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RESUMEN

Un total de 19 casos de doble via de salida del
ventriculo derecho (DVSVD) fueron diagnosticados
entre enero de 1976 y diciembre de 1978 en el
Servicio de Cardiologia del Hospital Nacional de
Nifios “Dr. Carlos Saenz Herrera”. En 13 casos no
hubo estenosis pulmonar y en 6 casos si la presen-
taban. No hubo predominio de ningin sexo. Las
edades variaron de 7 dias a 17 meses. Solo el 33 %
tuvo cianosis. El 100% tuvo cardiomegalia. EI
electrocardiograma no mostro eje a la izquierda
como se ha descrito y predomino el tipo sin este-
nosis pulmonar en contraposicion con algin
reporte (15). El cuadro clinico cuando no
hay estenosis pulmonar es igual a la comunicacion
interventricular con hipertension arterial pulmonar
y cuando existe estenosis pulmonar es igual a la
tetralogia de Fallot. Hasta la fecha se ha realizado
cirugia en 11 casos, con 4 fallecidos después del
procedimiento. Se enfoca la fisiopatologia de la
enfermedad.

INTRODUCCION

La doble via de salida del ventriculo
derecho (DVSVD) es una malformacion
cardiaca poco comin, pero fascinante en su
fisiopatologia. A raiz del aborde quirtrgico
de la anomalia (16-15). toma mayor impor-
tancia su diagnéstico clinico. En nuestro
Hospital hemos querido analizar los casos que
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se han presentado en 2 afios y confrontarlo
con otros estudios.

Neufeld et al (14) clasificaron a la malfor-
macion de acuerdo a la posicion de la comu-
nicacion interventricular y su relacion con las
arterias. Ademads, agregaron un diagnostico
diferencial para cada tipo. Figura 1.

Aligual que los citados autores, definimos
a la DVSVD cuando ambas arterias salen del
ventriculo derecho o cuando una se origina
totalmente de la cdmara ventricular derecha
y la otra lo hace en un 50 por ciento.

MATERIAL Y RESULTADOS

Se revisaron los cateterismos cardiacos
efectuados en el Servicio de Cardiologia del
Hospital Nacional de Nifios “Dr. Carlos Sdenz
Herrera™ entre enero de 1976 y diciembre de
1978, encontrandose 19 pacientes con
DVSVD.

Entre enero de 1976 y diciembre de 1978
se diagnosticaron diecinueve pacientes porta-
dores de DVSVD, en el Servicio de Cardio-
logia del Hospital Nacional de Nifios
Dr. Carlos Sienz Herrera. Todos tenian situs
solitus con concordancia auricular ven-
tricular; de los cuales el 42.2¢% fueron del
sexo femenino y el 57.8 ¢ del sexo masculino.
Se excluyeron los casos de anesplenia y situs
inversus. La edad vario de siete dias a
diecisiete meses con promedio de 12.9
meses. En cinco casos (26%) se encontro el
antecedente de cardiopatia congénita familiar
sin especificarse el tipo. En un caso hubo
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rubéola durante el embarazo; tres tenian
antecedentes familiares de diabetes mellitus;
tres de asma; dos de epilepsia y seis pacientes
tenian retraso psicomotor (37.5%). La
cianosis estuvo presente en diez casos (33%);
mientras que en nueve no se presento (47%).
La insuficiencia cardiaca se presentd en tres
casos (15.7%). El 63.3% presenté un soplo
holosistolico de regurgitacion, el 26.3% de
de eyeccion y en el 10.5% ambos soplos
estaban presentes. El indice cardiotoricico
vario de 0.55 a 0.66 con un promedio de
0.58. El electrocardiograma mostré un AQRS
variable. En ocho casos se encontrd hiper-
trofia biventricular. De acuerdo a la clasifi-
cacion de Neufeld (3) y a los datos recogidos
encontramos:

12 casos (63%) Sin estenosis pulmonar y con
comunicacion interventricular
subaortica,

1 caso (5.5%) Sinestenosis pulmonary comu-

nicacion interventricular sub-
pulmonar

6 casos (31.5%) Con estenosis pulmonar.

Se ha realizado cirugia a 11 pacientes,
cuyos resultados se muestran en la figura 2.

DISCUSION

Una de las malformaciones congénitas del
corazon en la cual existe una relacion
anormal entre la aorta y el tronco pulmonar
es aquella en que ambas arterias nacen del
ventriculo derecho. La unica salida del
ventriculo izquierdo es por una comuni-
cacion interventricular. Una gran variedad de
términos se han usado para la malformacion,
tales como doble camara de salida del
ventriculo derecho, complejo de Taussig-Bing,
doble origen de las grandes arterias del
ventriculo derecho.

