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CASO CLINICO - CIRUGIA CARDIOVASCULAR PEDIATRICA

Dextrocardia con doble salida del ventriculo derecho con
comunicacion interventricular no relacionada asociada a
malposicion de grandes vasos

Right ventricular double outlet dextrocardia with unrelated ventricular septal defect
associated with great vessel malposition
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Resumen

En el siguiente reporte se expone un caso complejo en el que coexisten malformaciones cardiacas congénitas de presenta-
cion atipica con un doble tracto de salida del ventriculo derecho, en un paciente con multiples anomalias menores en la
exploracion fisica y un cariotipo normal. La atipia de cada una de estas y su coexistencia hacen pensar en posibles altera-
ciones genéticas que aun son desconocidas. Lo anterior supone un reto terapéutico con el fin de restaurar una fisiologia
cardiaca compatible con la vida, lo cual se logra en este caso mediante un cerclaje exitoso de la arteria pulmonar.
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Abstract

The following report presents a complex case in which congenital cardiac malformations of atypical presentation coexist with
a double outlet right ventricle, in a patient with multiple minor abnormalities on the physical examination and a normal karyo-
type. The atypia of these and their coexistence suggest possible genetic alterations that are still unknown. Therefore, a
therapeutic challenge in order to restore a cardiac physiology compatible with life is proposed, which is achieved in this case
through a successful banding of the pulmonary artery.
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Introduccién total, el 2.03% de los nacimientos tuvieron algun tipo
de malformacion y el 12.07% corresponden a cardio-

La prevalencia de las cardiopatias congénitas en ) )
patias complejas’.

Bogotéa es de 15.1 por 10.000 nacidos vivos segun un
estudio realizado en el periodo entre 2001 y 2014, el El doble tracto de salida del ventriculo derecho
cual mostré valores superiores durante los ultimos 3 (DSVD) es una cardiopatia de origen conal que se de-
afos de seguimiento (20 por 10.000 nacidos vivos). En  fine como una conexién ventriculoarterial en la cual las
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grandes arterias emergen totalmente o de manera pre-
dominante del ventriculo anatémicamente derecho®. La
coexistencia de DSVD, comunicacion interventricular
(CIV) no relacionada y malposiciéon de grandes vasos
es infrecuente; produce una alteracion en la fisiologia
cardiaca usual y supone un desafio quirurgico y clinico.
El objetivo de este reporte es mostrar el abordaje te-
rapéutico de un caso de cardiopatia congénita atipica
sin alteracién genética aparente que fue llevado a un
cerclaje pulmonar con el fin de restablecer una fisiolo-
gia cardiaca compatible con la vida.

Caso clinico

Prequirurgico

Paciente de 4 meses, perteneciente a una comuni-
dad indigena colombiana, fruto de primera gestacion
de binomio sin relacién consanguinea aparente, con
escasos controles prenatales y parto domiciliario.
Cuenta con familiares en segundo grado de consan-
guinidad con cardiopatia no clara, en quienes se ha
hecho necesaria intervencién quirdrgica.

Acude a los 3 meses de edad a un centro de atencion
primaria con cuadro respiratorio agudo, donde se do-
cumenta un soplo holosistélico IV/VI y se le realiza un
ecocardiograma que reporta cardiopatia compleja. Por
lo anterior, se remite a una instituciéon de cuarto nivel
donde se inicia antibioticoterapia y soporte nutricional
por desnutricion grave asociada. Se realiza un ecocar-
diograma que evidencia situs solitus en dextrocardia,
doble salida del ventriculo derecho con vasos malpues-
tos, con comunicacién interventricular (CIV) del tracto
de entrada grande de 8 mm no relacionada, ventriculo
derecho hipoplasico con overriding de la tricuspide,
hipertension pulmonar grave, cavidades izquierdas di-
latadas con signos de sobrecarga de volumen y funcién
ventricular izquierda conservada (fraccion de eyeccion
del 70%) (Fig. 1).

