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Introducción 
La atresia tricúspide es la tercera forma más común de 

cardiopatía congénita cianótica, con prevalencia en torno 
de 10 casos por 1.000 nascidos vivos¹, siendo definida por 
la ausencia de conexión directa entre el atrio derecho y el 
ventrículo derecho.2 La doble vía de salida del ventrículo 
izquierdo (DVSVI) es una anomalía muy rara, ocurriendo en 
aproximadamente 0,003 a 0,09 por 1.000 nascidos vivos.3 En 
esa malformación, la aorta y la arteria pulmonar salen total 
o predominantemente del ventrículo izquierdo morfológico. 

Esas anomalías ocurriendo de forma aislada difícilmente 
llegan a la edad adulta sin alguna intervención quirúrgica. La 
coexistencia de las dos enfermedades, en evolución natural 
en la vida adulta, constituye un evento extremamente raro.

Relato del Caso 
Se trata de una paciente del sexo femenino, 25 años, 

procedente de la zona rural del Sertão Nordestino, con 
exteriorización de cianosis desde los 2 meses de vida, 
al mamar y al llorar. A los 9 años, fue encaminada para 
evaluación en un servicio terciario, donde realizó cateterismo 
cardíaco, cuyo resultado no fue conclusivo por la complejidad 
de las anomalías, no siendo considerada la posibilidad de 
tratamiento quirúrgico.

Evolucionó con desarrollo estatural normal y peso abajo 
del percentil para la edad, con inicio de la pubertad a los  
14 años. La cianosis siempre fue acentuada a los esfuerzos. A 
los 17 años, presentó crisis convulsiva secundaria a absceso 
cerebral, tratado clínicamente con éxito. El cuadro en la 
edad adulta se caracteriza por disnea a los esfuerzos medios 
e importante acentuación de la cianosis a los esfuerzos. Al 
examen físico, el IMC midió 15,4, saturación arterial entre 
88% - 92%, acropaquia digital discreta, horquilla propulsiva, 
pectus carinatum, auscultación cardíaca con primer ruido 

hiperfonético, más intenso en el área mitral, discreta 
hiperfonesis de A2 y soplo holosistólico +++/6+ en 2º y 
3º EIE. El ECG mostró ritmo sinusal, señales de sobrecarga 
ventricular izquierda, con alteraciones de repolarización 
(ondas T negativas de V2 a V6, DI, AVL y pared inferior), 
sobrecarga biatrial, AQRS: +60 y FC: 75 lpm. 

El ecocardiograma transtorácico identificó situs solitus 
atrial, levocardia y punta cardíaca para la derecha. Debido 
a la importante deformidad torácica, el estudio fue 
complementado con ecocardiograma transesofágico, el 
cual evidenció amplia comunicación interatrial, válvula 
tricúspide atrésica, ventrículo derecho rudimentario con 
comunicación interventricular no relacionada y ventrículo 
izquierdo funcionalmente único (Figura 1). La aorta era 
anterior y emergía del ventrículo izquierdo (Figura 2). En corte 
longitudinal de esófago medio fue observada la presencia 
de la doble vía de salida del ventrículo izquierdo, con vasos 
separados por banda muscular (Figura 3). La arteria pulmonar 
era posterior, con válvula pulmonar bicúspide y estenosis 
moderada – gradiente transvalvular máximo de 50 mmHg 
(Figura 4). La resonancia magnética nuclear definió la salida 
anterior de la aorta, arco aórtico a la izquierda con emergencia 
normal de los vasos, y ramas de la arteria pulmonar bien 
desarrollados (Figura 5). 

Discusión 
Pacientes adultos con cardiopatía congénita (CC), en 

evolución natural, se vuelven cada vez más raros en la 
actualidad, como resultado de los avances en el diagnóstico 
y en el tratamiento quirúrgico de esas enfermedades en la 
franja etaria pediátrica. Con todo, en poblaciones carentes, 
aún se pueden identificar adultos con CC, siendo la mayor 
parte casos de cardiopatías acianóticas con shunt discreto o 
con Complejo de Eisenmenger. 