Solamente unos pocos casos de DVSVD
fueron documentados en el siglo pasado. En
1957, Witham (17) resumi6 los casos previa-
mente reportados y anadio cuatro mds. En
1961, Neufeld (2-3), propuso una clasifi-
cacion, que es la que hemos usado en nuestro
reporte.

La frecuencia de la malformacion segin la
literatura (10), es menos del 0.09 casos/
1000 nacimientos y en nuestro Hospital es
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menos del 1% dentro de las cardiopatias
congénitas (3).

Figura 1
CLASIFICACION DE LA DOBLE VIA DE
SALIDA DEL VENTRICULO DERECHO
segin Neufeld (14)

I. Sin Estenosis Pulmonar

Tipo A:

C.LV. debajo de la cresta supraventricular:
a. C.LV. subadrtica,

b. C.LV. lejos de ambas valvas semilunares,

Tipo B:

C.LV. encima de la cresta supraventricular:

a. C.LV. sub-pulmonar. (Taussig Bing).

b. C.LV. mas grande y claramente relacionada
con ambas arterias,

II. Con Estenosis Pulmonar
La C.LV. es siempre subadrtica.

Diagnéstico Diferencial

Tipo A C.LV. TGA. tronco arterioso.

Tipo B T.G.A. Tronco arterioso-ventriculo finico
sin E.P. DATVP.

Grupo 11 T. de Fallot

CIV = Comunicacion interventricular.

TGA = Transposicion de las grandes arterias,

EP = Estenosis pulmonar.

DATVP = Drenaje anomalo total de venas pulmo-
nares,

Parece existir una asociacion mayor de la
DVSVD con el sindrome de la trisomia 18.
De acuerdo con Kurian y Duke (8) en 5% de
sus casos estaba presente.

La prematuridad es comin en pacientes
con DVSVD, estando presente en el 80%
de algunos reportes (12); sin embargo este
dato no se puede comparar en nuestro
estudio, por no tener en muchos el dato de
peso al nacer.

Fisiopatologia:

En los casos sin estenosis pulmonar, el
ventriculo derecho impulsa la sangre tanto
hacia la aorta como a la arteria pulmonar, y
es asi como la presion en el ventriculo
derecho es igual a la de la aorta y la
pulmonar, la comunicacion interventricular es
grande y las presiones en ambos ventriculos
son iguales. Cuando la comunicacion inter-
ventricular es grande, la presion en el
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tes con favismo (15) ha permitido también
sugerir que un defecto en la formacion de
glucuronidos puede estar presente en esta
condicién. En cuanto a las manifestaciones
clinicas de la deficiencia de G6PD ocasionada
por drogas o medicamentos, sefialemos con
cierto detalle esta condicion por ser
el cuadro mads frecuente y de mayor
importancia clinica. Comprende tres fases
clinicas (Figura 5) de acuerdo al modelo
clasico que desde 1954 fue establecido al
seguirse el curso natural de la anemia
hemolitica en voluntarios negros GdA™, a
quienes se les administré 30 mg/dia de
primaquina (17,18,27):

a. Fase hemolitica aguda: a pesar de que
esta fase se presenta ya desde el comienzo
de la administracion de la droga, los niveles
de Hto y Hb no comienzan realmente a decli-
nar sino hasta el segundo o tercer dia. Los
cuerpos de Heinz se hacen presentes ssponta-
neamente en la sangre periférica durante los
primeros dias de la administracion de la dro-
ga pero desaparecen cuando se establece la
hemolisis. Durante estos primeros dias, la
caida del GSH es rdpida, precediendo al
fenomeno hemolitico. Durante los dias
subsecuentes la hemolisis es evidente, y los
hallazgos hematologicos a este tiempo son
aquellos caracteristicos de una anemia hemo-
litica aguda, con valores elevados de bilirru-
bina, Hbnemia, y Hbnuria. En casos severos
puede ocurrir dolor abdominal o de la
espalda (6). Se ha estimado que del 30 al
50°% de la masa eritrocitica se destruye de
acuerdo con el modelo experimental de la
primaquina, pero la misma se limita a los
globulos rojos viejos. El nivel mas bajo de
Hb se observa entre el octavo y el duodécimo
dias. La destruccion de globulos rojos
usualmente cesa dentro de las 38 y 96 horas
si la droga se suprime por completo durante
esta fase aguda.

