible hacer un estudio comparativo
en los casos con estenosis pulmonar en vista de -

que no se contd en forma simulténea con fa satura=-
cidn en ta arteria sistemica y la arteria pulmonan

Habitualmente las dobles cimaras de salida-
del ventricule derecho tienen hipertensidn de esta
cavidad a nivel sistemico vy si ol defecto septal -
es muy ampiio igual cifra se registrara en el ven-
tefcule tzquierdo. lna excepcidn a esta asevera- =
cidén son loz defectos septales ventriculares de ti
po restrictivo en los cuales existira un gradiente
de presibn entre las dos clmaras ventriculares a -
favor de la izguierda.

Desde el punto de vista clinico en el grupo
portador de estenosis pulmonar existira la sintoma
tologfa peculiar de la tetralogfa de Faliot. EI -
grado de cianosis dependerd de la severidad de la-
estenosis pulmonar al igual que las crisis hipoXi~
cas. En los dos grupos ¢l hipocratismo digital es-
una consecuencia de la presencia de cianosis duran
te muchos ahos.

Las DCSVD sin estenosis pulmonar se compor-—
tan como las cardiopatias congenitas con cortocir-
cuito arteriovenoso importante e hiperflujo pulmo-
nar cuya magnitud dependerd del grado de las resis

wass
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tencias pulmonares. La localizacidn del defecto =
septal ventricular permite en aquellos casos con =
camunicacidn interventricular subpulmonar observarn
cianosis discreta en los primeros afios de la vida,
a diferencia de la comunicacidn interventricular -
subaortica. Tardiamente o consccuencia def inere—-

mento de las ro tencias pulmonares los dos tipos

se vuciven Crancticos, Es de esperarse la presen—
M PR A J- P T . M ~ M
ta de intecciones de vias adreas superiores, insu
iciencia cardiaca ¢ hipodesarvelio.

En los portadores de estenosis pulmonar pow
4=
LRW

demos enconbrar Jdatos distintivos a jos de la te—e

tralogia de Fallot: of mbs= impnr*artn es la presen
cia de un impulsoe paracsternal jzquierdo cuando la
comunicacibdn interventriculnr as peguelia.

Los da auscul tatorios dependeran funda-~
mentalmente de las caracteristicas de la estreche:z

pulmonar; si esta es poco importante seran . semejan
tes a las del grupo sin estenosis pulmonar, en cam
bio si es severa seran similares a los de la tetra
fogfa de Fallot. Ex iufiwa un amplio espectro entre
los dos grupos. En los casos en que domina la esw-
trechez valvular pulmonar se vuelve diffcil el —-
diagndstico diferencial con la tetralogia de Fa-i-
IHot clasica, sin embargo en algunos casos se pue-
de escuchar un soplo sistélico en mesocardio secun
dario a la comunicacién interventricular que en la
tetralogfa de Fallot es silenciosa. De acuerdo a -
fa severidad de la estenosis pulmonar, encontrares
mos un segundo ruido desdoblado o bien se escucha-
r& el componente aortico. Los portadores de esteng
sis pulmonar valvular muestran chasquido protosis-

tdlico.
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En ausencia de estenosis pulmonar los datos
del precordio son semejantes a una comunicaciéin in
terventricular con hipertensidn arterial pulmonar.
El apex se encuentra desplazado a la izquierda, se
palpa fremito sistdlico on mesocardio v se detecta
hepatomagal ia de grado varitable. El soplo se escu-
cha en ol tercer espacio intercostal izquierdo y =
si existe hiperflujo itmportante podemos escuchar =
retumbo en el apex. i scgunde ruido pulmonar esta
r& reforzado v si la hipertensidn pulmonar es seve

I

ra se puede escuchar soplae de Graham Steel como  ~

ocurric en dos de nuecstros casos.