Ante este hallazgo y la necesidad de medir varia-
bles hemodinamicas, se realiza cateterismo cardiaco
que evidencia fisiologia univentricular de hiperflujo sin
estenosis pulmonar, hipertension pulmonar grave hi-
percinética 3 unidades Wood y resistencias pulmona-
res mdviles y bajas al test de hiperoxia (Figs. 2-3).
Adicionalmente muestra el seno coronario drenando
solo a vena vertical e innominada. Por lo anterior, se
considerd que el paciente no era candidato a cirugia
correctora biventricular y se decide llevar a una pri-
mera aproximacion quirdrgica con cerclaje de la arte-
ria pulmonar.
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Figura 1. Dextrocardia con situs solitus asociado a
ventriculo derecho hipoplasico con una comunicacion
interventricular (CIV) no relacionada y primordial de la
valvula trictspide. AD: auricula derecha; Al: auricula
izquierda, VDH: wventriculo derecho hipoplasico;
VI: ventriculo izquierdo.

Fue valorado por el servicio de genética médica,
quienes encontraron en la exploracion fisica multiples
anomalias menores, como turricefalia, telecanto, 16bu-
los auriculares adheridos, antihélix prominente, cuello
corto, retrognatia e hipertelorismo mamario. Por lo an-
terior, se solicita un cariotipo con bandeo G, cuyo re-
sultado es normal.

Intraquirdrgico

El paciente fue llevado a cirugia y se encontré el
tronco de la arteria pulmonar de ubicacién derecha y
posterior, y se midi6 de forma directa una presion pul-
monar prebandeo de 58/14 mmHg. Se realizd cerclaje
con una banda de un segmento de un injerto de dacrén
de 8 mm, con la cual se hicieron multiples pruebas
progresivas de oclusion con hemoclips hasta lograr un
aumento de 10 mmHg de la presion sistélica y una
reduccion del 15% de la saturacion de oxigeno. Se
repitié la medicion directa de la presiéon pulmonar pos-
bandeo, que fue de 33/13 mmHg, y se fij6 el segmento
de injerto con puntos separados de monofilamento no
absorbible 6-0 (Fig. 4). Se termind el procedimiento sin
complicaciones y el paciente fue llevado a la unidad
de cuidado intensivo pediatrico.

Posquirurgico

El paciente continda con ventilacién mecanica, con
saturaciones entre el 75% y el 85%, y bajo
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Figura 2. Cateterismo cardiaco que evidencia una via
venosa llegando a la vena cava superior izquierda que se
conecta con el seno coronario, el cual termina en fondo
ciego, por lo que drena retrégradamente por la vena cava
superior izquierda a una vena innominada.

sedoanalgesia para disminuir el consumo de oxigeno
(VO,). Durante el posoperatorio curso con episodios
de desaturacién, hipotensidn e hipoperfusién relacio-
nadas al despertar sugestivas de crisis de hiperten-
sién pulmonar, por lo que se inici6 soporte inotrépico,
vasopresor, balanceo de circulacién y transfusion de
glébulos rojos debido a anemia (hemoglobina: 8.9),
con lo que presentdé una mejoria de su estado hemo-
dindmico. Posteriormente el paciente tolera el des-
censo progresivo de la fraccidn inspiratoria de oxigeno
en el aire inspirado (FiO,) y se intenta realizar la
extubacion, pero no la tolera por crisis de hiperten-
sién pulmonar asociada a bradicardia y pobre esfuer-
Zo respiratorio, por lo que requiere nuevamente
soporte ventilatorio invasivo. Se realiz6é un ecocardio-
grama (Fig. 5) que report6 disfuncion sistélica con
fraccion de eyeccion del 50% y un gradiente a través
del bandeo protector de 40 mmHg, ante lo cual se
instauré manejo antifalla con enalapril y furosemida.
El paciente presenta una evolucion clinica favorable
y se realiza extubacion programada, manteniendo las
saturaciones de oxigeno esperadas por su patologia
con canula nasal de alto flujo y luego con canula na-
sal convencional, con adecuada tolerancia a la

Figura 3. Cateterismo cardiaco que evidencia un ventriculo
posterior e inferior de morfologia izquierda y camara
rudimentaria anterior y superior de morfologia derecha,
donde emergen los vasos, estando la pulmonar derecha
marcadamente dilatada y la aorta izquierda y anterior.

Figura 4. A: paso de banda de un segmento de un injerto
de dacron Gelsoft Plus de 8 mm en el tronco de la arteria
pulmonar. B: cerclaje de la arteria pulmonar.

suspension de soportes, por lo que es trasladado a
hospitalizacién en piso.

