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Se describe el caso de un neonato con atresia
pulmonar y conexién auriculoventricular univentri-
cular en el contexto de situs visceroauricular inde-
terminado que fue diagnosticado s6lo mediante
ecocardiografia bidimensional Doppler en color de
ductus arterioso bilateral como tnica fuente de flu-
jo sanguineo destinada a arterias pulmonares ge-
nuinas no confluentes. Tras la infusion de prosta-
glandina, el mapeo en color permitiéo delinear con
precision la singular anatomia vascular pulmonar,
cuya apariencia simulé la forma de un bigote. El
enfermo requirié, en secuencia, sendos implantes
de anastomosis aortopulmonar tipo Blalock-Taus-
sig modificado con Goretex en ambas arterias pul-
monares que continian permeables en el segui-
miento. A sus 36 meses de vida, el enfermo se
encuentra a la espera de ser sometido a una nueva
intervencion quirdrgica cuyo objetivo esta destina-
do a restablecer la continuidad central del arbol
arterial pulmonar e intentar la anastomosis cavobi-
pulmonar (Glenn bidireccional). Se realizan breves
comentarios acerca de la embriologia y del diagnos-
tico diferencial en la discusion.

BILATERAL DUCTUS ARTERIOSUS. DIAGNOSIS
BY 2-D ECHO COLOR FLOW MAPPING

We report a neonate with distal bilateral ductus
arteriosus origin of nonconfluent pulmonary arte-
ries which was only diagnosed accurately by 2-D
echo Doppler color flow mapping in the context of
situs ambiguous, univentricular A-V connection and
pulmonary atresia with normal systemic/pulmonary
venous drainage. The color flow appearance of this
singular vascular anatomy was enhanced after
prostaglandin administration, which, allowed us to
see an image resembling a «moustache morpho-
logy». At 36 months of age, and after a succesfull
bilateral 4 mm modified Blalock Taussig shunt im-
plantation by sequential approach, the patient is
waiting for the next surgical step which will inclu-
de a restoration of the confluence of the pulmo-
nary arteries with bidirectional Glenn operation.
Brief embryological and differential diagnosis com-
ments are discussed.

(Rev Esp Cardiol998; 51: 332-335)

INTRODUCCION mente de circulacion colateral sistémica o de un duc-

tus arterioso usualmente Unico. En ocasiones, el arbol

Diversas malformaciones estructurales del corazépulmonar central genuino no es confluente, por lo que
se acomparfan de una reduccion importante de la cison posibles diferentes modalidades circulatorias: am-
culacion pulmonar debido —entre otras condiciones— &as ramas se alimentan de vascularizaciéon colateral
una desconexion de su arbol arterial respecto de laortopulmonar; una lo hace de un ductus y la opuesta
propia masa ventricular. de vasos colaterales o emergiendo de forma directa de

La atresia valvular y troncal pulmonar se asociara pared aértica, y aunque constituye, asimismo, una
frecuentemente a estas lesiones por cuya causa la nrareza, cada arteria pulmonar puede estar sustentada
dalidad del flujo pulmonar depende parcial o enterapor sendos conductos, condicién conocida con el nom-
bre de ductus bilateral

Si bien con la exploracion ecocardiografica bidi-
mensional el diagnéstico morfoldgico de la cardiopa-
tia en el neonato no constituye un problema, es cierto
gue las imagenes vasculares extracardiacas suelen es-
tar sujetas a errores de interpretacion. EI mapeo en
color descifra con mayor acierto el retrato vascular,
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muy especialmente en aquellos neonatos en quien
la infusion de prostaglandinas (PGE) incrementa e
flujo pulmonar como consecuencia de la reapertur
ductal.
En cualquier caso, confirmar la presencia de arterigj
no confluentes y ductus bilateral es esencial, ya que |
pronéstico del enfermo depende de una estrategia quj
rdrgica escalonada cuyo triple objetivo es preserva "
ambas ramas, restablecer su confluencia, y proce ’
finalmente a una reparacion fisiolégica cuando la co¥ ¢ j ”*
nexion auriculoventricular es univentricular, o anat6 wh '.“-" - |
mica, cuando lo es conectada a dos completos y big : } :
balanceados ventriculos. , g . .8
En una exhaustiva investigacion bibliografica no en
contramos referencias explicitas o detalladas que co
firmaran el diagnostico de esta singular anatomia vay;
cular con técnica 2D Doppler color sin la ayuda de |
angiografia; por esta razén, parece oportuna esta p
sentacion.