DCSVD

s pulmonar ticne caracteristicas dis~-

i

El patrdn clectrocardiogrifico de ia
con esten{%1

tintivas a los trazos habituales de ta tetraloglia-
de Fallot o bie

grandes arteria

W

[

n aqu@¥105 con transposicidn de |as.

con conunicacidn interventriculanr
Bl eje eiéctVlco de oQRS se encuentra desviado a ~
la derecha vy existid rotacidn antihoraria en 2t -
plane frontal. Solamente un caso tenta el eje des~
viado a la izquierda y se trataba de un paciente -
con aorta anterior y a la izquierda, con comunica~
cibn interventricular medioposterior _con bloqueo -
de la subdivisidn anterior izquierda. Otro caso =
mostrd alBRS a +50 grados; tenia la punta desviadaw
a la derecha, situacidn anatémica que explicaria
la desviacibdn del vector de despolarizacidn hacia=~
atrds y a la izquierda dando la impresién de que =~
fa cavidad ventricular izquierda se encontrase cre
cida. Por tal circunstancia se registrd morfologfa

gk desde V2.

I ndudablemente existia en todos los casos ~
hipertrofia ventricular derecha manifestada por la
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presencia de ondas R altas en V1 o bien complejos~
RS en la misma derivacidn. La hipertrofia ventricu
tar derecha correspondid a las regiones basales de
esta cavidad, manifestadas por ondas S profundas -
en precordiales derechas v ondas R tardias en aVR.

En todos los casos se observd gran dextroro
tacién por dilatacién del ventriculo derecho y so~
fo un case tuvo datos elecirocardiograficos habi--
tuales en la tetralogVo de Fallot, exceptuando la=
morfoloafa de V1 v V2 que o representd por fuer—-
zas importantes de la pared libre (anterolateral)-
del ventricule derccho. Aproximadanente ta mitad -
de los casos crecimiento auricular derecho hallaz-
go peculiar de esta mallormacidn en cuestidn,

Los casos con discordancia atrioventricular
tenian casi todos datos de hipertrolia auricular -
izguierda explicada por el hecho de que la auricu=
fa anatémicamente izqguierda csta conectada con el-
“ventrfculo anatdémicamente derecho gue es la cavi-e-
dad de alta presidn. No ¢ncontramos otra explica—~
cién ya que ninguno de los otres casos tuvieron -
mal formacidn de la valvula atrioventricular.

Existio en todos ellos hipertrofia ventricu
far derecha vy en un solo caso hipertrofia btventhL
cular el cual el estudio angiocardiogr&fico mostrd
la presencia de un defecto septal ventricular pe-=~
quefio sin embargo: no existia un gradiénté de preww
sién significative entre las dos clmaras ventricu-
lares

Una particularidad muy especial a la cual =~
hay que hacer mencién es la inversibn del patrén -
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de despolarizacidn ventricular.registrado en las =~
18 derivaciones convencionales, Para juzgar la in-
versidn ventricular se tomo como referencia el si=
tus visceral obtenido por el electrocardiograma, -
Se encnntré por lo menos datos sugestivos de dis—-
cordanﬁia atrioventricular en todos los casos que~
se manifestd por ol registro de bloqueo de rama de
recha del haz de His en las derivaciones que explo
raron el ventriculo fzquierdo en los sitios en. que
deberia de estar situade el ventriculo derecho.

El estudio radiotdgico sugiere ol diagndsti
co de DCBVDH. T grupo { ofrece habitualmente los -
aspectos observados en las cardiopalias con esteng

s
3 $os . R S . " . . P I
sis pulmonar v defecto sepbal ventricular a difew-

rencia de que en las dobles clmaras existe clierte-
grado de cardiomegalia, que no encontramos en la -
tetralogia de Fallot. (Figura 11, A) Fsta cardiomeg
galia a expensas de la dilatac ‘n det ventriculo -
derecho v la cual se explica por los dos tipos de~
sobrecarga impusest

a a esta cavidad.