Durante su estancia se indic6 manejo conjunto
con nutricién, fonoaudiologia, psicologia y terapia
fisica y ocupacional, con el fin de brindar una reha-
bilitacion integral del paciente critico. Ademas, tra-
bajo social inicio los tramites administrativos de
remision a una institucion de salud para continuar
el manejo intrahospitalario cerca de su lugar de
procedencia. El paciente curs6 con aumento del
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Figura 5. Doble tracto de salida del ventriculo derecho
hipoplasico; adicionalmente, se evidencia el cerclaje de la
arteria pulmonar. AA: arteria aorta; AP: arteria pulmonar;
CIV: comunicacion interventricular; cp: cerclaje de la
arteria pulmonar; VDH: ventriculo derecho hipoplésico;
VI: ventriculo izquierdo.

esfuerzo respiratorio secundario a sobrecarga hidri-
ca, por lo que se decidio ajustar la dosis de furose-
mida, con posterior resolucién. Finalmente, el
paciente presentd una evolucion hacia la mejoria
hasta que se logr6 la remision al hospital en su
lugar de origen. Se dio egreso con manejo antifalla,
profilaxis antibidtica para endocarditis y analgesia.
También se entregaron 6rdenes para cita de control
con cardiologia pediatrica y cirugia cardiovascular.
Se establecié un plan de controles en su lugar de
origen y una vez complete el periodo estimado para
un segundo tiempo quirurgico (cirugia de Glenn) se
ordend remitir.

Discusidn

El DSVD representa un complejo espectro de poli-
morfismos anatémicos con distintas manifestaciones
clinicas y abordajes quirurgicos. Existen diversas cla-
sificaciones, pero la mas utilizada es la descrita por
Lev, et al.3, que consta de cuatro tipos de acuerdo con
el defecto del tabique ventricular en relacion con las
grandes arterias.

El primer tipo es el DSVD con CIV subadrtica, que
es el mas frecuente y se presenta hasta en un 50%
de los casos?. Puede comportarse como una fisio-
logia de CIV aislada, en caso de no tener obstruc-
cion del tracto de salida pulmonar, o con una
fisiologia de tetralogia de Fallot en caso de tenerla.

El segundo tipo es el DSVD con CIV subpulmonar,
también llamado malformacion de Taussig-Bing
cuando no tiene obstruccién del tracto de salida
pulmonar?, el cual se reporta hasta en un 30% en
las series quirtrgicas de DSVD*y presenta una fi-
siologia de transposiciéon de grandes vasos, ya que
la posicion de la CIV favorece el flujo del ventriculo
izquierdo hacia la circulacién pulmonar. El tercer tipo
es el DSVD con CIV doblemente relacionada, en la
que el defecto del tabique se encuentra superior a
la trabécula septomarginal y debajo de las valvas
semilunares?®. Ocurre hasta en un 10% de los pa-
cientes con DSVD y debido a la ausencia de tabique
interventricular la sangre fluira libremente a las ar-
terias aorta y pulmonar. Por Gltimo esta el DSVD con
CIV no relacionada, que corresponde a un defecto
del tabique ventricular inusual, en general posterior,
que se encuentra a una distancia considerable de
las valvulas pulmonar y adrtica®.

Adicionalmente, el DSVD también se ha clasificado
segun la relacion entre las grandes arterias en tres
grupos: grandes arterias ligeramente entrecruzadas,
paralelas en el plano frontal (lado a lado) y con aorta
anterior y arteria pulmonar posterior; este ultimo grupo
tiene a su vez tres variantes anatémicas: aorta anterior
derecha con arteria pulmonar posterior izquierda, aorta
anterior con pulmonar posterior y aorta anterior izquier-
da con pulmonar posterior derecha, siendo esta ultima
la malposicion de grandes vasos que presenta el pa-
ciente descrito, la cual se ha reportado en un 3.3% en
las series de casos®.

Por otra parte, la dextrocardia y la hipoplasia del
ventriculo derecho son otras alteraciones que se han
reportado de forma atipica en algunos casos descritos
en la literatura’, que se asocian en este caso a un tipo
poco frecuente de DSVD.

