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Resumen:

El campo de las cardiopatias pediatricas es amplio y diverso con una prevalencia general estimada de 6 a 13 por
cada 1.000 nacidos vivos. Este documento analiza la idoneidad de las imagenes avanzadas para una amplia gama
de variantes. Las enfermedades cubiertas incluyen Tetralogia de Fallot, transposicion de grandes arterias,
malformaciones congénitas o anomalias adquiridas de las arterias coronarias, ventriculo Uinico, aortopatias, retorno
venoso pulmonar anémalo y coartacion aortica, con indicaciones de imagen avanzada que abarcan la historia natural
de la enfermedad en nifios y adultos, incluido el diagndstico inicial, la planificacion del tratamiento, el seguimiento
del tratamiento y la deteccion temprana de complicaciones. Los Criterios de Idoneidad del Colegio Americano de
Radiologia son pautas basadas en la evidencia para afecciones clinicas especificas que son revisadas anualmente
por un panel multidisciplinario de expertos. El desarrollo y la revision de la guia incluyen un extenso analisis de la
literatura médica actual de revistas revisadas por pares y la aplicacion de metodologias bien establecidas (Método
de idoneidad de RAND / UCLA vy Calificacion de la evaluacion de recomendaciones, desarrollo y evaluacion o
GRADE) para calificar la idoneidad de los procedimientos de diagnostico por imagenes y el tratamiento para
escenarios clinicos especificos. En aquellos casos en que la evidencia es escasa o equivoca, la opinioén de expertos
puede complementar la evidencia disponible para recomendar imagenes o tratamiento.
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Resumen del enunciado:
Este documento cubre la idoneidad de las imagenes avanzadas para variantes que representan algunas de las
enfermedades cardiovasculares mas comunes de inicio en la infancia.

(Traductora: Marta Tijerin)
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Variante 1: Nifio o adulto. Tetralogia de Fallot reparada o estenosis de la valvula pulmonar con sospecha
de disfuncion de la valvula pulmonar o estenosis de las ramas de la arteria pulmonar.
Evaluaciéon incompleta o inadecuada de la morfologia y funciéon cardiovascular mediante
ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
Radiografia de torax Usualmente apropiado @
AngioRM de torax sin y con contraste IV Usualmente apropiado O
RM cardiaca morfologia y funcion sin y con .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin .
contraste TV Usualmente apropiado 0]
AngioTC de torax con contraste IV Usualmente apropiado SO
TC cardiaca morfologia y funcion con Usualmente apropiado P08
contraste IV
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Puede ser apropiado (0]
Arteriografia coronaria con ventriculografia Puede ser apropiado SO0
Arteriografia pulmonar Puede ser apropiado SO0
AngioRM de torax sin contraste [V Puede ser apropiado (0]
i’%\?gloTC de arterias coronarias con contraste Bl g e il Pea®
Gammagrafia de perfusion pulmonar Puede ser apropiado DO
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Usualmente inapropiado O
AngioRM de abdomen sin contraste IV Usualmente inapropiado O
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente inapropiado 0]
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente inapropiado 0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Usualmente inapropiado (0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado DO
SPECT o SPECT/TC d’e perfusion miocardica T PPOO
(MPI) en reposo y estrés
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Variante 2: Nifio o adulto. Transposicion de las grandes arterias después de switch auricular. Evaluacion
incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular mediante ecocardiografia
transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
AngioRM de torax sin y con contraste [V Usualmente apropiado (0]
AngioRM de torax sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
(1:1(_)1\1/1[ trc;;(lialt%a morfologia y funcion sin y con Usielhinene mprasinds 0
i{;\r/lltrc:srt(ii?:]a morfologia y funcion sin Usualmente apropiado o
AngioTC de torax con contraste IV Usualmente apropiado SO0
Z(ilt(:rzrs(tiiaf\i morfologia y funcién con Usualmente apropiado SO
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Puede ser apropiado (0]
Radiografia de térax Puede ser apropiado @
Arteriografia pulmonar Puede ser apropiado SO0
i’%\?gioTC de arterias coronarias con contraste s o gl P08
Arteriografia coronaria con ventriculografia Usualmente inapropiado SO0
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Usualmente inapropiado (0]
AngioRM de abdomen sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente inapropiado O
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente inapropiado O
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Usualmente inapropiado 0]
RM cardiaca de estrés sin contraste IV Usualmente inapropiado (@]
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado SO
(Sl\ljlllz)glr? rsef)}:;si)T)il;(s:tr(i; perfusion miocérdica Usualmente inapropiado IOIol T
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Variante 3:

Nifio o adulto. Transposicion de grandes arterias después de switch arterial. Evaluacion

incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular mediante ecocardiografia
transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

Radiografia de torax Usualmente apropiado @
AngioRM de torax sin y con contraste IV Usualmente apropiado 0]
AngioRM de torax sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
(1:1(_)1\1/1[ t:;;g?:/a morfologia y funcion sin y con Usmllmeits gt o
(1:1(_)1\1/1[ t:;;g?:/a morfologia y funcion sin Usmllmeits gt o
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Usualmente apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste [V Usualmente apropiado SO
g;;zrs(tiéafé morfologia y funcién con Usualmente apropiado SO0
RM cardiaca de estrés sin contraste [V Puede ser apropiado (desacuerdo) (0]
i’%\?gioTC de arterias coronarias con contraste s o gl P08
(SI\I;[]IE’gEI? rSeI;ESC()T}ij;(S:trdées perfusion miocdrdica Puede ser apropiado VLTI
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Usualmente inapropiado 0]
Arteriografia coronaria con ventriculografia Usualmente inapropiado DO
Arteriografia pulmonar Usualmente inapropiado SO0
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Usualmente inapropiado O
AngioRM de abdomen sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente inapropiado O
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente inapropiado 0]
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado DO
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Variante 4:

Nifio. Sospecha o confirmacion de anomalia congénita o adquirida de las arterias coronarias.

