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Objetivo docente:

1.Revisar el concepto y los diferentes tipos de ventriculo derecho de
doble salida (VDDS)

2.Describir las manifestaciones clinicas, la anatomia y las opciones
quirurgicas para el VDDS

3.Subravyar los hallazgos radiologicos que deben evaluarse para un
manejo adecuado del VDDS
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Revision del tema:

El ventriculo derecho de doble salida (VDDS) incluye un grupo de
anomalias del tracto de salida del ventriculo derecho en las que tanto
la arteria pulmonar como la raiz aortica se originan completa o
predominantemente en el ventriculo derecho.

Esta anomalia implica una malalineacion de los grandes vasos con
respecto a ambos ventriculos, que puede consistir desde
acabalgamiento aodrtico a transposicion de grandes arterias.

Como definicion, se aplica la regla del 50%: |a totalidad de una de los
grandes arterias v, aFmenos, el 50% de la circunferencia (o, en la
practica diaria, oYeI diametro) del anillo valvular semilunar de la
segunda se encuentran conectadas con el ventriculo
morfologicamente derecho.

!EI VDDS se asocia de forma invariable con l|a comunicacion
interventricular (CIV).

Figura 1. Angio-RM toracica de una recién
nacida con diagnostico de VDDS. Se observa un
origen completo del annulus de ambos grandes
vasos en el ventriculo morfolégicamente
derecho, asociando una D-TGA, CIV y estenosis
subpulmonar, junto con drenaje venoso
anomalo total (no mostrado). AP: arteria
pulmonar, Ao: aorta, VD: ventriculo derecho,
VI: ventriculo izquierdo.
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Figura 2. Esquema simplificado de las alteraciones anatomicas en el
ventriculo derecho de doble salida. Al menos el 50% de la circunferencia
del annulus del vaso acabalgado debe originarse en el VD. Existe, de forma

invariable, una comunicacion interventricular que determinara el subtipo
de VDDS.
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Figura 3. TC cardiaco de un varon de 7 meses con clinica de hipoxemia. Se
observa una malalineacidon de la raiz adrtica, con aporte sanguineo de mas
del 50% del diametro del annulus desde el ventriculo derecho (regla del
50%), traduciendo un ventriculo derecho de doble salida, con una CIV

subaortica.
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Epidemiologia y asociaciones

Se estima que el VDDS supone aproximadamente un 1-3% de las cardiopatias
congeénitas.

La mayoria de casos son esporadicos, si bien existen algunas asociaciones
familiares o con determinados genes, particularmente en el caso de cardiopatias
complejas combinadas [1].

De las anomalias cromosomicas descritas, las mas frecuentes son las trisomias 13
v 18 (sin asociacidon, en cambio, con la trisomia 21), alteraciones en el
cromosoma 8, o deleciones del 22gl11, también conocido como sindrome de
DiGeorge, que cursa con anomalias del cono truncal, aunque el VDDS representa
una porcion pequena de esta poblacidon en conjunto. En el resto de casos, hay
una multitud de mutaciones genéticas y posibles teratogenos propuestos,
incluyendo diabetes gestacional, consumo de etanol o retinoides, que podrian
repercutir sobre el desarrollo de la cresta neural, sobre la formacion de los
tractos de salida o el desarrollo de los cojinetes endocardicos [2].

Se asocia con frecuencia a otras malformaciones cardiacas, de las cuales las mas
relevantes son:

® Estenosis de la valvula pulmonar

® Anomalias de las valvulas atrioventriculares
® Hipoplasia o coartacion aortica

® Malformaciones ventriculares
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Técnicas diagnosticas

Existen diversas exploraciones diagnosticas utiles en la valoracion del VDDS. De ellas,
las mas empleadas y con mayor rentabilidad son la ecografia, el TC cardiaco

sincronizado y la cardio-RM [3].

La ecocardiografia transtoracica permite una excelente aproximacion diagnhostica vy
caracterizacion anatomica vy fisiologica suficiente para el tratamiento quirurgico en una
parte significativa de los casos, con las ventajas clasicas de la disponibilidad, precio,
ausencia de radiacion en pacientes pediatricos y evaluacion dinamica con estudio de

flujos en modo Doppler.

