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DEFINICIÓN 

 

• Tipo de conexión ventriculoarterial 

en donde las dos grandes arterias 

salen del ventrículo 

morfológicamente derecho. 

 

• Se considera que una arteria está 

conectada a un ventrículo cuando 

más del 50% de su válvula está 

comprometida a ese ventrículo. 



GENERALIDADES 

• Puede ocurrir con cualquier situs auricular y cualquier conexión 

atrioventricular.  

 

• En casi todos los casos, existe una CIV amplia. 

 

 

Espectro de malformaciones cardiacas en donde ambas arterias 

salen del VD morfológico, pero difieren en cuanto a la relación 

espacial de las grandes arterias, la ubicación del defecto septal 

ventricular y la presencia o ausencia de obstrucción del flujo 

pulmonar y con menos frecuencia la obstrucción del flujo aórtico.    

 

 



INCIDENCIA 

 

• Defecto raro. 

 

• Afecta del 1 al 1,5% de los niños nacidos con cardiopatía 

congénita.  

 

• Incidencia de 1/10000 nacidos vivos. 

 

• En series fetales representa el 5,2%. 



EMBRIOLOGÍA 

• Malformación bulboventricular. 

 

• Fallo en los 3 eventos necesarios para la formación de los  

tractos de salida normales: 

 

– Inversión del cono distal en sentido antihorario dando la 

localización posterior de la futura aorta. 

– Levantamiento a la izquierda de la unión cono ventricular 

permitiendo que el cono aórtico coincida con el VI. 

– Absorción del cono subaórtico resultando en continuidad 

mitro-aórtica. 



EMBRIOLOGÍA 

 

• La DSVD es secundaria a defectos básicos de la absorción, 

rotación y orientación del septo conal. 



CLASIFICACIÓN 

CLASIFICACIÓN ANATÓMICA: Depende de la CIV en relación a 

las dos grandes arterias.   

 

1.VDDS con CIV subaórtica (+ frecuente – 50%). 

 

2.VDDS con CIV subpulmonar o Taussig-Bing (30%), arterias en 

transposición, obstrucción aórtica frecuente.  

 

3.VDDS con CIV doblemente relacionada (10%), Ao y AP contiguas 

por la falta el septum IV.  

 

4.VDDS con CIV no relacionada o remota (10%), CIV en septum 

muscular o perimembranosa pero a nivel de inserción de la 

tricúspide. 

 



CLASIFICACIÓN 

CLASIFICACIÓN FUNCIONAL:  

 

1.VDDS tipo Fallot: (+ frecuente), CIV subaórtica, arterias 

normorelacionadas. SIEMPRE hay estenosis pulmonar.   

 

2.VDDS tipo CIV: Igual a anterior pero sin estenosis pulmonar. 

 

3.VDDS tipo TGA: Dos arterias se disponen en paralelo, la CIV 

puede estar subpulmonar y en una pequeña proporción subaórtica.  



ESPECTRO DE LA DSVD 

 

• La descripción anatómica requiere de 

dos consideraciones básicas: 

 

– La relación de los grandes vasos. 

 

– La localización de la CIV.  



RELACIÓN DE LAS GRANDES 

ARTERIAS 

• Aorta posterior y a la derecha (normal). 

• Aorta anterior y a la derecha. 

• Aorta anterior y a la izquierda. 

• Aorta a la derecha y lateral (vasos lado a lado). 





VASOS NORMORRELACIONADOS 

 

AORTA POSTERIOR Y A LA DERECHA DE LA 
ARTERIA PULMONAR 

 

• Ao en dextroposición similar a la Tetralogía de 
Fallot. 

 

• Más del 50% de cabalgamiento de la válvula 
aórtica sobre el VD. 

 

• Relación normal de los grandes vasos define a la 
CIV como subaórtica.  

 

• El septo infundíbular desviado hacia el área 
subpulmonar o pulmonar define la presencia o 
ausencia de estenosis pulmonar. 

 



VASOS LADO A LADO 

AORTA PARALELA Y A LA DERECHA DE LA 

ARTERIA PULMONAR 

 

•Menos común.  