Evaluaciéon incompleta o inadecuada de la morfologia coronaria mediante ecocardiografia
transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion

AngioRM de torax sin y con contraste [V Usualmente apropiado (0]
AngioRM de torax sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
(1:1(_)1\1/1[ t:;;g?:/a morfologia y funcion sin y con Usielhinene mprasinds 0
E{;\r/lltrc:srt(ii?:]a morfologia y funcion sin Usualmente apropiado o
ﬁ?gioTC de arterias coronarias con contraste Usualmente apropiado PO
Arteriografia coronaria con ventriculografia Puede ser apropiado DO
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Puede ser apropiado (0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Puede ser apropiado (0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V Puede ser apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste IV Puede ser apropiado DO
;l"(gl ;e;rs(tiéalc\e; morfologia y funcioén con s o gl P08
(Sl\I/)IIIE’IC)l;r(: iiE;T}izgties perfusion miocdrdica Puede ser apropiado (desacuerdo) VLTI
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Usualmente inapropiado 0]
Radiografia de torax Usualmente inapropiado @
Arteriografia pulmonar Usualmente inapropiado DO
AngioRM de abdomen sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente inapropiado O
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente inapropiado 0]
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado DO
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Variante 5:

Niiio. Fisiologia de ventriculo inico conocida. Evaluacién preoperatoria para la paliacién de

ventriculo tnico en estadio 2. Evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion
cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

(MPI) en reposo y estrés

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
Arteriografia coronaria con ventriculografia Usualmente apropiado DD
Arteriografia pulmonar Usualmente apropiado SO0
AngioRM de torax sin y con contraste IV Usualmente apropiado
AngioRM de térax sin contraste IV Usualmente apropiado O
RM cardiaca morfologia y funcién sin y con .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin .
contraste IV Usualmente apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste [V Usualmente apropiado SO
TC cardiaca morfologia y funcion con Uswslingits rprepiad P00
contraste IV
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Puede ser apropiado (0]
Radiografia de torax @
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV O
AngioRM de abdomen sin contraste IV O
AngioRM de cuello sin y con contraste [V 0]
AngioRM de cuello sin contraste IV 0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V (0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V 0]
AngioT rteri i trast
o gioTC de arterias coronarias con contraste P00
FDG-PET/TC cardiaco SO0
SPECT o SPECT/TC de perfusion miocardica 2P0

Criterios de idoneidad ACR®

6 Cardiopatias congénitas o adquiridas



Variante 6: Niiio. Fisiologia de ventriculo inico conocida. Evaluacion preoperatoria para la paliacion de
ventriculo unico en estadio 3 (conexion cavopulmonar total). Evaluacion incompleta o
inadecuada de la morfologia y funcién cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica.
Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
Arteriografia coronaria con ventriculografia Usualmente apropiado SO0
Arteriografia pulmonar Usualmente apropiado DO
AngioRM de torax sin y con contraste IV Usualmente apropiado O
RM cardiaca morfologia y funcion sin y con .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste [V Usualmente apropiado DO
TC cardiaca morfologia y funcion con Usmllmeits gt P08
contraste IV
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Puede ser apropiado 0]
Radiografia de torax Puede ser apropiado @
AngioRM de torax sin contraste [V Puede ser apropiado (0]
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Usualmente inapropiado O
AngioRM de abdomen sin contraste IV Usualmente inapropiado O
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente inapropiado 0]
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente inapropiado (0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Usualmente inapropiado (0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
i’%\?gloTC de arterias coronarias con contraste e e Po09
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado DO
SPECT o SPECT/TC d’e perfusion miocardica T PR
(MPI) en reposo y estrés
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Variante 7: Niiio o adulto. Fisiologia de ventriculo tinico conocida. Evaluacion postoperatoria después de
la paliacion de ventriculo tinico en estadio 3 (conexion cavopulmonar total). Evaluacion
incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular mediante ecocardiografia
transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
AngioRM de torax sin y con contraste IV Usualmente apropiado (0]
AngioRM de torax sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin y con .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin .
contraste TV Usualmente apropiado 0]
AngioTC de torax con contraste IV Usualmente apropiado SO
TC cardiaca morfologia y funcion con Usualmente apropiado P08
contraste IV
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Puede ser apropiado (0]
Radiografia de torax Puede ser apropiado @
Arteriografia coronaria con ventriculografia Puede ser apropiado SO0
Arteriografia pulmonar Puede ser apropiado DO
i’%\?gloTC de arterias coronarias con contraste Bl g e il Pea®
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Usualmente inapropiado O
AngioRM de abdomen sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente inapropiado O
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente inapropiado 0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Usualmente inapropiado 0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado DO
SPECT o SPECT/TC d’e perfusion miocardica T PR
(MPI) en reposo y estrés
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Variante 8: Nifio o adulto. Retorno venoso pulmonar anémalo conocido o sospechado con evaluacion
inadecuada mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

(MPI) en reposo y estrés

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
AngioRM de térax sin y con contraste [V Usualmente apropiado 0]
AngioRM de torax sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcién sin y con .
contraste IV Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste [V Usualmente apropiado SO0
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Puede ser apropiado 0]
AngioRM de abdomen sin contraste [V Puede ser apropiado (0]
TC cardiaca morfologia y funcion con Freds mor e 2000
contraste IV
Ecocardiografia transesofagica (ETE) (0]
Radiografia de torax @
Arteriografia coronaria con ventriculografia DO
Arteriografia pulmonar DO
AngioRM de cuello sin y con contraste [V O
AngioRM de cuello sin contraste IV 0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V 0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V 0]
i’\\l}lgiOTC de arterias coronarias con contraste P0Oe
FDG-PET/TC cardiaco SO0
SPECT o SPECT/TC de perfusion miocardica 2P0
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Variante 9: Nifio o adulto. Sospecha de coartacion adrtica con evaluaciéon inadecuada mediante
ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
AngioRM de térax sin y con contraste [V Usualmente apropiado 0]
AngioRM de torax sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
RM cardiaca morfologia y funcion sin y con Utz apmpiad 0
contraste IV
RM cardiaca morfologia y funcion sin .
contraste TV Usualmente apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste [V Usualmente apropiado SO0
Arteriografia coronaria con ventriculografia Puede ser apropiado SO0
TC cardiaca morfologfa y funcién con Puede ser apropiado (desacuerdo) SO0

contraste IV

Ecocardiografia transesofagica (ETE) 0]
Radiografia de torax @
Arteriografia pulmonar SO0
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV O
AngioRM de abdomen sin contraste IV O
AngioRM de cuello sin y con contraste [V O
AngioRM de cuello sin contraste IV 0]
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V 0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V O
i’\\l}lgiOTC de arterias coronarias con contraste P0Oe
FDG-PET/TC cardiaco DO
SPECT o SPECT/TC de perfusion miocardica 2P0