En los casos sin estenosis pulmonar se ob~-
serva hiperfiujo marcado secundario al covtocircui
to preferencial hacia la arteria puimondr circui=
to de menor resistencia. En tal circunstancia la =
cardiomegalia sera global v la silueta radicldgica
sera muy semejante a las comunicaciones interven--
triculares con importante hiperflujo pulmonar. Pro
bablemente en este grupo la arteria pulmonar este-
un poco mas dilatada que en los casos con defecto-
septal ventricular, especialmente en los casos con
ClV subpulmonar. Los defectos septales restricti-—
vos se comportan de igual manera.
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Finalmente un comentario a la caracteristi-
ca dada por la aorta Tormando el perfil superior -
derecho o izquierdo de la silueta cardfaca como se
observa en las DCSVD con aorta a la izquierda en =
situs solitus con concordancia atrioventricular. -
Este mismo dato es encontrade en las discordancia-
atrioventricular, sin que en ninguno de ellos se -
pueds

segurar la presencia de 1a maltformacidn aun
més si consideramos que la btransposicidn corregida

es la cardiopatia gue con mis Frecuencia presenta-
estos aspectos radioldgicos.

+

.

.

i nosotios analizamos los hallazgos radio~

o o

[8gicos en Tuncién Jde los aspectos c¢linicos pode~-

mos sospechar la presencia de DCSVD cuando encon--
tramos aque la radicoleglia es muy sugestiva de comu-
nicacidén interventricular importante y el paciente

presenta cianosis discrets ¢ insuficiencia cardia-
Can

£l estudio angiocardiogrifico es de vital -
importancia para el diagnéstico. En las DCSVD e

Xi
“ten conexiones atrioventriculares concordantes y

L]

«

discordantes y en tal circunstancia estamos obliga
dos a conocer el situs visceral. Sabemos que el es
tudio radiol8gice nos permite en cierta forma cono
cer el tipo de situs. Este procedimiento no es de~
finitive v en tal circunstancia debemos determinar
la posiciébn espacial de los ventriculos y la rela~
ci8n hepatocavoatrial caracterfstica anatbmica pe-
culiar del situs, Por supuesto ¢l trayecto del ca-
teter en vena cava inferior es de ayuda diagndsti-
ca- Debe procederse con la visualizacibédn de la au-
ricula anat8micamente derecha en aquellos casos -
que existen dudas en cuanto al tipo de situs.
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La segunda etapa se relaciona con la posi=~=
cibn espacial de los ventrfculos. Cuando existe =~
concordancia atrioventricular en situs solitus el=
ventrficulo derecho esta
dilatada v la porcién d

P

a la derecha, con cavidad=-

istal de.la cémara de entra
da es muy trabeculada (Fig., 1d). Las dos arterias-
se opacifican a partir de esta cavidad, Podemos de

terminar la morfologfa troncoconal, La incidencia-

i
en posﬁy~¢1}tovi' cpermite saber st las grandes ar

teritas estan lado a lado varascterfstica pecultar =
de las !iomadas distorsiones parciales v que mucha
de las veces. se asocia a cstenosis pulmonar infune
dibular (Fig. 15},

£1 ventriculograma izquierdo se vuelve obli
gado, y observamos que la idnica salida del ventrf-
culo izqguierdo es una comunicacidn interventricu~-
lar. Por el mismo procedimiento leocalizanos el de-
fecto septal ventricular v su relacidn con las ~ -
grandes arterias y establecer la relacidn entre la
sigmoidea posterior v la vdlvula mitral. La discon
tinuidad entre jas v&lvulas semilunares y atrioven
triculares se ha considerado como un dato en el e
diagn8stico de la malformacién (Figs, No. 16 A, B,~
C).



Fig. No. 1

A
L34

Ventriculegrana dereche mostrando es-
ta cavidad dilatada, Qbsdrvese las -
trabecutas en la porcidn distal de la
climara de entrada. AP - Arteria pulmo
nar, YD -~ ventrfculo derecho. Ao -~  ~
Aorta.
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Fige No.