b. Fase de recuperacion: esta fase, por defi-
nicion, se inicia cuando se observa la maxima
declinaciéon de los niveles de Hb, a pesar de
que no se suspenda la dosis del medicamento.
Esta recuperacion clinica gradual es posible
en vista de la supervivencia de la poblacién
de gloébulos rojos, jovenes, la cual ha sido
seleccionada por la propia droga, siendo
relativamente resistente a los niveles soste-
nidos del medicamento. Los méximos niveles

de reticulocitos se observan en esta fase, con
valores de 8 al 12% y los valores de Hto y
Hb lentamente llegan a los niveles basales a
base de globulos rojos jovenes y relativa-
mente jovenes (de menos de 50 dias). Se ha
observado que los reticulocitos no se elevan
cuanto es de esperarse, si media infeccion
como factor desencadenante del episodio
hemolitico o si un paciente en particular
recibi6 una droga oxidante para el trata-
miento de una infeccion activa (6). La recu-
peracion clinica toma alrededor de 30 a 40
dias.

c. Fase de resistencia o de equilibrio: esta
fase comienza cuando la anemia desaparece
pero persiste tanto como se mantenga la mis-
ma dosis del medicamento. Una hemdlisis
ligera continlia pero es limitada a aquellas
células rojas que tienen una edad suficiente
como para hacerse sensitivas al agente
oxidante. Niveles normales de Hto se man-
tienen en tanto no sea excedida la capacidad
regeneradora de la médula osea, dando todo
ello en cuadro de sindrome hemolitico
cronico compensado, el cual persistiri en
tanto se siga administrando el agente oxi-
dante. Sin embargo, un incremento en la
dosis de la droga hemolitica a este punto
causaria otra vez acentuacion de la hemo-
lisis de aquella porcion poblacional de
globulos rojos inicialmente resistente que
ahora se hara susceptible al incrementarse los
niveles hematicos de la droga.

Varios factores pueden marcadamente
alterar la susceptibilidad hemolitica de los
individuos deficientes en G6PD, pudiendo
por lo tanto dar por resultado un inesperado
y sorpresivo episodio hemolitico severo en
tales pacientes. Dentro de esos factores se
destacan el tipo de droga o medicamento, la
concentracion sanguinea del mismo, o de un
producto de su metabolismo. La enfermedad
hepdtica o renal concurrente, la acidosis
diabética y bajos niveles de glicemia, refuer-
zan la actividad oxidante de los medica-
mentos oxidantes, a pesar de que las dos
ultimas condiciones por si mismas pueden
condicionar una hemdlisis espontanea (27).

La causa que provoca la hemdlisis en la
deficiencia de G6PD es principalmente
ambiental. Los factores socioeconémicos y
culturales que influyen en la utilizacion de
medicamentos potencialmente peligrosos, y
la tendencia de la gente a consumirlos,

198 Act. Méd. Cost. - Vol. 24 - No. 3, 1981 - 171-278



ventriculo derecho y en las grandes arterias
dependeria de la relacion entre las resistencias
pulmonares y sistémicas. Estas variaciones
anatomicas determinardn en gran parte el
grado de corrientes sanguineas en el
ventriculo derecho. En el tipo I el flujo
dependera de la relacion entre las resistencias
pulmonares y sistémicas; en aquellos casos en
las cuales las resistencias en el circuito menor
estan ligeramente elevadas, el flujo pulmonar
estd muy aumentado. Sin embargo, en los
pacientes en que las resistencias pulmonares
estdn elevadas e iguales a las sistémicas el
flujo pulmonar puede igualarse al sistémico.

Figura 2
RESULTADO QUIRURGICO DE
LA DOBLE VIA DE SALIDA
DEL VENTRICULO DERECHO

Pacientes Operados

VIVOS

1. Aneurisma del sep-
tum, comunicacion
interventricular, resi-
dual, comunicacién
interauricular.

MUERTOS
1. Falla técnica C.LV.
subaortica y E.P.

2, Bloqueo A.V. com-
pleto.

2. Insuficiencia renal
postoperatoria C.1.V.

3. Banding de la arteria subaortica.
pulmonar con hiper-
tension arterial pul-
monar severa, vascu-
lopatia pulmonar.

3. Bajo gasto cardiaco
C.L.V. subadrtico.

4, Fistula sistémica pul-
monar (Waterston).

4, C.L.V. subadrtica, fa-
lla técnica.
5. Estenosis pulmonar
residual con mode-
rado gradiente trans-
valvular,

6.C.I.V. con discreta
E.P. residual.

7.C.LV. + H.A.P.
(bien)

AV = Auriculo ventricular

CIV = Comunicaci6n interventricular
EP = Estenosis pulmonar

HAP = Hipertension arterial pulmonar.