CASO CLINICO Fig. 1. Imagen compuesta en la que se observa el origen de un
conducto arterioso (A) que nace en cara anterior de aorta toraci-
Neonato de 12 h de vida, vardn, producto de un enra descendente; en B destaca un flujo continuo registrado con
barazo normal controlado y parto eutécico, que ingres oppler_en.esa Iocglizqcién que se dirige hacia la rama pulmonar
en nuestro servicio con hipoxia grave y saturaciéricrecha D: ductus; Ao: aorta.
transcuténea inferior al 50%. El examen clinico de-
muestra intensa y generalizada cianosis, pulsos perifé-
ricos normales, precordio quieto sin soplos y con seka ecografia abdominal subrayé la presencia de un hi-
gundo ruido Unico audible intenso en foco adrtico; elgado «en alforja» y la ausencia de bazo. Una vez defi-
higado se palp6é como central. En el ECG destaca umido el escenario morfologico-funcional se inicia infu-
eje de P a 120° con P-R normal, y un eje de QRS a 136fn intravenosa de PGHa aparicion de apneas en las
con patrén R/S en precordiales derechas. La radiograffcimeras horas obliga a emplear soporte ventilatorio
de térax demostrd la disminucion del flujo pulmonar,mecanico. Con ambas medidas terapéuticas, se produce
observandose también cardiomegalia moderada y dexmna manifiesta mejoria clinica ratificada por una satu-
trocardia. Con un transductor de 5,3 MHz se realiz6 laacion transcutdnea del 80% y una,R@pilar de 40
exploracion ecocardiogréfica inicial gue mmHg. Dos semanas mas tarde, y ya sin asistencia res-
subrayé la presencia de un situs indeterminado copiratoria, se realiza nuevo ecocardiograma con el obje-
yuxtaposicion aortocava abdominal a la derecha de I de revaluar la circulacion pulmonar central. Con el
columna vertebral y dextrocardia. Los drenajes venoenfermo en decubito lateral izquierdo, y proyectando
sos sistémico y pulmonar fueron normales, la conexiotransversal y oblicuamente el haz de ultrasonido en lo-
auriculoventricular se constatd como univentricularcalizacién paraesternal alta subclavicular izquierda, se
con atresia de valvula auriculoventricular situada a Igpudo seguir, mediante rastreo lento con color de arriba
derecha, asociandose salida Unica por atresia pulmonaibajo, el curso de sendos ductus cada uno de los cuales
Se observaron dos defectos del septo atrial (en la fogdimentaba su homoénima rama pulmonar. No existia
oval y en el septo primum), y la morfologia ventricularconfluencia entre ambas, y la imagen recordé la apa-
fue considerada como indeterminada desde la Opticdencia de un exuberante bigofe)(1). Se confirmo el
ecocardiografica, ya que no se visualiz6 camara ventrierigen aértico del ductus derecho, mientras que el iz-
cular residual. El arco adrtico se ratificé como derechoguierdo, de mayor longitud, lo hacia desde el propio
y el tronco pulmonar como ausente; las estructuras vasacimiento de la arteria subclavia izquierda en la bifur-
culares extracardiacas, pequefias, fueron de dificil ireacion del tronco braquicefalico. Como consecuencia
terpretacion. Con la ayuda del mapeo en color se aleridel efecto dilatador de la PGE sobre los citados con-
acerca de la presencia de un ductus pequefio con origdactos, destac6 un flujo continuo turbulento con direc-
en pared adrtica anterior en el istmo adrtico que sosteion centrifuga anterégrada hacia la periferia que defi-
nia un vaso compatible con rama pulmonar derecha ddtivamente no unia los segmentos centrales de las
3 mm de diametro. Se defini6 como dudoso el patrémamas pulmonares. El color en modo M supuso un deli-
vascular pulmonar izquierdo avanzandose la posibilineamiento preciso de los bordes de las mismas, ambas
dad de tratarse de circulacién colateral aortopulmonacon un diametro actual de 4 mm. La evolucion del en-
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entre el 50 y el 54%. En la actualidad esta pendiente de
intervencidn quirdrgica para intentar la confluencia del
arbol pulmonar central asociando si procede, Glenn bi-
direccional.

DISCUSION

La presencia de ductus bilateral en el conjunto de
patologia cardiaca congénita constituye una rareza y
su participacion se describe como esencial para soste-
ner la circulacién pulmonar y excepcionalmente la sis-
témica. Como conexion Unica a ramas pulmonares no
confluentes en el contexto de atresia pulmonar, repre-
senta la variante mas conocida en la que ambos con-
ductos coparticipan como afluentes individuales del
flujo pulmonar a cada parénquima. Pueden reconocer-
se como permeables o remanentes en corazones con
conexién auriculoventricular biventricular y comuni-
cacion interventricular, o en cardiopatias complejas
con conexion auriculoventricular univentricular, en
este ultimo caso frecuentemente asociado a isomeris-
mo visceroauricular, como lo observamos en nuestro
enfermd.