Con respecto al manejo, dependiendo de la rela-
cién de las grandes arterias, la obstruccion del trac-
to de salida del ventriculo derecho y la disposicién
del defecto septal frente a la aorta, se evalua la
posibilidad de crear un tunel intracardiaco protésico
para hacer una reparacion biventricular. Sin embar-
go, en algunos casos, como el aqui descrito, la lo-
calizacion de la CIV con respecto a la valvula adrtica
imposibilita esta opcion, por lo que es necesario
recurrir a una fisiologia distinta que permita ser com-
patible con la vida, como puede ser una reparacion
univentricular con las cirugias de Glenn y Fontan,
respectivamente.
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La hipertensién pulmonar hipercinética se asocia al
DSVD secundario a un hiperflujo pulmonar por la dife-
rencia de resistencias entre las circulaciones pulmonar
y sistémica®, lo que puede generar desenlaces negati-
vos en la cirugia de Fontan®. Por esta razén, en el
presente caso se optd por un manejo paliativo univen-
tricular iniciando con un cerclaje de arteria pulmonar
para limitar el flujo sanguineo y evitar el desarrollo de
una enfermedad vascular y de disfuncién ventricular
por sobrecarga crénica de volumen, que conllevan po-
bres resultados quirdrgicos en las cirugias de fisiologia
univentricular®.

El cerclaje de arteria pulmonar se ha asociado a di-
versas complicaciones, como tensidn insuficiente de la
banda que favorece su migracion y genera estenosis
de las ramas de la arteria pulmonar, sobre todo la de-
recha porque surge mas proximal al tronco arterial vy,
por tanto, tiene mayor riesgo de obstruccion'®. También
se ha asociado a erosién del lumen del vaso con pos-
terior dilatacion del tronco pulmonar y fragilidad de la
pared arterial, predisponiendo a la formacién de pseu-
doaneurismas''. Ademds, puede generar insuficiencia
pulmonar secundaria a la dilatacion del anillo pulmonar
o a la distorsion de las valvas'®. Sin embargo, en este
caso fue posible llevar a cabo un tratamiento individua-
lizado de forma exitosa, obteniendo un adecuado gra-
diente a través del cerclaje que proporcionara al
paciente una calidad de vida aceptable hasta que sea
llevado a la correccién quirdrgica definitiva'.

Por otro lado, en diversos estudios se ha identificado
que alrededor del 30% de los pacientes con cardiopa-
tia congénita presentan un sindrome genético o una
asociacion con anomalias cardiacas o extracardia-
cas'®. Sin embargo, la coexistencia de multiples ano-
malias encontradas en el presente caso no corresponde
a un sindrome genético conocido.

La frecuencia del diagndstico genético en fetos con
cardiopatias congénitas graves fue estimada en un es-
tudio reciente en el que, después de excluir los casos
con aneuploidias, se logrd realizar en un 15.7% de los
casos'. En los paises desarrollados, el anélisis de pa-
neles de genes en el cuidado estandar del feto permite
alcanzar estas cifras, pero en nuestro medio, en casos
como el presente, el diagnostico queda incierto por la
falta de recursos para realizar estas pruebas. A pesar
de contar con un cariotipo normal, hacer un panel de
genes habria permitido explorar alteraciones genéticas
especificas. Ejemplo de ello es el gen PITX2, conocido
como el gen maestro de la lateralidad izquierda presen-
te en la embriogénesis cardiaca. Sus alteraciones han
condicionado anomalias de lateralidad como

dextrocardia, defectos del tabique ventricular y auricu-
lar, doble salida del ventriculo derecho, defectos del
tracto de salida como transposicion de grandes vasos
0 estenosis pulmonar, y arritmias cardiacas como la
fibrilacién auricular. En particular, en un estudio se en-
contrd una sustitucion de adenina por guanina en la
codificacion del nucleédtido 441 del gen PITX2c en un
paciente con doble salida del ventriculo derecho en
combinacién con un defecto del tabique ventricular'®.

La coexistencia de multiples malformaciones cardia-
cas congénitas atipicas que producen una alteracion
importante en la fisiologia cardiaca supone un reto te-
rapéutico por la dificultad que representa el restableci-
miento de una fisiologia distinta que sea compatible con
la vida. Sin embargo, en este paciente se realizé un
abordaje individualizado y se logrd de forma exitosa un
cerclaje de la arteria pulmonar que proporcionara una
calidad de vida aceptable hasta que pueda ser llevado
a una correccion quirdrgica definitiva. Se presentaron
limitaciones importantes en el seguimiento del paciente
a largo plazo por ser habitante de un &rea rural.
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