(MPI) en reposo y estrés
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Variante 10: Nifio. Aortopatia conocida o enfermedad del tejido conectivo. Vigilancia de la aorta después
de una evaluacion inadecuada o incompleta por ecocardiografia transtoracica. Siguiente

prueba de imagen.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacion
AngioRM de abdomen sin y con contraste IV Usualmente apropiado 0]
AngioRM de abdomen sin contraste [V Usualmente apropiado (0]
AngioRM de torax sin y con contraste IV Usualmente apropiado O
AngioRM de torax sin contraste IV Usualmente apropiado O
AngioRM de cuello sin y con contraste [V Usualmente apropiado O
AngioRM de cuello sin contraste IV Usualmente apropiado (0]
AngioTC de torax con contraste IV Usualmente apropiado SO
Ecocardiografia transesofagica (ETE) Puede ser apropiado (0]
(1:1(_)1\1/1[ trc;;(lialt%a morfologia y funcion sin y con Pivedls e carpiade 0
i{;\r/lltrc:srt(ii?:]a morfologia y funcion sin e o
ﬁ?gioTC de arterias coronarias con contraste e 2P0
Radiografia de torax Usualmente inapropiado @
Arteriografia coronaria con ventriculografia Usualmente inapropiado DO
Arteriografia pulmonar Usualmente inapropiado SO
RM cardiaca de estrés sin y con contraste [V Usualmente inapropiado (0]
RM cardiaca de estrés sin contraste [V Usualmente inapropiado (0]
g;;zrs(tiéafé morfologfa y funcion con Usualmente inapropiado SO0
FDG-PET/TC cardiaco Usualmente inapropiado SO
(Sl\ljlllz)glr? rsef)}:;si)T)il;(s:tr(i; perfusion miocérdica Usualmente inapropiado IOIol T
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CARDIOPATIAS CONGENITAS O ADQUIRIDAS

Panel de Expertos en Imagen Cardiaca y Pediatrica: Rajesh Krishnamurthy, MD?®; Garima Suman, MD?;
Sherwin S. Chan, MD, PhD¢; Jacobo Kirsch, MD, MBAY; Ramesh S. Iyer, MD, MBA®; Michael A. Bolen, MD';
Richard K.J. Brown, MD2, Ahmed H. El-Sherief, MD"; Mauricio S. Galizia, MD'; Kate Hanneman, MD, MPH/;
Joe Y. Hsu, MDY Veronica Lenge de Rosen, MDY Prabhakar Shantha Rajiah, MD™;
Rahul D. Renapurkar, MD, MBBS"; Raymond R. Russell, MD, PhD° Margaret Samyn, MD, MBAP;
Jody Shen, MDY Todd C. Villines, MD"; Jessica J. Wall, MD, MSCE, MPH®; Cynthia K. Rigsby, MDY
Suhny Abbara, MD."

Resumen de la revision de la literatura

Introduccion/Antecedentes

La cardiopatia pediatrica congénita y adquirida es un campo amplio y diverso con una prevalencia general estimada
de 6 a 13 por cada 1.000 nacidos vivos [1,2].La cardiopatia congénita (CC) se puede dividir ampliamente en
afecciones aciandticas y cianoticas.Las 3 afecciones mas comunes son todas aciandticas; valvula adrtica bictspide,
defectos del septo ventricular (CIV) y defectos del tabique interauricular.Las afecciones cardiovasculares adquiridas
comunes en nifios incluyen aortopatia, miocardiopatia, miocarditis y vasculitis.La imagen avanzada juega un papel
complementario importante a la ecocardiografia transtoracica (ETT) en la evaluacion inicial de la enfermedad
cardiovascular congénita y adquirida en nifios.Los avances en el tratamiento [2,3] han resultado en una
supervivencia mucho mas prolongada de los pacientes con CC [4].Esta mayor supervivencia ha dado lugar a que
los pacientes posquirirgicos a menudo requieran un seguimiento por imagen para buscar complicaciones
secundarias de los procedimientos correctivos, como disfuncion ventricular, disfuncién valvular y compromiso
vascular secundario.Este documento cubre variantes que representan algunas de las indicaciones mas comunes para
imagenes avanzadas de enfermedades cardiovasculares de inicio en la infancia.

Consideraciones especiales sobre imagenes

Con el fin de distinguir entre la TC y la angiografia por TC (angio-TC), los temas de los Criterios de Adecuacion
ACR utilizan la definicion establecida por ACR-NASCI-SIR—SPR Practice Parameter for the Performance and
Interpretation of Body Computed Tomography Angiography (CTA) [5]:

"La angio-TC utiliza una adquisicion de TC de seccion fina que esta programada para coincidir
con el pico de realce arterial o venosa. El conjunto de datos volumétricos resultante se interpreta
utilizando reconstrucciones transversales primarias, asi como reconstrucciones multiplanares y
representaciones 3D".

Todos los elementos son esenciales: 1) tiempo, 2) reconstrucciones / reformateos, y 3) representaciones 3D. Las TC
estandar con contraste también incluyen problemas de tiempo y reconstrucciones/reformateos. Sin embargo, s6lo
en ACT es un elemento requerido la representacion 3D. Esto corresponde a las definiciones que el CMS ha aplicado
a los codigos de terminologia procesal actual.