El TC cardiaco sincronizado y la RM cardiaca poseen una mayor resolucidon espacial en
cuanto a la anatomia intracardiaca, del arco aortico y de la morfologia pulmonar, vy
aportan la posibilidad de la reconstruccion tridimensional prequirurgica con
visualizacion de la superficie endocardica [4], ademas de constituir una parte clave del

seguimiento con evaluacion de calibres vasculares y funcion ventricular.

La realizacion de cateterismos cardiacos para el diagndstico del VDDS se encuentra en

desuso gracias a informacion anatdmica y sobre flujos aportada por otras técnicas no
invasivas. Pueden tener utilidad, sin embargo, en la valoracion hemodinamica global y

el el estudio de la anatomia coronaria.
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Figura 4. Ecocardiografia en modo B y Doppler de un neonato con VDDS subaortico y estenosis pulmonar. En el
estudio Doppler se observa como el flujo se dirige desde el VI a la raiz adrtica (flecha en b), y se produce un aliasing
en el tronco pulmonar demostrando la estenosis pulmonar (flecha en d).



¥ Malaga
-, y 25/ qrfmm hah
Palacio de Feras y Congrescs

24 MA |"ILJ
CURS0 PRECOMGRESD

HSNA

Caracteristicas por imagen

En el VVDS existe una peérdida de la continuidad mitroaortica por
interposicion de una fina banda de tejido miocardico entre ambas

valvulas, con formacion de un cono subaortico [5].

Dicha pérdida de continuidad es una caracteristica necesaria del VDDS,
que puede facilitar el diagndstico en los casos anatdmicamente complejos,
v lo distingue de otras patologias como la tetralogia de Fallot, en la que la
raiz aortica se origina en el VI y si presenta continuidad mitroaodrtica.

Valvula
mitral

~ @

Figura 5. Continuidad mitroadrtica. En condiciones habituales, existe una continuidad entre las valvulas aortica y
mitral, existiendo unicamente una fina banda de tejido fibroso separando la valva anterior de la mitral y los senos
aorticos izquierdo y no coronariano (izquierda). El aumento de la separacidon entre estas valvulas, llamado
discontinuidad mitroaodrtica (derecha) es un hallazgo caracteristico del VDDS y la TGA.
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Caracteristicas por imagen

Existen cuatro grupos de VDDS clasificados en funcion de la posicion de la
CIV con respecto a los grandes vasos [1,3,6]:

1. VDDS subaortico

El defecto septal se encuentra caudal a la valvula aortica. Es el tipo mas
frecuente (50%). Puede asociarse, o no, con estenosis del TSVD por
desviacion anterior del septo infundibular, lo que determinara su
repercusion clinica (lo que se describe posteriormente).

2. VDDS subpulmonar (anomalia de Taussig-Bing)
El defecto septal se encuentra bajo la arteria pulmonar, y ambas grandes
arterias se originan en el VD. Posee un cono subarterial bilateral, con
levoposicion del tronco pulmonar y ausencia de continuidad fibrosa

pulmonar-mitral [7]. Se estima que corresponde a un 30% de los casos
de VDDS.

Existe un flujo preferente de sangre no oxigenada desde el VD a la aorta,

v de sangre oxigenada al tronco pulmonar, debido a la proximidad de |a

CIV con la arteria pulmonar. Asocia coartacion o hipoplasia del arco
aortico en un 50% de los casos.

3. VDDS doblemente relacionado

La CIV se encuentra bajo ambas valvulas semilunares. Es el subtipo
menos frecuente, representando aproximadamente el 10% de los casos.