Su justificacién embrioldgica se basa en la intima
relacion existente entre los arcos IV y VI del primitivo
sistema pareado del arco aortico. El defecto se cir-
cunscribe a una interrupcion en el desarrollo de la por-
cion proximal del VI arco cuya consecuencia es la dis-
continuidad central de éste. La porcion distal se

Fig._2. Composicion fotografica que incluye imagen ecocardio-gasarrolla entonces a partir de su continuidad con am-
gréafica con Doppler color (superior) en la que destaca la ausen-

cia de confluencia entre ambas ramas pulmonares, que estan S(p-os dUCtu.% ) , . L L
portadas por sendos ductus arteriosos. Inferior, dibujo que imita EN la bibliografia consultada, el diagnéstico de esta

la imagen Doppler color compatible con un bigote. Las estructu-singular arquitectura vascular pulmonar es mayorita-
ras representadas se identifican como Ao: aorta; TBC: troncorigmente ratificado con el estudio angiogréafico; sin
braquicefalico; §I: a.rterla subclavia izquierda; RPD: rama pul- embago, si la calidad radiologica no es 6ptima o la
monar derecha; RPI: rama pulmonar izquierda. Las flechas indi- o . . . . >
can ambos ductus arteriosos. proyeccion elegida resulta incorrecta, su identificacion
puede soslayarse. Con la técnica de oclusién vascular
con balén se logra una mayor precision para delinear
ambos conductos y también las potenciales estenosis
fermo continda siendo satisfactoria con R@El tri- de su trayecto, estricturas que se atendian o desapare-
gésimo dia de vida se decidioé e implantdé como Unic@en con la administracion de PGE
procedimiento quirtrgico una fistula sistémico pulmo- Existe acuerdo universal en considerar que el eco
nar izquierda con un conducto de Goretex de 4 mm. S2D identifica arterias pulmonares confluentes con dia-
sustituy6 la prostaglandina intravenosa por PGE oral ynetro= 3 mm sin mayores dificultades, de tal modo
debido a un incremento de la cianosis, se realizé catejue el enfermo puede ser remitido para la realizacion
terismo cardiaco a los 3 meses de vida. El estudio amle cirugia paliativa (anastomosis aortopulmonar) sin
giogréfico, ratificando observaciones ecocardiografi-necesidad de cateterismo cardiaco siempre que la co-
cas, confirmd la ausencia de circulacidon colaterahexién venosa pulmonar sea normal y sin obstruccion.
aortopulmonary la permeabilidad de la fistula izquier- Esta estrategia es particularmente cierta en la atresia
da, ratificando, asimismo, la presencia de una rampulmonar con tabique interventricular integro, y en un
pulmonar derecha de 4 mm sostenida por un ductusnportante nimero de enfermos con comunicacion
tortuoso con estricturas estendticas. Sobre dicha artéterventricular asociada, en quienes la circulacién
ria, fue implantada dias mas tarde una anastomosis sigulmonar es inequivocamente de caracter unifocal
témico-pulmonartambién con Goretex, de 4 mm de ductus-dependiente con arterias pulmonares confluen-
didmetro. Alos 36 meses de edad, el curso clinico eses™®.
excelente con una saturacion transcutanea del 80% y Sin embargo, la conducta puede variar en aquellas
un hematdcrito que en sucesivas extracciones osciléardiopatias complejas asociadas o no a isomerismo
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visceroauriculgro en determinados casos de conexiérguierda (colateral Gnica aortopulmonar frente a con-
auriculoventricular biventricular y comunicacién inter- ducto arterioso izquierdo), el espectacular cambio en
ventricular en las que se tengan dudas acerca de l@s hallazgos a ese nivel tras la infusion de PGE (no
modalidad circulatoria arterial y/o venosa pulmonar.esperable si se tratase de colaterales), aporté una pista
En cualquier caso, es ineludible clarificar la normali-diagndstica en favor de un ductus adicional que pudo
dad de la conexién venosa pulmonar para evitar catasastrearse desde su emergencia en el nacimiento de la
trofes inmediatamente después de la intervencion quarteria subclavia. La ausencia de circulacion aortopul-
rargicd. monar demostrada en el aortograma realizado a los 3

La alta resolucién obtenida con transductores entreneses apoy0 nuestra interpretacion ecocardiografica.
5,3 y 10 MHz es referida como indispensable en el En resumen, utilizando transductores de alta resolu-
neonato para una 6ptima visualizacion de las imageneson y mapeo en color, puede avanzarse un minucioso
vasculares dentro del area hilio-mediastinal extracaralgoritmo no invasivo para enfrentar a un neonato con
diaca; aun asi, en determinados patrones vasculardssconexion vascular arterial pulmonar de la masa
del pulmén, la identificacion del mapa vascular estaentricular y flujo pulmonar disminuide) identificar
todavia en el campo de la angiogréffa la anatomia cardiaca, su disposicion segmentaria y la