#Nationwide Children’s Hospital, Columbus, Ohio. "Research Author, Mayo Clinic, Rochester, Minnesota. ‘Children’s Mercy Hospital, Kansas City, Missouri.
dPanel Chair, Cleveland Clinic Florida, Weston, Florida. Panel Chair, Seattle Children’s Hospital, Seattle, Washington. ‘Panel Vice-Chair, Cleveland Clinic,
Cleveland, Ohio. #University of Utah, Department of Radiology and Imaging Sciences, Salt Lake City, Utah; Commission on Nuclear Medicine and Molecular
Imaging. "VA Greater Los Angeles Healthcare System, Los Angeles, California. 'University of Michigan, Ann Arbor, Michigan. 'Toronto General Hospital,
University of Toronto, Toronto, Ontario, Canada. Kaiser Permanente, Los Angeles, California. 'Baylor College of Medicine, Houston, Texas. ™Mayo Clinic,
Rochester, Minnesota. "Cleveland Clinic, Cleveland, Ohio. °The Warren Alpert School of Medicine at Brown University, Providence, Rhode Island; American
Society of Nuclear Cardiology. PChildren’s Hospital of Wisconsin, Milwaukee, Wisconsin; Society for Cardiovascular Magnetic Resonance. Stanford
University, Stanford, California. "University of Virginia Health System, Charlottesville, Virginia; Society of Cardiovascular Computed Tomography.
*University of Washington, Seattle, Washington; American College of Emergency Physicians. ‘Specialty Chair, Ann & Robert H. Lurie Children’s Hospital of
Chicago, Chicago, Illinois. “Specialty Chair, UT Southwestern Medical Center, Dallas, Texas.

El Colegio Americano de Radiologia busca y alienta la colaboracion con otras organizaciones en el desarrollo de los Criterios de Idoneidad de ACR a
través de la representacion de la sociedad en paneles de expertos. La participacion de representantes de las sociedades colaboradoras en el panel de expertos
no implica necesariamente la aprobacion individual o social del documento final.

Reimprima las solicitudes a: publications(@acr.org
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Discusion de los procedimientos en las diferentes situaciones

Variante 1: Niiio o adulto. Tetralogia de Fallot reparada o estenosis de la valvula pulmonar con sospecha de
disfuncion de la valvula pulmonar o estenosis de las ramas de la arteria pulmonar. Evaluacion incompleta o
inadecuada de la morfologia y funcién cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente
prueba de imagen.

La tetralogia de Fallot (TOF) es el tipo mas comun de CC cianotica. Las caracteristicas distintivas de la TOF son la
obstruccion infundibular del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) y la CIV, que resulta en un cortocircuito
de sangre desoxigenada hacia la aorta. El tratamiento definitivo de la TOF es la reparacion quirargica de la
obstruccion del TSVD y la CIV. La correccion quirtrgica del TSVD incluye la reseccion de los musculos
infundibulares o subinfundibulares y la valvotomia pulmonar para aumentar el tracto de salida y, si es necesario, la
aplicacion de un parche transanular a través del TSVD. A pesar de la creciente popularidad de varios enfoques de
preservacion de la valvula, la ventriculotomia y la reparacion con parche transanular sigue siendo el enfoque mas
comunmente utilizado en la practica actual. La integridad de la valvula pulmonar se interrumpe en un intento de
aliviar la obstruccion del TSVD, y aproximadamente del 40% al 85% de los pacientes desarrollan insuficiencia
pulmonar (IP) de 5 a 10 afios después de la reparacion [6-8]. La IP cronica conduce a una dilatacion y disfuncion
progresiva del VD, que es un factor de riesgo de arritmias ventriculares y puede provocar insuficiencia cardiaca
derecha y muerte subita. La estenosis o hipoplasia unilateral o bilateral de las ramas de la arteria pulmonar puede
estar presente en la TOF y puede afectar el desarrollo pulmonar o empeorar la distensibilidad del VD. Se pueden
prevenir los malos resultados mediante el reemplazo oportuno de la valvula pulmonar (RVP) y la rehabilitacion de
la arteria pulmonar mediante enfoques quirargicos o percutdneos, que deben realizarse antes de que ocurra una
remodelacion irreversible del VD, pero idealmente después de que se complete el crecimiento del paciente para
disminuir la necesidad de intervenciones repetidas. Determinar cuando realizar el RVP no es sencillo, y las imagenes
proporcionan una evaluacion vital de la gravedad de la IP y el estado hemodindmico cardiaco para la planificacion.
Debido a que existen enfoques quirtrgicos abiertos y percutaneos para el RVP, las imagenes también son esenciales
para determinar la candidatura al tratamiento para cada enfoque, las indicaciones de tratamiento y el resultado del
tratamiento.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

La angiografia por catéter es una modalidad til para la evaluacion de las arterias coronarias y la medicion de la
presion auricular y ventricular. Proporciona mediciones directas de los gradientes del TSVD, evaluacion dinamica
del flujo regurgitante y evaluacion hemodinamica de la disfuncion diastolica [9]. La angiografia coronaria se realiza
en pacientes con sospecha de arteria coronaria anémala para delinear el curso de la arteria coronaria antes de las
intervenciones en el TSVD [10,11]. Esto podria ser importante en el contexto de la intervencion percutanea, porque
una preocupacion es la compresion de la arteria coronaria con la inflacion de un stent expandible con balon en el
TSVD al realizar el RVP por via percutanea.

Arteriografia Pulmonar

El cateterismo cardiaco se realiza en pacientes solo cuando las medidas alternativas no pueden evaluar con precision
la anatomia o hemodindmica del VD y la arteria pulmonar de forma no invasiva. Sin embargo, la evaluacion
angiografica de la gravedad de la IP se complica por el hecho de que la posicion del catéter a través de la VP puede
influir en la gravedad angiografica. Permite intervenciones terapéuticas simultaneas guiadas por catéter, como la
dilatacion con baldon y la colocacion de stent en la arteria pulmonar y el RVP [12].