4. VDDS no relacionado o remoto

El defecto septal se encuentra alejado del origen de ambos grandes vasos,
con una distancia que equivalga, al menos, al diametro del anillo valvular
aortico (ajustado a la edad). Representa entre un 10 y un 20% de los casos.
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Caracteristicas por imagen

Existen muchos otros formatos de clasificacion de la heterogénea entidad
que entendemos por VDDS. Uno de ellos los clasificara en funcion de su
fisiologia y presentacion clinica en los siguientes tipos [3]:

e \VDDS tipo CIV, con CIV subaortica o doblemente relacionada en la que
no exista obstruccion del TSVD. ElI flujo pulmonar se encuentra
incrementado, vy las caracteristicas clinicas simulan las de una CIV amplia,
con desarrollo de insuficiencia cardiaca congestiva e hipertension
pulmonar.

e /DDS tipo Fallot. Comprende un VDDS con CIV tipo subaortica vy
obstruccion del TSVD, acompanada de ausencia de continuidad
mitroaortica (lo que la distingue del auténtico Fallot). Se reduce el flujo
pulmonar, con un grado de cianosis variable.

e \/DDS tipo TGA. Se conoce asi a la VDDS tipo Taussig-Bing, con CIV
subpulmonar, debido a su presentacion con cianosis severa vy pletora
oulmonar. Se acompana de ausencia de continuidad pulmonar-mitral.

e \/DDS tipo univentricular. Es el caso del VDDS con CIV no relacionada, en
la que hay una mezcla completa de sangre oxigenada y no oxigenada,
representando una fisiologia univentricular.
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Caracteristicas por imagen

Figura 6. VDDS con CIV subadrtica sin (izquierda) y con (derecha) estenosis pulmonar. Las flechas indican la
direccion preferente del flujo.

En el caso del VDDS subadrtico sin estenosis pulmonar existe flujo tanto hacia la pulmonar como hacia la aorta, con
menor repercusion cianosante, existiendo en cambio una plétora pulmonar con desarrollo de hipertension
pulmonar e insuficiencia cardiaca congestiva.

En el caso del VDDS subaortico con estenosis pulmonar, se produce paso de sangre no oxigenada hacia la luz
aortica, con cianosis secundaria.
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Caracteristicas por imagen

Regla 50%

Aorta
acabalgada

Estenosis

pulmonar con
dilatacion del
tronco

ClV subaortica

-
Ve ¥
=

Cono subaortico Estenosis pulmonar

Figura 7. VDDS tipo Fallot. ANgio-RM cardiaca en |la que se observa un origen tanto de la aorta como del tronco
pulmonar en el ventriculo derecho, cumpliendo la regla del 50%, y con identificacion de un cono subaortico,
traduciendo un VDDS subadrtico. Se acompana de una aorta acabalgada sobre el septo interventricular, junto con
una estenosis pulmonar, que lo encuadran en un VDDS tipo Fallot por su comportamiento fisiopatologico.



VEIETE

3 = I: : -:_"_?-.-:-_ :.::-.-.-.{E-:I ; | i : : I =g : Ll . | -
H |', imappinde = . 1 1 - — | _“ | : . . »
aciolas N Cil L SN S — = MER 25/28 MAYO 2022
N 5 - Ly - .E.II|: i i o ) 1 o el ookl

Palacio de Feras y Congrescs

HSNA

Caracteristicas por imagen

Existen puntos a evaluar que, junto con el tipo de VDDS clasificado por |a
relacion del defecto septal con l|a anatomia valvular, tienen una

repercusion importante sobre la conducta quirurgica. Estos son [5]:

® Presencia de un defecto septal atrioventricular.

e CIV perimembranosa. Estas comunicaciones afectan a la porcion

membranosa del septo y a parte de la porcion muscular.
Radiologicamente, puede apreciarse como una comunicacion entre |las

valvas tricuspideas y mitrales. Su importancia radica en el

desplazamiento del recorrido habitual de las hacia
la cara posteroinferior del defecto septal, que podrian lesionarse

quirurgicamente y producir un bloqueo AV.

® Defectos septales multiples. Dificultan la reparacion ventricular.

® CIV restrictiva. Se produce en los casos en los que la CIV presenta un
diametro menor a la valvula aortica, y produce una obstruccion en el

paso de sangre desde el ventriculo izquierdo a la raiz del gran vaso
adyacente.
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Caracteristicas por imagen

® Tractos de salida ventriculares. La planificacion quirurgica considera su
disposicion con respecto a la CIV y al septo interventricular (vertical o paralelo
al septo), su extensidon, si se encuentran preservados o estenodticos (mas
frecuente en el VDDS doblemente relacionado), con un componente muscular
o exclusivamente fibroso, etc. Tiene especial importancia la presencia de una
obstruccion del tracto de salida del VD (TSVD).