 

•La relación de la CIV es en posición izquierda al tronco 

pulmonar. 

 

•Tipo Taussig-Bing (DSVD y CIV subpulmonar). 

 

•Anomalías asociadas: estenosis pulmonar (muy rara), 

estenosis subaórtica (relativamente frecuente), 

coartación de aorta, o hipoplasia del arco aórtico. 



AORTA ANTERIOR  

(D-TRANSPOCICIÓN) 

 

 

AORTA ANTERIOR Y A LA DERECHA DE LA 

ARTERIA PULMONAR 

 

• La CIV se relaciona con el tronco de la 

pulmonar que es posterior.  

 

• Este defecto ahora es subcristal y no 

supracristal como en el tipo Taussig- Bing. 

 

 

 



AORTA ANTERIOR  

(L-TRANSPOCICIÓN) 
 

AORTA ANTERIOR Y A LA IZQUIERDA DE 
LA ARTERIA PULMONAR 

 

 

• Menos frecuente. 

 

• Curso paralelo de los grandes vasos.  

 

• La posición variable de la Ao ocasiona 
alteración de la posición de la CIV. 

 

• Cuando la CIV es doblemente relacionado 
a y la Ao es anterior e izquierda, ambos 
vasos cabalgan sobre la CIV. 



RELACIÓN DE LA CIV 

 

• La relación de las grandes arterias predice la localización de la 

CIV en relación con el septo del tracto de salida.  

 

• El tamaño de la CIV varía. 

 

• Se pueden identificar cuatro tipos de CIV. 

 

• El subtipo exacto puede ser difícil de caracterizar prenatalmente. 



RELACIÓN DE LA CIV 

 

• CIV SUBAÓRTICA: 
– Por debajo de la válvula aórtica. 

 

• CIV SUBPULMONAR: 
– Por debajo de la válvula pulmonar. 

 

• DOBLEMENTE RELACIONADA: 
– Por debajo de los dos válvulas 

arteriales.  

 

• NO RELACIONADA: 
– Alejado de las válvulas arteriales, 

ya sea de entrada o la parte 
trabecular del tabique ventricular.  



CIV SUBAÓRTICA 

 

• Más común (70%). 

 

• CIV grande, no restrictiva, sin 

obstrucción subpulmonar. 

 

• Vasos normorrelacionados. 

 

• Estenosis pulmonar por desviación del 

septum infundibular. 

 

• Anomalías asociadas como CoAo y 

anomalías de la válvula mitral. 



CIV SUBPULMONAR 

 

• Menos común (20%). 

 

• CIV perimembranosa o muscular. 

 

• Ao anterior y a la derecha de la 

arteria pulmonar. 

 

• Son frecuentes las lesiones 

obstructivas del lado izquierdo 

(CoAo o Hipoplasia Arco Ao). 

 

 

 



CIV DOBLEMENTE RELACIONADA 

 

• Rara (5%). 

 

• La hipoplasia del septo 

infundibular resulta en grados 

variables de 

“override”(cabalgamiento) de la 

CIV por ambas arterias. 

 

• La CIV es subaórtica y 

subpulmonar.  



CIV NO RELACIONADA 

 

 

• Puede ser trabecular o 

membranosa de entrada y está 

lejana de ambas grandes 

arterias.  

 

• En la DSVD los defectos 

septales atrioventriculares (tipo 

canal) son los más frecuentes.  



DIAGNÓSTICO 

• Dependerá del tipo de doble salida y la posiciones relativas de 

las grandes arterias, así como lesiones cardiacas asociadas.  

 

CORTE 4 CAMARAS 

 

• Normal en 1º y 2º trimestre, conforme avanza la gestación se 

puede observa un VI más pequeño.  

 

• El defecto del tabique puede ser visto. 

 

• Si hay una lesión cardíaca asociada, (canal AV, atresia mitral, 

ventrículo de doble entrada), aparecerá un 4C anormal.  

 

 

 



DIAGNÓSTICO 

CORTE TRACTOS DE SALIDA 

 

• ANORMAL con dos arterias surgiendo predominantemente desde el 

VD.  