TC Cardiaca Morfologia y Funcion

Una deficiencia comin de las imagenes de ETT en la TOF reparada es la visualizacion de las ramas de las arterias
pulmonares. La TC multicorte proporciona una evaluacion precisa de la anatomia de las ramas de las arterias
pulmonares, incluso de los segmentos con stent. Proporciona una evaluacion anatomica detallada del corazon y el
TSVD, asi como otras anomalias vasculares, como aneurismas o pseudoaneurismas de la arteria pulmonar,
anomalias coronarias asociadas o dilatacion aortica [13,14]. La realizacion de la sincronizacion con
electrocardiograma (ECG) permite la evaluacion dinamica del TSVD para la planificacion de la valvula pulmonar
percutanea, y la medicion del volumen y la funcidon del VD y del ventriculo izquierdo (VI). Los reformateos
multiplanares permiten una medicion precisa del area de seccion transversal del TSVD y del anillo valvular, que
son esenciales para la seleccion de la valvula protésica adecuada, y para detectar calcificacion y acodamiento del
conducto. Antes de repetir la cirugia de reemplazo del conducto o de la valvula, la TC también es util para
determinar la seguridad de reintervenir a través de la esternotomia.
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AngioTC Toérax

La AngioTC sin sincronizacién con ECG o con sincronizacion prospectiva con ECG se puede utilizar en el contexto
de la TOF para evitar la necesidad de sedacion para la evaluacion morfologica de las ramas de las arterias
pulmonares, incluso dentro de los segmentos con stent. También es util para detectar la calcificacion y estenosis del
conducto del ventriculo derecho a la arteria pulmonar y para determinar la seguridad del reingreso esternal antes de
la cirugia.

AngioTC Arterias Coronarias

La técnica de ATC se puede utilizar para estudiar la anatomia precisa de la arteria coronaria y excluir una arteria
coronaria anomala que cruza el TSVD antes de la intervencion o reoperacion del TSVD. En particular, es importante
evaluar la relacion de la arteria coronaria izquierda o derecha con el tracto de salida pulmonar y la valvula pulmonar,
ya que esta puede comprimirse durante la colocacion percutanea de la valvula, la dilatacion del conducto o el
reingreso esternal.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de la tomografia por emision de positrones con fluorina-18-2-
fluoro-2-desoxi-D-glucosa (FDG)-PET/TC cardiaca en la evaluacion de la TOF reparada.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de la angiografia por resonancia magnética (ARM) de abdomen
en la evaluacion de la TOF reparada.

AngioRM Térax

La AngioRM de térax se realiza de forma rutinaria junto con la IRM cardiaca (funcion y morfologia) para la
delineacion de la vasculatura extracardiaca, incluidas las ramas de las arterias pulmonares, la aorta y resto de la
vasculatura mediastinica.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ARM de cuello en la evaluacion de la TOF reparada.

RM Cardiaca Morfologia y Funcion

La RM cardiaca (funciéon y morfologia) es una modalidad de imagen precisa para delinear la anatomia cardiaca y
las estructuras vasculares extracardiacas, cuantificar el tamafio y la funcion ventricular, y evaluar la IP mediante
secuencias de cine codificadas por velocidad. La RM proporciona una cuantificacion mas precisa y reproducible de
los volumenes ventriculares, la masa miocérdica y la funcion que la ETT [15], lo que permite una evaluacion integral
de la morfologia y fisiologia cardiovascular. La resonancia magnética cardiaca (RMC) proporciona una excelente
evaluacion del tamafio y la funcion ventricular, la regurgitacion y estenosis valvular, la relacion de los flujos
pulmonar y sistémico, y la fibrosis o remodelacion miocardica. La RMC de contraste de fase de cine sincronizada
con ECG y respiracion libre es un método 1til para la evaluacion de la velocidad, el volumen y el patron del flujo
sanguineo que permitiria un mapeo y medicion precisos del flujo sistolico y diastolico de la arteria pulmonar y el
calculo de la fraccion de regurgitacion de la VP [16]. La fraccion de IP se calcula como el volumen de flujo
retrogrado dividido por el volumen de flujo anterégrado. El calculo del volumen del VD mediante RMC se
correlaciona bien con el volumen medido por angiografia. El realce tardio de gadolinio miocardico se ha utilizado
para evaluar la fibrosis miocardica relacionada con areas de reseccion quirurgica, asi como la colocacion de parches,
y puede tener un valor prondstico para el riesgo de arritmia en estos pacientes [17].

RM Cardiaca Funcion y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de imagenes de perfusion por RM de estrés en el contexto de la
TOF reparada.

Radiografia Torax

La radiografia de torax en pacientes con TOF con IP grave a menudo demuestra un aumento del indice
cardiotoracico en la vista frontal y plenitud retroesternal en la vista lateral debido a la cardiomegalia secundaria a
la sobrecarga de volumen del VD. La radiografia de térax también puede demostrar un tronco pulmonar dilatado y
puede demostrar dilatacion de la aorta ascendente [9]. En el entorno posterior al tratamiento, la radiografia es
esencial para monitorear la ubicacion y la integridad de los stents en las arterias pulmonares, detectar
pseudoaneurismas del TSVD después de la colocacion del conducto y detectar asimetria en el tamafio y el patrén
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de ramificacion de las arterias pulmonares parenquimatosas, lo que puede indicar la presencia de hipoplasia o
estenosis proximal del vaso.

Gammagrafia de Perfusion Pulmonar
El uso de la gammagrafia de perfusion pulmonar permite la evaluacion del flujo sanguineo pulmonar diferencial en
pacientes con TOF y estenosis o hipoplasia de las ramas de la arteria pulmonar [12].

SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en reposo y estrés

La angiografia con radionuclidos se puede realizar para evaluar la funcion del VI, pero ha sido reemplazada por la
RM en este entorno. Su uso para evaluar la funcion del VD esta limitado por el efecto de confusion de los recuentos
de otras camaras. Ademas, su resolucion es pobre en comparacion con otros métodos de imagen y, por lo tanto, ha
sido de uso limitado en este entorno.

Ecocardiografia Transesofagica

La ecocardiografia transesofagica (ETE) se considera una técnica 1til para la evaluacion intraoperatoria de la
adecuacion de la reparacion del tracto de salida en términos de descartar cualquier obstruccion residual o
regurgitacion valvular como consecuencia de la cirugia. La ETE ofrece las ventajas de permitir la visualizacion del
procedimiento quirGrgico en tiempo real y proporcionar orientacion al cirujano [6,18]. No esta establecido el uso
rutinario de la ETE durante el seguimiento después de la cirugia para pacientes con TOF. La ETE también es util
en ciertos pacientes para guiar procedimientos intervencionistas o evaluar la anatomia valvular cuando las imagenes
transtoracicas son dificiles, o cuando se sospecha endocarditis infecciosa [12].

Variante 2: Nifio o adulto. Transposicion de las grandes arterias después de switch auricular. Evaluacion
incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica.
Siguiente prueba de imagen.

