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RESUMEN

Relatamos el raro caso de un paciente de 28 años, con diagnóstico de discordancia atrioventricular y doble vía de salida 
del ventrículo derecho, obtenido solamente después del ecocardiograma transesofágico y sin cirugía previa en donde la 
estenosis pulmonar importante actuó como vendaje pulmonar natural, posibilitando esa evolución. 

Descriptores: Cardiopatías Congénitas, Doble Vía de Salida del Ventrículo Derecho, Ecocardiografía Transesofágica, Estenosis 
de la Válvula Pulmonar

SUMMARY

We report a rare case of a 28 years old patient with the diagnosis of atrioventricular discordance and double outlet right 
ventricle, obtained only after transesophageal echocardiogram and no surgery. Severe pulmonary stenosis was the natural 
banding allowing this outcome.

Descriptors: Congenital Heart Diseases; Double Outlet Right Ventricle; Echocardiography, Transesophageal; Pulmonary 
Valve Stenosis
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RELATO DE CASO

Introducción

Muchas cardiopatías congénitas complejas pueden re-

lacionarse a las anormalidades del looping cardíaco y de la 

septación ventricular. En el embrión con vísceras normal-

mente posicionadas, el tubo cardíaco primitivo gira a la de-

recha, y los ventrículos asumen la orientación habitual, con 

el ventrículo morfológicamente izquierdo a la izquierda y 

posterior al ventrículo morfológicamente derecho. En mu-

chas de las lesiones complejas, el tubo cardíaco primitivo 

gira para la izquierda y resulta en la llamada inversión de 

los ventrículos o discordancia atrioventricular.

Se define la doble vía de salida como una conexión 

ventrículo arterial específica, siendo necesario que más 

de la mitad de la circunferencia de ambas válvulas semi-

lunares, esté conectada al ventrículo morfológicamente 

derecho1,2.

Relato de caso

A.S., 28 años, sexo masculino, altura 1,79m, peso 50kg, 

con queja de disnea, bajo desarrollo ponderal y diagnós-

tico de cardiopatía desde la 1ª infancia (soplo cardíaco). 
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Hipertrofia biventricular discreta con funciones preser-

vadas. Incompetencia mitral importante y tricúspide 

moderada. El tronco pulmonar era levemente hipoplási-

co, anterior y a la derecha de la aorta, con estenosis pul-

monar sin incompetencia y gradientes sistólicos VD-TP, 

máximo de 75mmHg y medio de 50 mmHg 

(Figuras 1 y 2). La aorta media 3,1cm en su 

origen, levemente posterior y a la izquierda 

de la arteria pulmonar, sin obstrucciones. El 

arco aórtico se presentaba a la izquierda, sin 

alteraciones anatómicas y se observó discre-

to derrame pericárdico.

Discusión
Lesiones relacionadas a la discordancia 

atrioventricular son comunes y la CIV es la más 

encontrada (cerca de 88%), siendo la del tipo 

perimembranosa en gran mayoría de los casos. 

Nuestro paciente presentaba una CIV subpul-

monar que representa apenas 5% de las CIVs 

asociadas (Figura 3). Ya la presencia de esteno-

sis pulmonar, sea por el acometimiento valvular 

o subvalvulvar, es encontrada en cerca de 80% 

de los casos.

En las conexiones ventriculoarteriales del 

tipo doble vía de salida del ventrículo derecho, 

la comunicación interventricular es clasificada, 
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A los 12 años fue indicada cirugía cardíaca, 

sin embargo, no autorizada por los padres, 

con empeoramiento de los síntomas, desde 

entonces, presentando fatiga, cansancio ex-

cesivo, falta de aire y cianosis a los medianos 

esfuerzos.

Al examen clínico: Soplo sistólico en bor-

de esternal izquierdo, más audible en la pun-

ta y pancardíaco con desdoblamiento de B2, 

PA 110x70mmHg, disneico +++/4, cianótico 

++/4, anictérico. Abdomen sin visceromega-

lia, sin edemas, pulmones expandiendo bien 

con discretos roncos basales, bilateralmente.

Al ecocardiograma transtorácico no fue 

posible definir el tipo de conexión ventricu-

loarterial. Realizado ecocardiograma tran-

sesofágico, se evidenció situs solitus con 

discordancia atrioventricular y conexión 

ven¬triculoarterial de tipo doble vía de salida 

de ventrículo derecho (situado a la izquierda). 

Amplia comunicación interventricular (CIV) relacionada 

con la arteria pulmonar, midiendo aproximadamente 

1,7cm con flujo, preferencialmente, del VI para el VD, sin 

gradiente significativo. Dilatación moderada del ventrí-

culo izquierdo (situado a la derecha) y del atrio derecho. 

Figura 1: Portador de discordancia atrioventricular y doble vía de salida 
del ventrículo derecho. En A se observa discordancia atrioventricular. La de-
terminación del origen de la aorta solamente fue posible por el ecocardio-
grama transesofágico (B). En C, se nota la arteria pulmonar con origen en el 
ventrículo derecho (VD), confirmando el diagnóstico de doble vía de salida 
del VD. El paciente también presentaba estenosis pulmonar con gradiente 
sistólico máximo VD-TP de 75mmHg (D). AD= atrio derecho; AI= atrio iz-
quierdo; VI= ventrículo izquierdo; VP= válvula pulmonar

Figura 2: En A y B, observamos aspectos de la comunicación 
interventri¬cular (CIV) al eco bidimensional y al mapeo de flujo en colores. 
En C y D los reflujos valvares mitral y tricúspide. AD= atrio derecho; AI= atrio 
izquierdo; VD= ventrículo derecho; VI= ventrículo izquierdo
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posicionan a la izquierda, con arco aórtico 

orientado en su totalidad para la izquierda. 