 

 

 

 

ARTERIAS NORMORELACIONADAS 
TIPO FALLOT 

ARTERIAS CON TRANSPOSICIÓN 
TIPO TGA 

- Ao cabalgada, con más de 50% surgiendo 

desde el VD. 

- Si hay Estenosis Pulmonar la AP será 

pequeña, con flujo a través de ella y velocidad 

normal.  

- Si hay Atresia Pulmonar, la AP tendrá flujo 

reverso proveniente del DA. 

- Puede haber obstrucción de la Ao si existe 

una CoA asociada; observando una Ao 

pequeña y un arco aórtico hipoplásico.  

 

 

- La AP cabalgará sobre la CIV, con más de 

50% del vaso surgiendo desde el VD. 

- Las grandes arterias surgen de forma 

paralela. 

- Es común que exista una obstrucción aórtica, 

aunque tambien puede ocurrir una 

obstrucción pulmonar. 

 

 



DIAGNÓSTICO 

DOPPLER COLOR  

 

•Flujo unidireccional a través de la CIV desde el VI al VD. 

 

•Flujo desde el VD que entra tanto a Ao como a AP.  

 

•Ayuda a demostrar la presencia de estenosis o atresia de los 

tractos de salida, mostrando un flujo turbulento o reverso en el 

vaso.  

 

•La relación anatómica de las grandes arterias puede también ser 

mejor definido por el Doppler color. 



a) Corte de 4C con 

CIV y ventrículos de 

tamaños similares. 

b) Ambas arterias 

salen del VD de 

forma paralela, son 

del mismo tamaño. 

La Ao sale anterior a 

la AP, lo que traduce 

una DSVD tipo TGA. 

DSVD tipo TGA 



c) Se observa un flujo anterógrado en ambas arterias.   

DSVD tipo TGA 



a) Corte de 4C con 

ambos ventrículos 

de tamaños 

similares. 

b) Ambas arterias 

salen del VD, con 

la Ao de mayor 

tamaño que la AP.  

DSVD tipo Fallot 



c) Eje largo, 

cabalgamiento de 

la Ao sobre la CIV. 

DSVD tipo Fallot 

d) Flujo del VI que 

entra a la Aorta. 



e) AP pequeña que sale del 

VD con flujo anterógrado.  

DSVD tipo Fallot 





Ao y AP que salen del VD de forma 

paralela con la Ao a la derecha de la 

AP, ambas de tamaño similar.  

Corte de 5C, con un VI pequeño, un 

VD dilatado, con la Ao y AP saliendo 

de él. Se observa una CIV 

subpulmonar. La AP es más 

pequeña, un signo de estenosis 

pulmonar. 



Con Doppler color, se observa 

la emergencia de ambas arterias 

a partir del VD. La AP parece 

mas pequeña con flujo 

turbulento, un signo de 

estenosis pulmonar leve. 

a) Ambas arterias emergen del 

VD, Ao a la derecha y anterior a 

la AP que es hipoplásica. b) El 

flujo de la Ao y AP es 

anterógrado con flujo 

turbulento en la AP hipoplásica 

signo de Estenosis Pulmonar 

crítica.  



ANOMALIAS ASOCIADAS 

 

 

• CARDIACAS 

 

– Estenosis pulmonar (70% de los casos). 

– Malformaciones válvulas AV, fibrilación ventricular, atresia 

mitral, velo anterior mitral hendido, defectos septales, canal AV, 

estenosis subaórtica, CoA, arco aórtico derecho, VCS Izquierda 

Persistente, DVPAT, etc. 

– Diversos grados de hipoplasia del VI basado en el nivel de 

obstrucción. 

– Síndromes de heterotaxia.  

 



ANOMALIAS ASOCIADAS 

• EXTRACARDIACAS 

 

• Cromosomopatías (12 – 40%):  

– T18 (44%). 

– T13(19%). 

– T21 (6%). 

– Microdelección 22q11 (6%). 

– Trisomía 9 (más en casos de CIV Subaórtica y asociado Canal 

AV). 

 

• Anomalías asociadas (17%): SNC, labio y paladar hendido, hernia 

diafragmática, onfalocele, anomalías renales. 

 



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

 

• Tetralogía de Fallot: Ao cabalga <50%. 