La transposicion de las grandes arterias (TGA) es un defecto cardiaco congénito caracterizado por conexiones
ventriculoarteriales discordantes, en el que la aorta surge por encima del ventriculo con morfologia derecha y la
arteria pulmonar surge por encima del ventriculo con morfologia izquierda. En la TGA, la aorta suele estar anterior
ala AP, pero puede estar al lado o detras de la AP.

La prevalencia de TGA es de 4.7 por cada 10,000 nacidos vivos [19]. La TGA representa el 3% de todas las CC y
el 20% de las cardiopatias ciandticas. Existen 2 tipos principales de cirugia realizadas para la D-TGA: los
procedimientos de switch auricular (procedimientos de Mustard y Senning) y los procedimientos de switch arterial
(procedimiento de Jatene). En el procedimiento de switch auricular, los deflectores (baffles) venosos
intraauriculares redirigen los retornos venosos sistémico y pulmonar a las auriculas apropiadas, restaurando el flujo
sanguineo circulante. Estos deflectores se crean utilizando tejido in situ de la pared auricular derecha y el septo
interauricular (procedimiento de Senning) o con material autdlogo o sintético (procedimiento de Mustard). Los
defectos del tabique ventricular, si estan presentes, también se cierran.

Los pacientes con reparacion tipo Mustard o Senning suelen ser ahora pacientes adultos. Las complicaciones mas
comunes después de los procedimientos de switch auricular son las estenosis y fugas del deflector venoso
intraauricular. Las estenosis del deflector suelen ocurrir en la rama superior del deflector donde la vena cava superior
se encuentra con la auricula derecha. Se estima que las obstrucciones y fugas del deflector ocurren en
aproximadamente el 25% de los pacientes [20]. La complicacion postoperatoria mas importante y relativamente
comun es la hipertrofia y la disminucion de la funcion del VD sistémico. Las complicaciones menos comunes
incluyen hipertension arterial pulmonar, VSD residual, estenosis subpulmonar y arritmias.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

Dado que las arterias coronarias no se manipulan quirdrgicamente durante un procedimiento de switch auricular,
no existe un papel definido para la arteriografia coronaria en este entorno. En pacientes con anatomia coronaria
compleja en el contexto de TGA, la angiografia puede ser til para demostrar la compresion dinamica y la
angulacion de las arterias coronarias en pacientes con un curso interarterial o en aquellos con un puente muscular
[21], pero este papel ha sido reemplazado por la AngioTC en la mayoria de los centros.

Arteriografia Pulmonar
La arteriografia pulmonar puede ser util si se requiere una evaluacion hemodindmica de la presion y resistencia de
la arteria pulmonar. La arteriografia pulmonar se realiza durante intervenciones como la dilatacion con balon y la
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colocacién de stent en las ramas de la arteria pulmonar, para evaluar fugas del deflector o estenosis de las vias
venosas sistémicas o pulmonares [21].

TC Cardiaca Morfologia y Funcién

La TC es una modalidad de imagen alternativa para proporcionar informacion incremental a la ecocardiografia. La
evaluacion funcional por TC es una opcidon mas segura que la RMC en pacientes que estan hemodinamicamente
inestables. Es la modalidad mas 1til si se sospecha reestenosis anatomica en el contexto de stents.

AngioTC Toérax

La ATC es la modalidad mas qtil si se sospecha reestenosis anatomica de las arterias pulmonares en el contexto de
stents o la presencia de un artefacto de susceptibilidad metalica que pueda limitar el uso de la ARM para este
proposito.

AngioTC Arterias Coronarias
La ATC coronaria seria util cuando se combina con la ATC cardiaca si se esta considerando una nueva cirugia,
dada la mayor tasa de anomalias coronarias.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC cardiaco en la evaluacion de TGA después de
un switch auricular.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de abdomen en la evaluacion de TGA después de un
switch auricular.

AngioRM Térax

La ARM de torax proporciona informacion importante sobre las estructuras extracardiacas, como las ramas de las
arterias pulmonares, las venas sistémicas y pulmonares, y los deflectores de las ramas superior e inferior, y se utiliza
junto con la RMC (morfologia y funcion) para proporcionar una evaluacion integral del sistema cardiovascular
después del tratamiento de la TGA.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de TGA después de un switch
auricular.

RM Cardiaca Morfologia y Funcion
La RMC produce datos precisos y reproducibles sobre el tamafio y la funcion ventricular, especialmente el
seguimiento del estado del VD sistémico y los deflectores intracardiacos.

La RMC se considera la modalidad de imagen dptima para determinar el momento y el método de reintervencion
en el estado de un paciente después de la reparacion de switch auricular para D-TGA, proporcionando datos
morfologicos, funcionales y fisioldgicos precisos.

Se han aplicado técnicas de realce tardio al VD sistémico hipertrofiado después del switch auricular en pacientes
adultos, y se ha informado que la presencia de cicatrizacion miocardica se correlaciona con la disfuncion ventricular
progresiva y el deterioro clinico [22].

RM Cardiaca Funcion y Estrés
La RMC es la modalidad de imagen mas util para detectar isquemia miocardica, pero esto es poco comun después
del switch auricular para TGA porque las arterias coronarias no se manipulan durante la cirugia.

Radiografia Torax
La radiografia de térax se puede utilizar para la evaluacion preliminar de la posicion del stent, la posicion del
generador y los cables del marcapasos, y segliin sea necesario durante el seguimiento.

SPECT o0 SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en reposo y estrés

No existe literatura relevante que respalde el uso de imagenes de perfusion miocardica (MPI) por tomografia
computarizada por emision de foton tnico (SPECT)/TC en reposo y estrés en la evaluacion de TGA después de un
switch auricular.
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Ecocardiografia Transesofagica
La ETE es 1til en pacientes con ventanas acusticas transtoracicas deficientes, durante las imagenes intraoperatorias
y en pacientes (generalmente adolescentes) que requieren cardioversion por arritmia.

Se utiliza tipicamente para evaluar la adecuacion de la reparacion intraoperatoria ETT y puede ser mas sensible
para detectar fugas y obstrucciones del deflector.