Ya con relación a los tipos de conexión ven-

triculoarterial, la discordancia ventriculoarte-

rial es encontrada en la gran mayoría de los 

casos (cerca de 75%). El caso presentado de 

DAV, con doble vía de salida de ventrículo 

derecho, representa poco más de 19% de las 

variaciones posibles (Figura 2). Con relación 

a la posición de los ventrículos, en la mayoría 

de los casos, se presentan lado a lado, o con el 

ventrículo morfológicamente derecho en po-

sición anterior. La válvula aórtica se presenta, 

predominantemente, a la izquierda y anterior 

a la arteria pulmonar o a la izquierda y lado a 

lado de esta.

En estudio presentado por Albuquerque 

et al.4, los hallazgos eletrocardiográficos más 

comunes fueron el ritmo sinusal, con pocos 

casos presentando bloqueo atrioventricu-

lar total, desvío del vector SÂQRS (solamen-

te 20% de los casos, está entre -20º y +90º) 

y sobrecarga ventricular, siendo la derecha 

más prevalente con relación a la izquierda, y 

la radiografía del tórax en casi mitad de los 

pacientes, con esta asociación, se presenta 

normal.

La Ecocardiografía, en especial la Ecocardiografía 

transesofágica, es uno de los principales exámenes com-

plementarios en esas situaciones, permitiendo determi-

nar de forma rápida y simple aspectos morfofuncionales 

de las cardiopatías congénitas complejas, además de la 

repercusión hemodinámica.

Las correcciones quirúrgicas paliativas dependen de 

la presentación clínica inicial. En la mayoría de los casos, 

tiene como objetivo disminuir el hiperflujo o mejorar la 

cianosis, siendo el ventaje pulmonar y la realización de 

shunts (Blalock-Taussig y Waterston) los procedimientos 

más realizados. En los casos en que hay estenosis pul-

monar importante, se opta por valvulotomía pulmonar.

La cirugía definitiva consiste en ventriculoseptoplas-

tía asociada a la ampliación del tronco pulmonar con o 

sin tubo. También puede ser realizada una cirugía más 

compleja (cirugía de Mustard asociada a la cirugía de 

Rastelli)5.

En este caso presentado, observamos la existencia 

de gradiente sistólico importante en el tronco pulmonar 

(máximo VD-TP de 75mmHg), lo que posibilitó a este pa-

según Zamora et al.³, de acuerdo con su relación con los 

grandes vasos de la base pudiendo ser subaórtica, subpul-

monar, doblemente relacionada y no relacionada.

Muy raramente, no existe comunicación interventri-

cular y la sangre de las cámaras izquierdas llega al atrio 

derecho por medio de una comunicación interatrial, 

ventrículo derecho y aorta. La doble vía de salida de ven-

trículo derecho es denominada con CIV no relacionada, 

cuando la CIV está distante de ambas válvulas semiluna-

res y representada por defectos localizados en la porci-

ón de entrada del septo, tipo defecto del septo atrioven-

tricular, o en la porción trabecular del septo muscular.

Sus manifestaciones clínicas, en general son relacio-

nadas a la presencia de estenosis pulmonar grave, atre-

sia pulmonar con o sin comunicación interventricular o 

apenas una amplia comunicación interventricular, sien-

do cianosis y disnea los síntomas más comunes. Obser-

vamos, en nuestro caso, estenosis pulmonar importante, 

con gradiente sistólico VD-TP máximo de 75mmHg, aso-

ciado a la disnea y cianosis.

En la discordancia atrioventricular (DAV), cuanto 

a la posición del corazón en el tórax, cerca de 70% se 

Pimentel BDPA, et al.  Discordancia atrioventricular asociada 
a ka doble vía de salida del ventrículo derecho. Un raro caso 
con 28 años y ninguna cirugía

Figura 3: Esquema con los tipos de conexión ventriculoarterial (VA) que 
pueden estar presentes en los casos de discordancia atrioventricular (AV). 
Según Tenório de Albuquerque et al.4, en revisión de gran serie de pacien-
tes cob discordancia AV, se observó 74,4% con discordancia VA, 19,1% con 
doble vía de salida del ventrículo derecho (DVSVD), 4,3% con atre¬sia pul-
monar, 2,2% con concordancia VA y ningún caso de doble vía de salida del 
ventrículo izquierdo (DVSVI). AD= atrio derecho; AI= atrio izquierdo; Ao= 
aorta; AP= arteria pulmonar; VD= ventrículo derecho; VI= ventrículo izquier-
do
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ciente de 28 años seguir sin intervención quirúrgica, ya 

que la estenosis pulmonar actuó, funcionalmente, como 

un vendaje pulmonar natural, ésta que sería una pro-

puesta paliativa para esta cardiopatía congénita.

También destacamos la importancia de la Ecocar-

diografía transesofágica, la cual fue determinante en la 

evaluación adecuada de las conexiones atrioventricular 

y ventriculoarterial de este paciente.
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