En algunos casos hay poca mezcla de
sangre saturada y no saturada en el ventriculo
derecho; esto debido a la posible existencia
de flujos preferenciales, de tal manera que el
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ventriculo izquierdo expulse su sangre selec-
tivamente hacia la aorta. En estas circuns-
tancias, la saturacion de O, en la sangre
arterial pulmonar es significativamente menor
que la sistémica. Los hallazgos hemodina-
micos pueden ser muy similares a los de
aquellos pacientes con una gran comuni-
cacion interventricular, creando un dificil
problema diagnodstico durante el cateterismo;
solamente la demostracion de las relaciones
anatomicas, poco usuales entre las grandes
arterias, y la visualizacion de la posicion de
las valvulas aodrticas y pulmonares pueden
conducir al diagnostico final. Figura 3.

La arquitectura del tracto de salida del
ventriculo derecho influenciara de manera
importante la direccion de los flujos sangui-
neos que salen de cada ventriculo. La comu-
nicacion interventricular esta separada de la
vilvula pulmonar por la cresta supraven-
tricular, de tal manera, que la mayoria del
flujo del ventriculo izquierdo es hacia la
aorta, el del ventriculo derecho hacia la
arteria pulmonar.

En los tipos con la comunicacion interven-
tricular lejos de las sigmoideas y en la
subpulmonar, la sangre desaturada de la
auricula derecha, pasa al ventriculo derecho
y de ahi a la aorta y arteria pulmonar. La
sangre oxigenada en los pulmones retorna a
la auricula izquierda, ventriculo izquierdo y
de ahi al ventriculo derecho por la comuni-
cacion interventricular. Por otra parte, la
arteria pulmonar lleva sangre saturada del
ventriculo izquierdo y no saturada del
ventriculo derecho. Las presiones en el tipo I
son las mismas en ambos ventriculos y en
ambas arterias,

En los casos con estenosis pulmonar la
hemodinamica es similar a la de la tetralogia
de Fallot. Las presiones en ambos ventriculos
son iguales y existe un gradiente de presion
entre el ventriculo derecho y la arteria
pulmonar. En la periferia existe una baja
saturacion de O,. La presion en las grandes
venas y la auricula derecha generalmente es
normal. En los casos con comunicacion
interventricular pequefia la presion en el
ventriculo izquierdo estd desusadamente
elevada (17). En algunos casos hay una
mezcla casi completa de la sangre en el
ventriculo derecho. En la mayoria de los
hallazgos del cateterismo cardiaco son indis-
tinguibles de los de la tetralogia de Fallot.
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FIG. 3. Ventriculograma izquierdo de dos casos. Obsérvese la aorta cabalgando 50% sobre el tabique
interventricular y el defecto septal subaortico. En A se observa el plano valvular aortico y su relacion
con el septum interventricular. En B durante la diastole se observa el paso por la comunicacion
interventricular. En ambos casos solo existe un defecto septal.

Clinica:

Las manifestaciones clinicas dependerin
de las lesiones asociadas.

El flujo pulmonar aumentado determina
la tendencia a infecciones respiratorias repe-
tidas, pudiendo aparecer sobrecarga
izquierda, asi como encontrar manifesta-
ciones de insuficiencia cardiaca derecha o
izquierda.

Un grado leve de cianosis puede detectarse
hasta después de la primera década, hecho
que explica el pequeiio porcentaje de
cianosis que encontramos en nuestros casos.

Los pulsos periféricos estan generalmente
normales. A menudo se palpa un frémito
sistolico en el tercer y cuarto espacio
intercostal a lo largo del borde paraesternal
izquierdo; en esta misma drea, puede escu-
charse un soplo holosistolico 11I-1V/6. El
primer ruido es normal, el segundo ruido esta
desdoblado, con el componente pulmonar

208

acentuado en todos los casos sin estenosis
pulmonar. A menudo, se puede escuchar un
tercer ruido en el dapex, seguido de un corto
retumbo por flujo.

En los pacientes no tratados, la resistencia
pulmonar se elevara y el cuadro clinico se
asemejara al sindrome de Eisenmenger.