La ETE también es util para guiar el tratamiento basado en catéter de la obstruccion de la via, como la dilatacion
con balon, la colocacion de stent o el cierre con dispositivo de las fugas del deflector.

Variante 3: Nifio o adulto. Transposicion de grandes arterias después de switch arterial. Evaluacion
incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica.
Siguiente prueba de imagen.

La operacion de switch arterial (ASO) ha reemplazado a los procedimientos de Mustard y Senning como la cirugia
mas comun realizada en la D-TGA. En la ASO (procedimiento de Jatene), la aorta ascendente y la arteria pulmonar
principal se transeccionan por encima de sus valvas y se mueven a su posicion circulatoria correcta (maniobra de
Lecompte). Luego, las arterias coronarias se trasplantan desde la raiz aodrtica nativa a la raiz neoaortica (que es el
tronco pulmonar nativo). Los defectos septales, si estan presentes, se cierran quirurgicamente. Las secuelas bien
conocidas después de una ASO incluyen obstruccion de las arterias coronarias con isquemia miocardica relacionada,
disfuncion del VI, estrechamiento de las ramas de la arteria pulmonar, obstruccion del TSVD, insuficiencia de la
valvula neoaortica y dilatacion de la raiz aodrtica. Las estenosis del TSVD y de la arteria pulmonar pueden provocar
disfuncion del VD que requiera procedimientos correctivos. La estenosis pulmonar supravalvular, particularly en
las ramas laterales de las arterias pulmonares, ocurre temprano después de una ASO. La dilatacion e insuficiencia
de la raiz neoaortica generalmente se desarrollan con el tiempo. Las anomalias coronarias pueden estar presentes
en el 8% de los individuos asintomaticos en un seguimiento de 1 a 20 afios y, aunque son poco comunes, pueden
causar muerte subita [23]. La imagen no invasiva de la anatomia postoperatoria es fundamental para el manejo de
los pacientes que se han sometido a una ASO. Se realiza una combinacion de pruebas de imagen y pruebas de
esfuerzo para detectar complicaciones y evaluar la gravedad y la necesidad de intervencion, asi como el tipo de
intervencion.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

El curso de la arteria coronaria tiene una variabilidad particularmente alta en pacientes con TGA. Después de una
ASO, muchos pacientes requieren imagenes repetidas de sus arterias coronarias reimplantadas. El cateterismo
cardiaco y la ventriculografia después de la ASO se reservan solo para casos complejos en los que se necesita
informacion incremental después de las imagenes avanzadas. La angiografia se realiza para evaluar la estenosis de
la arteria coronaria después de la reimplantacion de la arteria coronaria o durante procedimientos intervencionistas
como la dilatacion con baldon y la colocacion de stent en las ramas de la arteria pulmonar. En pacientes con anatomia
coronaria compleja, la angiografia es til para demostrar la compresion dinamica y la angulacion de las arterias
coronarias en pacientes con un curso interarterial o en aquellos con un puente muscular [21].

Arteriografia Pulmonar
La arteriografia pulmonar se realiza durante intervenciones como la dilatacion con balén y la colocacion de stent
en las ramas de la arteria pulmonar.

TC Cardiaca Morfologia y Funcion

La TC es una modalidad de imagen alternativa para proporcionar informacion incremental a la ecocardiografia. La
evaluacion funcional por TC es mas util que la RMC en pacientes que estan hemodinamicamente inestables. Es la
modalidad mas 1til si se sospecha reestenosis anatomica en el contexto de stents.

AngioTC Toérax

La AngioTC de torax es util para estudiar el compromiso de las vias respiratorias, que puede ocurrir en relacion con
la raiz adrtica o la dilatacion de la aorta ascendente después de la ASO. Una ATC dindmica puede ser util en este
contexto para distinguir las causas intrinsecas de las extrinsecas de la obstruccion de las vias respiratorias. La ATC
es la modalidad mas 1til si se sospecha reestenosis anatomica de las arterias pulmonares en el contexto de stents o
la presencia de un artefacto de susceptibilidad metalica que pueda obstaculizar el uso de la ARM para este proposito.
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AngioTC Arterias Coronarias

La obstruccion de las arterias coronarias ocurre en el 8% de los sobrevivientes y es una causa comun de morbilidad
y mortalidad después de la ASO [23]. La ATC sincronizada con ECG es actualmente la modalidad mas util para la
evaluacion primaria de las arterias coronarias. Su alta resolucion espacial y temporal permite la visualizacion
confiable de las arterias coronarias y la deteccion de estenosis potenciales, generalmente sin el uso de sedacion
[19,24]. La angiografia coronaria por TC también se puede realizar como una alternativa al cateterismo coronario
cuando la MPI por SPECT/TC muestra un déficit de perfusion o la imagen de perfusion por estrés de RMC muestra
isquemia o anomalia del movimiento de la pared en una distribucion vascular [25].

FDG-PET/TC Cardiaco

La FDG-PET/TC se puede utilizar como método alternativo a la MPI por SPECT/TC para evaluar la viabilidad
cuando se sospecha isquemia miocardica o para evaluar el flujo sanguineo a las ramas de las arterias pulmonares
después de la ASO.

La FDG-PET/TC puede tener un valor confirmatorio y/o incremental a la ETE y la ATC en el diagndstico de
endocarditis protésica después de la colocacion del conducto VD-AP, particularmente cuando los hallazgos de las
imagenes anatdmicas no son concluyentes o son equivocos.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de abdomen en la evaluacion de TGA después de un
switch arterial.

AngioRM Térax

La ARM de torax proporciona informacion importante sobre las estructuras extracardiacas, como las ramas de las
arterias pulmonares, la aorta ascendente y el arco adrtico, y se utiliza junto con la RMC (morfologia y funcion) para
proporcionar una evaluacion integral del sistema cardiovascular después del tratamiento de la TGA.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de TGA después de un switch
arterial.

RM Cardiaca Morfologia y Funcién

La RMC produce datos precisos y reproducibles sobre el tamano y la funcion tanto del VI como del VD, el flujo
sanguineo pulmonar diferencial, el didmetro de la raiz neoaértica y el flujo sanguineo regurgitante, el didmetro de
la arteria coronaria, la perfusion miocardica y la fibrosis miocardica.