® Relacion de ambas grandes arterias. Incluye normo-, D- o L-transposicion,
acabalgamiento aortico, y grandes vasos de disposicion paralela o espiroidea
entre si. Normalmente la aorta se encuentra algo posterior y hacia la derecha
de la pulmonar (patron espiroideo), si bien puede presentar un patron
paralelo, en cuyo caso puede encontrarse lado a lado vy a la derecha de |a
pulmonar (d-malposicion) o a la izquierda (I-malposicidon) [3].

® Hipoplasia de VD o VI vs volumen ventricular equilibrado. La reparacion
biventricular requiere adecuados volumenes de ambas cavidades, mientras
que la hipoplasia severa de uno de ellas favoreceria una reparacion
unicameral.

® Anomalias en las valvulas auriculoventriculares. La relacion de la CIV con los
annulus tricuspideo o mitral y las anomalias en estos anillos deben
considerarse durante el estudio prequirurgico. Una de las mas frecuentes es la
atresia pulmonar [8].
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Caracteristicas por imagen

® Anatomia coronaria. Hay que considerar su origen y patron de
ramificacion previo a la realizacion de switch arterial, asi como sus
relaciones anatomicas, en particular su cruce con el tracto de salida del
ventriculo derecho. La clasificacion de Yacoub evalua la relacion de los
ostium coronarios con los senos y las comisuras valvulares, Ila
trayectoria y direccion de las arterias coronarias previo a su
ramificacion, y las caracteristicas de las principales ramas, y los divide
en 5 grandes tipos, dela Aala E.
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Caracteristicas por imagen

Figura 8. Representacion grafica (izquierda) y reformateo coronal oblicuo
de TC cardiaco (derecha) de un paciente de 6 meses con VDDS de tipo no
relacionado, remarcando la distancia de la CIV a ambas grandes arterias
(continua en las Figuras siguientes).



Nacional

YEIELE

¥ 25/28 MAYD 2022

Palacio de Feras y Congrescs
24 MAYD
CURS0 PRECOMGRESD

Figura 9. Reconstruccion volumétrica con visualizacion de la superficie
endocardica del paciente en la Figura 8, donde se observa una inversion

ventricular con ventriculos en L-loop, CIV amplia y VDDS de tipo no

relacionado (Vml: ventriculo morfolégicamente
ventriculo morfolégicamente derecho) (Cont.).

izquierdo,

VmD:




© 25/28 MAYOD 2022

r-l
-i Palacio de Feries y Congresas

' Malaga Seram

3 Nacional

24 MAY(D

CURS0 PRECOMGRESD

HSNA

Figura 10. (Continua del paciente en Figs. 8 y 9). a) Asocia una rotacion
anomala del anillo coronario, con origen comun de la coronaria derecha (CD) y
descendente anterior (DA) en un seno coronario, y origen independiente de |a
circunfleja (Cx) en otro de ellos.

b) Reconstruccion volumétrica de las relaciones anatomicas de las principales
estructuras entre si. Notese |la coartacion aortica leve asociada.
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Caracteristicas por imagen

El VDDS puede asociarse, ademas, con las siguientes malformaciones vy
variantes [9]:

Anomalias aorticas: Anomalias de circulacion pulmonar:
Arco aortico derecho, coartacion Principalmente, estenosis pulmonar

aortica, arteria subclavia aberrante. infundibular o supravalvular o atresia
de arterias pulmonares.

Anomalias de drenaje sistémico o Anomalias coronarias:
pulmonar: Origen independiente de arterias
Vena cava superior izquierda circunfleja y descendente anterior,
persistente, tronco venoso origen de descendente anterior en

braquiocefalico izquierdo retroaortico, = coronaria derecha, dilatacion de
drenaje venoso anomalo pulmonar  coronaria derecha u origen de todas
parcial o total. las ramas coronarias en el mismo seno
coronario.