Estos pacientes aparecerdn ciandticos y
mostrando diversos grados de hipocratismo
digital; desaparece el retumbo por flujo en el
apex, el soplo sistolico disminuye en inten-
sidad y eventualmente puede desaparecer.
El segundo ruido puede hacerse unico y
fuerte, y algunas veces, ser seguido por un
soplo de regurgitacion pulmonar.,

Todos los pacientes con el tipo I tienen
ritmo sinusual, estando a veces el PR prolon-
gado y las ondas P muestran signos de
crecimiento de la auricula izquierda. El
hallazgo electrocardiogrifico mas notable es
la direccion de las fuerzas vectoriales en el
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plano frontal, con eje eléctrico de QRS que
varia de —30 a —170 grados. Solamente
en casos excepcionales estd el eje normal.
Siempre habra crecimiento biventricular con
predominio de uno u otro ventriculo. En
nuestros casos el electrocardiograma no
mostrd un patrén definido, hecho que
contrasta con la literatura.

Hay una caracteristica radiologica para
estos casos, habiendo cardiomegalia leve o
moderada con crecimiento del ventriculo
derecho y del tronco de la arteria pulmonar
con flujo pulmonar aumentado. En sintesis,
se parecen a una comunicacion interven-
tricular con hipertension pulmonar.

En el tipo I, después de la inyeccion de
contraste en el ventriculo derecho, se llena
tanto la pulmonar como la aorta, pero se
impregna menos la aorta, porque es lavada
con sangre sin medio de contraste prove-
niente del ventriculo izquierdo.

El grado de transposicion es variable
cuando se ve en la proyeccion lateral, la cual
es 0til para determinar la relacion entre las
valvulas aortica y mitral (6), no existiendo
en la mayoria de los casos continuidad entre
ellas.

Tanto en el tipo I como en el tipo II, la
ventriculografia izquierda es el mejor método
para demostrar y determinar la posicion de la
comunicacion interventricular (8) y su rela-
ci6bn con la cresta supraventricular. Esta es
una informacion importante de obtener para
decidir sobre la técnica operatoria. En los
casos de tipo II, generalmente hay cianosis
desde el nacimiento o muy pronto y se hace
mas severa después del afio; hay retardo
pondoestatural e infecciones respiratorias
repetidas; con frecuencia se palpa un frémito
sistolico.

Las lesiones obstructivas izquierdas son
bastante comunes en el tipo I b; especial-
mente cuando la comunicacién interven-
tricular es subpulmonar. En los casos con
coartacion o interrupcion del arco adrtico,
los pulsos femorales pueden estar ausentes o
débiles. En todos los casos de obstruccion
izquierda, hay signos de insuficiencia
izquierda, manifestandose ésto con respi-
racion rapida y suspirosa. Los casos con
obstruccion mitral, resultan muy dificiles de
diagnosticar, por la presencia de retumbo en
el dpex debido al hiperflujo y a la ausencia
de chasquido de apertura. Los pacientes con
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obstruccion del tracto de salida dan un
frémito sistolico y un soplo expulsivo en el
borde esternal izquierdo.

Existen reportes aislados, en los cuales no
existia comunicacion interventricular (1-9).
En dos de nuestros pacientes la cianosis se
hizo aparente hasta las seis semanas. Un caso
tenia un soplo pansistolico en el cuarto
espacio intercostal izquierdo.

Otra causa importante de obstruccion del
ventriculo izquierdo es la presencia de una
comunicacion interventricular restrictiva (11).
El electrocardiograma tipicamente muestra
desviacion del eje hacia la derecha, con
hipertrofia ventricular v auricular derecha.
Las placas de torax mostrarin crecimiento
de la auricula izquierda, arteria pulmonar y
aumento de la vascularidad pulmonar.

El ventriculograma mostrara mayor opaci-
ficacion de la arteria pulmonar que de la
aorta y clara evidencia de la comunicacion
interventricular.

Los casos con estenosis pulmonar, se
asemejan a la tetralogia de Fallot. La
cianosis generalmente es severa y se evidencia
desde la lactancia. Los nifios se desarrollan
mal v son comunes las disnea de esfuerzo, la
fatiga y el acuclillamiento. El examen del
corazon revela cardiomegalia moderada, a
menudo se palpa un frémito sistélico fuerte
de cardcter eyectivo, siendo el segundo ruido
unico. Las lesiones asociadas a este grupo son
menos comunes. El hallazgo mas comun en
este grupo es la hipertrofia ventricular
derecha, la onda R de V1, es mads alta que la
R de la tetralogia de Fallot, estando presente
en un tercio de los casos. Uno esperaria
encontrar crecimiento izquierdo en estos
pacientes con estenosis pulmonar, pero el
severo crecimiento derecho oculta el
izquierdo. Radiologicamente es indistin-
guible de la tetralogia de Fallot. El cineangio
hace la diferencia cuando ambas arterias
salen del ventriculo derecho.
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