En este articulo tratamos de otorgar la mayor imporeonexiéon venosa pulmonab) retratar un mapa de
tancia a la confiabilidad delatora del mapeo en colota arquitectura arterial pulmonar antes y después de in-
en la identificacién de estructuras vasculares extracafundir PGE, yc) analizar en detalle el curso circulato-
diacas pequefias. La aproximacién diagnoéstica fue mdi® del flujo en color. Si la anatomia vascular arterial y
fiable cuando por el efecto terapéutico de la PGE, elenosa pulmonar son inequivocamente favorables (ar-
flujo pulmonar a ambos lados aument6 tornandose tutterias pulmonares confluentes o no=08 mm y dre-
bulento; entonces resulté mas obvia la discontinuidadhiaje venoso pulmonar normal), el enfermo puede ser
central de las arterias pulmonares, y mas destacadaramitido para la realizacién de cirugia paliativa sin ne-
vascularizaciéon del pulmon izquierdo (un Unico canalcesidad de cateterismo cardiaco previo.
vascular a cada lado de la aorta se continuaba con su
correspondiente arteria pulmonar, el derecho corto, y
el izquierdo largo). La imagen que el mapa vasculag g jocraria
multicolor dibujé en la pantalla era similar a la forma
de un bigote, dato que entendimos como potenciall. Freedom R, Moes C, Pelech A, Smallhorn J, Rabinovitch M, Olley
mente ventajoso para la interpretacion ecografica. Pa‘;;sl;s B/ﬂﬁ%%a%ic;ﬁgagfg%?g A(logé‘lem”a”t)i an analysis of 27

Si bien CF’” alguna dlferenC|a morf0!09lca respectoz' E!erraiz I Cazzaniga M, Ber’mudez Caﬁet.e R, Merino G, Quero Ji-
al ductus aislado, el asociado a atresia pulmonar con menez M, Diez Balda I. Angiografia en la vena pulmonar y aorto-
cardiopatia compleja 0 con comunicacion interventri- grafia por oclusién: dos nuevos métodos para la demostracién de
cular se visualiza con eco 2D Dopp|er color de manera las arter_ias pulmonares. Rev Lat CardioI’1981; 2: 225—233.
confiable. Por ello, el diagndstico diferencial de un se? £32zaniga M, Kurlat I, Scoredo S, Dominguez E, Rogido M et al.

. . Prostaglandina oral en cardiopatias congénitas ductus dependien-

gundo ductus debe llevarse a cabo con la circulacion gs arch Arg Pediatr 1990: 88: 112-118.
colateral aortopulmonar que excepcionalmente es unit. Marino B, Pasquini L, Guccione P, Giannico S, Bevilaqua M, Mar-
focal y Unica en aquel parénquima alimentado desde celleti C. Pulmonary atresia with ventricular septal defect. Selec-
los troncos supraa(')rticos. Esta puede deducirse Contion of pa_tients for systemic-to-pulmonary artery shunt based on
color: se reconocen como mosaicos en general numg- echocardiography. Chest 1991, 99: 158-161.

g . ; . . Smyllie J, Sutherland G, Keeton B. The value of Doppler color
rosos, con mdltiples localizaciones de su origen en fiow mapping in determining pulmonary blood supply in infants
aorta toracica y en menor proporcion desde vasos del with pulmonary atresia with ventricular septal defect. J Am Coll
cuello. Cuando se conectan con arterias pulmonares Cardiol 1989; 14: 1.759-1.765. o
confluentes, a nivel hiliar o muy dentro del parénqui-8- Hagler D. Doppler color flow imaging and determination of pul-

. ., monary blood supply in infants with pulmonary atresia with ventri-
ma pulmonar, una cuidadosa observacion del color en ¢ septal defect. J Am Coll Cardiol 1989; 14: 1.766-1.767.

el segmento arterial central o incluso mas periféricor. Acherman R, Smallhorn J, Freedom R. Echocardiographic assess-
alerta de su presencia y de la direccion del flujo circu- ment of pulmonary blood supply in patients with pulmonary atresia
latorio. and ventricular septal defect. J Am Coll Cardiol 1996; 28: 1.308-

L . 1.313.
Aun cuand(_) con el estudio inicial (ZD mas Doppler& Freedom R, Olley P, Coceani F, Rowe R. The prostaglandin cha-
en color) realizado en el enfermo cupiera la duda acer- jienge: test to unmask obstructed total pulmonary venous connec-

ca del tipo de alimentacién a la rama pulmonar iz- tions in asplenia syndrome. Br Heart J 1978; 40: 91-95.
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