Otros:
Comunicacion interauricular, heterotaxia, hernias diafragmaticas, fistulas
tragueo-esofagicas y quistes broncogéenicos.
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Técnicas quirurgicas y valoracion postoperatoria

El VDDS requiere una reparacion quirurgica para evitar el desarrollo de
sintomatologia derivada del shunt, incluyendo la hipertension pulmonar o
la hipoxia cronica.

Gran parte del seguimiento de los pacientes con VDDS ocurrira en el
momento postoperatorio, por lo que, ademas del conocimiento de la
anatomia de este grupo de cardiopatias, conviene familiarizarse con los
distintos tipos de técnicas y de shunts empleados.

Existen varios tipos de abordajes quirurgicos, usualmente complejos, que
varian en funcion del tipo de VDDS y de las caracteristicas anatomicas
descritas previamente. Usualmente, pueden realizarse desde el periodo
neonatal hasta, aproximadamente, los 4 anos de edad.
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Técnicas quirurgicas y valoracion postoperatoria

Estos abordajes incluyen los siguientes:

1. Reparacion biventricular.
Es el tratamiento de eleccion, aunque requiere la presencia de dos ventriculos viables.

® Baffle o tunelizacidon aortica.

Se trata de un tipo de reparacion intraventricular, en la que se crea una conexion
de la CIV con la raiz aortica mediante un tubo protésico o pericardico (baffle),
redirigiendo la sangre desde el VI a |la aorta [10]. Es una de las técnicas de
eleccion en el VDDS tipo subaortico sin estenosis pulmonar, o en VDDS no
relacionado cuya CIV se encuentre proxima a la aorta [1,5], realizandose en los 6
primeros meses de vida. En el caso de VDDS subaortico con estenosis pulmonar,
la reparacion simila aquella del Fallot, con liberacion de la obstruccion muscular y
valvulotomia pulmonar o transanular en el primer ano de vida [3].

e Switch arterial +/- baffle o tunelizacion pulmonar.
Se realiza un intercambio quirurgico de ambas grandes arterias (switch arterial),
pudiendo cerrarse la CIV o anadir un baffle o tunel que redirija la CIV hacia el
origen de la neoaorta. Suele realizarse en el VDDS tipo subpulmonar o anomalias
de Taussig-Bing, o en VDDS doblemente relacionado cuya CIV se encuentra
proxima a la pulmonar, o en VVDS no relacionado, anadiendo reimplante de
cuerdas tendinosas y ampliacion de la CIV [1,10,11]. Puede anadirse a la misma

una maniobra de Lecompte, consistente en el desplazamiento del tronco
pulmonar hacia anterior de la raiz aortica.

® Translocacidon adrtica y reconstruccion de ambos tractos de salida (cirugia de
Nikaidoh modificada).

Se restaura la anatomia normal de ambos tractos de salida, preservando la
funcion valvular aértica y pulmonar [5].
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Técnicas quirurgicas y valoracion postoperatoria

A

Figura 11. Switch arterial y baffle pericardico.

a)VDDS tipo subpulmonar (anomalia de Taussig-Bing). La CIV se encuentra en
proximidad del anillo valvular pulmonar, aportandole su aporte
preferencial, mientras que la raiz adrtica recibe la sangre desde el VD, lo
gue explica la intensa cianosis y la plétora pulmonar.

b)Correccidon quirurgica: se realiza un switch o intercambio entre ambas

grandes arterias, y se crea un conducto a partir de tejido pericardico que
conecte la CIV con la neo-aorta.
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Técnicas quirurgicas y valoracion postoperatoria

2. Reparacion univentricular (cirugia de Fontan).

Es una de las técnicas de eleccion en casos de hipoplasia severa de uno de los
ventriculos o fisiologia univentricular, como pueden ser algunos casos de VDDS con
CIV no relacionada. Se trata de una técnica con intencion paliativa.

Consiste en la conexion directa de la VCI a la arteria pulmonar para omitir la funcion
del corazon derecho, de modo que el ventriculo funcionante supla la circulacién
sistémica.