La atresia tricúspide es una cardiopatía cianogénica en 
que el desarrollo de hipertensión arterial pulmonar ocurre 
precozmente entre la cuarta y la octava semanas de vida. La 
sobrevida de los casos no tratados quirúrgicamente dependerá 
de una equilibrada circulación pulmonar, obtenida por medio 
de una estenosis pulmonar protectora, evitando la elevación 
de la resistencia vascular pulmonar, con relato de sobrevida 
hasta la sexta década.4 Las principales complicaciones 
descritas son insuficiencia cardíaca, endocarditis, embolia 
paradojal, absceso cerebral, hipoxemia crónica, siendo esas 
las principales causas del óbito.

La DVSVI, diferente de la doble vía de salida del ventrículo 
derecho, es una anomalía rarísima, con concepto embriológico 
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Figura 1 – ETE - Corte de cuatro cámaras a 0° donde se observan atresia de la válvula tricúspide, ventrículo derecho rudimentario y comunicación interventricular no 
relacionada a los grandes vasos. AD: arteria derecha; AI: arteria izquierda; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.

Figura 2 – ETE - Corte longitudinal esófago medio a 90°. Se observa el origen de la aorta del ventrículo izquierdo. VI: ventrículo izquierdo; AO: aorta.
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Figura 3 – ETE - Corte longitudinal esófago medio a 110°. Origen de la arteria pulmonar del ventrículo izquierdo. VI: ventrículo izquierdo; AP: arteria pulmonar.

Figura 4 – ETE - Corte longitudinal esófago medio a 56°. Se observa el origen de la aorta y de la arteria pulmonar del ventrículo izquierdo, separados por banda muscular.
VI: ventrículo izquierdo; AP: arteria pulmonar; AO: aorta.
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complejo y pocos casos descriptos en la literatura. En 1974, 
Anderson et al.5 describieron el sexto caso de la literatura, 
en un niño de 6 años, hecho por medio de angiografía, y 
propusieron una hipótesis embriológica para la entidad, 
llamada reabsorción conal diferencial.5 A partir de ese 
trabajo, la DVSVI pasó a ser reconocida como una cardiopatía 
congénita. Posteriormente, Van Pragh et al.6 publicaron una 
revisión de 109 casos de DVSVI, describiendo 26 variaciones 
de la cardiopatía. Considerando el comportamiento clínico de 
la malformación,  su diagnóstico es uno de los más desafiantes 
entre las diversas cardiopatías congénitas.7-9 

En el presente caso, el diagnóstico tardío de esa CC compleja 
fue atribuido tanto a la condición social de la paciente como 
a la ausencia de una evaluación anterior con ecocardiograma 
transesofágico, considerado el examen no invasivo más preciso 
en casos de cardiopatía congénita en la vida adulta. La vía 
esofágica definió la emergencia de la arteria pulmonar de 
la cavidad ventricular izquierda, un hallazgo hasta entonces 
desconocido y no evidenciado en cateterismo realizado 
en la infancia. A despecho de los síntomas relacionados a 
la hipoxia crónica y al antecedente de absceso cerebral, la 
evolución clínica fue favorable, considerando el potencial 
de complicaciones en corto plazo de las malformaciones 
en evolución natural. La presencia de la estenosis pulmonar 
reguló naturalmente el flujo sanguíneo pulmonar, semejante 
a un vendaje quirúrgico efectivo, impidiendo el desarrollo de 
hipertensión pulmonar y posibilitando niveles aceptables de 
saturación arterial de oxígeno. 

El tratamiento preconizado para una cardiopatía semejante 
a la descripta, en la franja etaria pediátrica, sería un abordaje 

quirúrgico del tipo corrección de Fontan. Entre tanto, 
considerando el tempo de evolución y el potencial de 
complicación de ese abordaje en el adulto, el tratamiento 
propuesto fue trasplante cardíaco.
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Figura 5 – RNM se observa el origen posterior de la arteria pulmonar y la salida anterior de la aorta, ambos del ventrículo izquierdo. Arco aórtico con vasos normales. 
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