• TGA con CIV: valorar si existe cabalgamiento o no. 

• Tronco Arterioso: Se confunde cuando en DSVD existe una atresia 

o hipoplasia de uno de los tractos, por lo que siempre se debe 

usar COLOR; en TA habrá flujo sistémico y pulmonar anterógrado, 

en DSVD habrá flujo retrógrado al tracto hipoplásico o atrésico 

(Ductus Dependiente). 

 

 

El enfoque pronóstico y quirúrgico, depende más de la descripción 

anatómica de la lesión en lugar de su terminología exacta o 

clasificación.  



SEGUIMIENTO PRENATAL 

 

• Sin anomalías cardiacas asociadas, permanecerá estable. 

 

• La CIV mantiene el desarrollo de las 2 cavidades ventriculares.  

 

• Si existe estenosis de algún tracto, vigilar compromiso.                                        

 

• Ofrecer cariotipo y FISH en busca de microdeleción 22q11. 

 

• Seguimiento ecográfico cada 4-6 semanas.  



PRONÓSTICO FETAL 

 

• Bueno, si es aislado.  

 

ω Muerte in útero 6%.  

 

• Malo si existe insuficiencia de la válvula AV o Isomerísmo 

izquierdo con bloqueo cardiaco, que puede conducir a 

insuficiencia cardíaca, hidrops y muerte fetal. 

 

• Malo en función de las anomalías asociadas. 

 

 



RESOLUCIÓN EMBARAZO 

 

 

• Vía y momento de nacimiento según indicación OBSTÉTRICA.  

 

• CESÁREA si hay datos de falla cardiaca (hidrops) por estenosis 

pulmonar o aórtica así como la presencia de arritmias. 

 

 



MANEJO Y PRONÓSTICO 

 

• El manejo postnatal definiendo un tratamiento quirúrgico 

correctivo o un procedimiento paliativo, dependerá de varios 

factores. 

 

– Tamaño de ambos ventrículos. 

– Tamaño de válvulas AV. 

– Posición y tamaño de la CIV. 

– Relación de las grandes arterias entre sí y con la CIV. 

– Presencia de obstrucción del tracto de salida pulmonar o 

aórtico. 



PRONÓSTICO NEONATAL 

 

 

• Mortalidad quirúrgica de 4% a 8% para la reparación en el 

período neonatal. 

 

• Depende de las anomalías cardíacas y extracardíacas 

asociadas. 

 

• Supervivencia 30 - 80%.  

 



PUNTOS CLAVE 

• DSVD es un tipo de conexión ventriculoarterial, del que proceden los 
dos grandes vasos ya sea en su totalidad o en su mayor parte desde el 
ventrículo derecho. 

 

• Existen varios tipos, que difieren con respecto a la relación espacial de 
la grandes arterias, la ubicación del defecto septal ventricular, y la 
presencia o ausencia de obstrucción del flujo. 

 

• Cuatro tipos de relaciones espaciales de la aorta a la arteria pulmonar y 
cuatro localizaciones anatómicas de la CIV se han descrito. 

 

• Corte 4C suele ser normal en el primer y segundo trimestres. 

 

• Cote de tractos de salida es anormal, ya que muestra el origen de las 
dos grandes arterias de la cámara anterior (ventrículo derecho). 



PUNTOS CLAVE 

• La presencia de obstrucción del tracto de salida se evalúa mejor 

por la discrepancia del tamaño de los vasos en lugar de las 

mediciones de flujo Doppler. 

 

• Los hallazgos cardiacos asociados son comunes. 

 

• La estenosis pulmonar es la malformación más común asociado 

y se produce en aproximadamente el 70% de los casos. 

 

• Las anomalías cromosómicas se encuentran con frecuencia en 

el rango de 12% a 40% siendo principalmente las trisomías 18 y 

13 y la microdeleción 22q11. 



PUNTOS CLAVE  

• La tetralogía de Fallot y la transposición de las grandes arterias 

son los dos principales diagnósticos diferenciales.  

 

• El pronóstico general de los fetos es pobre. 

 

• El resultado neonatal ha mejorado significativamente en series 

recientes. 
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