Puede crearse mediante un conducto lateral intraauricular, o con un conducto
proteéesico extracardiaco.

Esta técnica suele emplearse en combinacion con otras, especialmente la cirugia de

Glenn, que conecta la VCS con la arteria pulmonar derecha, formando en conjunto
una conexion bicavopulmonar [12].

3. Reparacion ventricular “uno y medio”.

Es conocido también como shunt cavopulmonar bidireccional pulsatil. Se emplea en
pacientes con VDDS con morfologia de ventriculo unico funcionante, CIV multiple o
acabalgamiento de valvulas atrioventriculares, o que posean factores de riesgo que
impidan una cirugia de Fontan, como una funcion ventricular disminuida o altas
presiones pulmonares.

Supone un punto medio entre la elevada mortalidad de la cirugia biventricular
temprana, y las comorbilidades tardias del Fontan (derivadas, principalmente, de |a
hepatopatia).

Consiste en una cirugia de Glenn bidireccional asociada a una correccion biventricular
parcial. La logica consiste en preservar la funcion de un ventriculo derecho capaz de

bombear sangre desde la vena cava inferior, liberandolo de |la carga de volumen
adicional de la VCS [13].
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4. Correcciones adicionales:

Existen varias técnicas consideradas paliativas que se encaminan a
corregir los sintomas derivados de |la estenosis o hiperaflujo pulmonar,
que se utilizan como puente a la cirugia definitiva.

Comprenden el banding de la arteria pulmonar en casos de hiperaflujo
pulmonar, y la creacion de shunt sistemico-pulmonares en caso de
estenosis pulmonar para reducir la cianosis. Estos ultimos incluyen la
derivacion de Blalock-Taussig, consistente en la realizacion de una
anastomosis subclavio-pulmonar, usualmente realizada antes de las dos
semanas de vida para paliar dicha estenosis; o la cirugia de Rastelli, que
implica la creacion de un conducto desde el VD a la arteria pulmonar [5].

Ademas, la presencia de una CIV restrictiva condiciona la tolerancia
clinica prequirurgica, pudiendo alterar el momento de la intervencion, de
modo que, en ocasiones, se realiza una ampliacion de la CIV previa a una
correccion quirurgica definitiva [14].
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El tratamiento quirurgico del VDDS no relacionado merece una
consideracion especial dada su complejidad.

En funcidon de sus caracteristicas, puede optarse por una reparacion
univentricular, o bien biventricular si presenta una anatomia favorable.

La reparacion biventricular en estos pacientes, sin embargo, presenta
mayor dificultad técnica y se ha asociado con mayores tasas de

reintervencion y de mortalidad en comparacion con el resto de los
subtipos de VDDS [14].
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Figura 12. Paciente de 10 anos con VDDS con fisiologia univentricular
intervenido mediante Glenn bilateral (vena cava superior izquierda persistente,
VCSIP) y Fontan extracardiaco. En este caso, asociaba un isomerismo derecho
con asplenia e isomerismo bronquial derecho (no mostrados).
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Figura 13. Anomalia de Taussig-Bing corregida mediante switch arterial y cierre
de la CIV. Cardio-RM con reconstrucciones tridimensionales angiograficas (a),
secuencias BTFE 3D (b), BTFE en eje corto (c,d), y angio-RM (e) que muestran la
correccion biventricular con creacion de una neo-aorta y neo-pulmonar, asi
como persistencia de una coartacion aortica leve.
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Las complicaciones postoperatorias que deben valorarse tras la cirugia
correctora del VVDS incluyen [3,7,11]:

® Lesiones isquémicas post-reparacion. Es |a causa principal de
mortalidad en el primer ano tras la reparacion mediante switch arterial
en las anomalias de Taussig-Bing, especialmente en los casos con
patrones anatomicos coronarios de alto riesgo (Yacoub C vy E), en los
qgue se ha descrito una mortalidad de hasta un 21%, frente a un 3% en
los patrones Ay D . En estos casos, se ha propuesto un seguimiento
incluso mediante angiografia o TC coronario, para identificar de forma
precoz las lesiones que puedan relacionarse con isquemia y se
beneficien de una angioplastia percutanea.