15

«
H

BCSYD con grandes arterias lado a la-
do. Lo aorta {Ac) sc cncucntra a |a.-~
derecha de ta arteria pulmonar (AP).~
Las dos arterias nacen del ventefculo
derecho (YD), Fxiste cstenosis pulmo~
nar infundibatar (173,



Fig, No. 10: En A ventriculograma derecho (VD). La arteria putmo
nar (AP) spacilica precozmente al igual que la aorta {(Ao). En
B vista [ateral ¢n la que vemos la acteria pulmonar (AD) opacifi
cada v el defecto septal ventricular, En © la aorta (Ae) nace
del ventrfeulo derecho (VD). La Gnica solida del ventefoulo §zee
una cominicacibn interventriculor (Flecha). La comunj
cacibun interventricular es subabrtica y existe continuidad mitro
abrtica,

quierdo es
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En fos casos con discordancia atrioventricu
tar las cavidades ventriculares.adquieren otra ca-
racterfstica angtocardiogrifica. Cuando existe do-
ble clmara de salida del ventr{culo derecho con -~
discordancia atrioventricular en situs solitus con
punta a la izguierda o bien con dextrocardia en es
pejo, el ventriculo izqu?ewﬁo tiene forma triangu-

tar sus paredes son lisas v os tnf s jor en relas -

“ig. 17) Estas carac-
terfsticas son independientes dml tipo e pediculo

arterial, asi podemos cencontrar BESVD con aorta na

cidn al venbtriculo derecho. (F

ciendo del indundibulo anterior, con arandes arte~
pias {ado a ladeo o bien arteria pulmonar naciendo=
del infundibulo anterior cuando existe discordan—m

g atrioventricular en zitus solitus o en situs -
NVersus Con maipoﬁicfén del corazdn {(dextrover— «
-
5

sién y leveversidn), el ventriculo izquierdo cam—e
bia su forma v se vuelve ovoide y esta situado |ae

do a fado con el ventrfeculo derecho. También podew
mos encontrar distintos tipos de morfologfa tronco
conal tales como aorta naciendo del infundibulo an
terior, pulmonar del mismo infundibuio o grandes ~
arterias lado a lado. lgualnmente aqui la Gnica sa-
lida del ventriculo izquierdo es unarcomunicacién-
interventricular,

Es importante establecer las conexiones en-
tre las grandes arterias y sus respectivos infundj
bulos, as{ como conacer las caracterf{sticas anat&-
micas de los mismos. Sabemos de la frecuente aso-—-
ctacidn de estenosis pulmonar infundibular, carac-
terf{stica anatbémica que obliga a una técnica quiw=
rrgica més sofisticada principalmente en aquellos
casos con arteria pulmonar antefior o posterior, =
Se conoce la existencia de DCSY con aorta anterior



Fige 17! Un coso de DCRYD con discordancia atrios~
s

ventricular on situs inversus, Las dos ap
terias se opacifican a partir det ventrfi-
culo derccho situado a ta izguierda., La -
Grica via de salida del ventrfoculo anatb-
micamente jzquierdo es una comunicacifn ~

interventpricular.,

48



y a la izquierda (Fig., 18) observada en tres casos
estudi ados por nosotros. En esta circunstancia se~-
vuelve importante coneccer el tipo de conexidn ya -
que existe otro tipo de cardiopatia més frecuente~
que este tipo de doble clmara de ventriculo dere--~
cho en los cuales la sorta ocupa la misma posicién
que es la transposicidn corregida de los grandes -
VAasos.

Se vuclve obligado desde el punte de vista-
quirCrgico conocer el tipo de pediculo arterial, -
relacionar las grandes arterias con el defecto sep
tal ventricular, caracterfsticas anatdémicas pecu--
liares de esta malformacibn.
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Fig. No. 18, En A ost de un caso de
BCSYD con eorta a la izguierda. B eskilete se en~ -
cucntra on ta art

vwdio de nec

ria pulmonar, En B angiocardiogras-
ma del miswo caso mostrando ¢l origen de las dos ar-
terias dol ventriculo dervche con aorta a la fzguier
da, VD ventrfeule dercchos |~ inlTundfbulo, € -~ cre
ta supraventricular, Ao = aorfa, AP -~ arteria pulmo-
nar.
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