® Obstruccion del tracto de salida del VD. Es una causa frecuente de
reintervencion en la anomalia de Taussig-Bing, junto con Ia
obstruccion del arco aortico. Es mas frecuente en pacientes con un
ratio entre arteria pulmonar nativa/aorta > 2, que implica un orificio
neopulmonar menor y una mayor frecuencia de obstruccion del TSVD.

® Obstruccion del TSVI. Tiene una media de aparicion de unos 3 anos
tras la cirugia de correccion biventricular, y puede aparecer a nivel del
annulus aortico, del tunel de derivacion, estructuras musculares, o de
la CIV (estenosis subaortica). Se cree que puede ser resultado del
sobrecrecimiento relativo de las estructuras con respecto a un tunel de
Dacron con calibre constante en el tiempo en los casos de reparacion
intraventricular, y presenta una incidencia mayor en reparaciones
biventriculares tempranas. Es, al igual que |la obstruccion del TSVD, una
de las principales causas de reintervencion.



I
Eungresn Eﬁgr&s
Nacional EIH

Malaga

29/ :l|"|'-'.'|r:|L...L.:
Palacio de Feras y Congrescs

'.-"q MAYD

R, CURS0 PRECONGRESO

Técnicas quirurgicas y valoracion postoperatoria

® Insuficiencia aortica. Puede producirse tras correccion mediante
switch arterial en pacientes con una discrepancia importante entre los
calibres nativos pulmonar y aortico, dando lugar a una neoaorta
dilatada, o tras el empleo de senos de Valsalva para cierre del defecto
septal

e Alteraciones de los conductos (baffles), especialmente estenosis o
regurgitacion de los mismos

® Persistencia de la CIV o CIV residual
® Endocarditis
® Fenomenos tromboembolicos

® Desarrollo de colaterales aortopulmonares (MAPCAs, por sus siglas
en inglés: major aortopulmonary collateral arteries)
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Figura 14. Angio-RM cardiaca con secuencias BTFE 3D en paciente con VDDS
tipo Fallot con CIV subaortica y estenosis pulmonar intervenidas en otro centro
mediante cierre de la CIV y ampliacion del TSVD. Presenta dilatacion de
cavidades derechas y una insuficiencia pulmonar severa, con una fraccidon
regurgitante del 47%.
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Figura 15. Anomalia de Taussig-Bing corregida mediante reparacion
biventricular con realizacion de switch arterial, cierre de la CIV y reparacion del
arco aortico (arriba, secuencias BTFE, abajo, reconstrucciones tridimensionales
de estudio angiografico). Durante el seguimiento postquirurgico, desarrolld una
estenosis pulmonar subvalvular, manejada de forma conservadora.
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Otras complicaciones tardias de estos pacientes que comprometen el
pronostico de estos pacientes, ademas de las vistas previamente, son:

e|nsuficiencia cardiaca
eHipertension pulmonar
® Arritmias

e Muerte subita

Figura 16. Cardio-RM con secuencias cine 4 camaras (a,b), cine tres camaras (c) y reconstrucciones de
secuencias angiograficas (d) en paciente con VDDS, criss-cross ventricular y L-TGA intervenido mediante Fontan
extracardiaco fenestrado y Glenn bidireccional. Muestra unos ventriculos en posicion andmala con una CIV
amplia, con un ventriculo en posicidn superior del que parten tanto la aorta como la pulmonar, y fracciones de
eyeccion globalmente deprimidas (FE v. anatomicamente derecho 34%, FE v. anatdmicamente izquierdo 34%).
Progresivamente, se fueron desarrollando pequenas colaterales de trayecto pericardiofrénico.
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Conclusiones:

El VDDS incluye un grupo de anomalias cardiacas, poco conocidas
aunque relativamente frecuentes en conjunto, que tienen como
caracteristica comun el origen de la raiz aortica y la arteria
pulmonar en el ventriculo derecho.

Una correcta interpretacion y descripcion es determinante tanto
para el diagnostico como para el diseno de la conducta quirurgica
adecuada.
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