La RMC proporciona informacién importante sobre el rendimiento y la viabilidad miocardica, asi como una
evaluacion cuantitativa de la funcion valvular y una evaluacion precisa de los conductos [21].

Si la evaluacion ecocardiografica de los parametros ventriculares o la gravedad de la regurgitacion valvular estd en
duda, la RMC puede resolver esta incertidumbre [26].

Los datos cuantitativos en la RMC se pueden validar comparando el flujo de la arteria pulmonar principal con la
suma de los flujos de las ramas de la arteria pulmonar.

La RMC que utiliza secuencias 3D de precesion libre en estado estacionario (SSFP) con navegador y sincronizacion
respiratoria puede evaluar de forma no invasiva las arterias coronarias en busca de estenosis ostiales o acodamiento
proximal y detectar lesiones miocardicas mediante secuencias de perfusion y viabilidad [27,28].

RM Cardiaca Funcion y Estrés

La RMC es la modalidad de imagen mas 1til para detectar isquemia miocardica [28]. La angiografia coronaria por
RMC puede proporcionar imagenes de buena resolucion del lumen coronario, especialmente en adolescentes y
nifios mayores, pero es inferior en comparacion con la ATC en nifios pequefios [26].

La IRM de perfusion miocardica bajo estrés también se puede realizar cuando existe preocupacion por isquemia
después del procedimiento de switch arterial [28,29].

Radiografia de Torax
La radiografia de torax se puede utilizar para la evaluacion preliminar de la posicion del stent, la posicion del
marcapasos y los cables, y segiin sea necesario durante el seguimiento.
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SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés

La reimplantacion coronaria durante la ASO aumenta el riesgo de complicaciones isquémicas a largo plazo en el
periodo posoperatorio. La MPI por SPECT/TC se utiliza cuando los sintomas del paciente o los hallazgos del ECG
sugieren isquemia miocardica [30].

Ecocardiografia Transesofagica

La ETE es ttil en pacientes con ventanas acusticas transtoracicas deficientes, durante las imagenes intraoperatorias
y en pacientes (generalmente adolescentes) que requieren cardioversion por arritmia. Se utiliza tipicamente para
evaluar la adecuacion de la reparacion intraoperatoria.

Si el acceso posoperatorio a la ventana transtoracica es limitado, la ETE se puede utilizar para evaluar los origenes
de las arterias coronarias y los patrones de flujo en el periodo posoperatorio temprano.

Variante 4: Nifio. Sospecha o confirmacion de anomalia congénita o adquirida de las arterias coronarias.
Evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia coronaria mediante ecocardiografia transtoracica.
Siguiente prueba de imagen.

El origen andmalo de una arteria coronaria desde la aorta (AAOCA) que cursa entre los dos grandes vasos es una
anomalia cardiaca congénita rara que puede conllevar un mayor riesgo de isquemia miocardica y muerte subita
cardiaca en pacientes jovenes [31]. Se caracteriza ademas por 1 de 5 subtipos de curso: interarterial, subpulmonar,
prepulmonar, retroadrtico o retrocardiaco. La prevalencia de arterias coronarias andmalas observada en series de
ATC coronaria es del 0.99% al 5.8% [32]. La mayoria de los pacientes con AAOCA permanecen sin diagnosticar
debido a la falta de sintomas, pero una minoria se vuelve sintoméatica y experimenta eventos cardiacos adversos.

Es importante delinear con precision la anatomia coronaria, incluido el estado ostial, el patron de ramificacion
coronaria y la presencia y longitud de un segmento intramural, ya que se ha propuesto el estrechamiento del ostium
y la arteria coronaria proximal con el esfuerzo como un posible mecanismo de muerte stibita en pacientes con curso
coronario interarterial e intramural.

Otras anomalias coronarias congénitas que pueden ser clinicamente significativas incluyen la arteria coronaria
izquierda anomala desde la arteria pulmonar y el curso intraseptal o intramiocardico de la arteria coronaria.

La enfermedad de las arterias coronarias adquirida mas cominmente en nifios es secundaria a la enfermedad de
Kawasaki. Es una vasculitis aguda que afecta principalmente a nifios <5 afios de edad. Afecta a los vasos de tamafo
mediano, incluidas las arterias coronarias, y puede conducir a la formacion de aneurismas de las arterias coronarias
en todo el cuerpo que pueden complicarse con aneurismas de las arterias coronarias inmediatamente después de la
fase aguda o con lesiones estenoticas varios afios después del episodio agudo.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

La angiografia coronaria se reserva tradicionalmente para procedimientos intervencionistas o cuando las imagenes
de diagndstico no invasivas con TC o IRM no son concluyentes. Puede identificar correctamente todos los tipos de
arterias coronarias anomalas. Sin embargo, carece de informacion 3D 6ptima y de la capacidad de obtener imagenes
de tejidos blandos, lo que dificulta demostrar la relacion espacial entre el curso de la arteria coronaria, el miocardio
y los grandes vasos.

La angiografia coronaria es esencial para aclarar la extension del territorio vulnerable del vaso anomalo (es decir,
arteria coronaria derecha dominante versus no dominante, coronaria Unica, etc.). La reserva de flujo fraccional
puede ofrecer un complemento para determinar la importancia funcional del estrechamiento de AAOCA o el curso
intramiocardico de la arteria coronaria, aunque no esta probado en estos entornos.

En la enfermedad de Kawasaki, para predecir el progreso de la enfermedad y determinar los protocolos de
tratamiento y seguimiento adecuados, es esencial comprender el tamafio y la forma de los aneurismas en la fase
temprana. Por lo tanto, tradicionalmente, la angiografia invasiva se realiza después de la etapa aguda pero, desde el
advenimiento de la TC y la ARM, la angiografia coronaria invasiva se ha convertido en segunda linea [33].

Ultrasonido Intravascular (IVUS): El IVUS permite obtener imagenes secuenciales precisas de la seccion
transversal del lumen coronario y el grosor de la pared coronaria con un poder de discriminacion, basado en una
resolucion espacial superior. Es particularmente util en la estenosis del vaso anomalo en su curso intramural.
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Arteriografia Pulmonar
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia pulmonar en la evaluacion de una anomalia de
la arteria coronaria congénita o adquirida sospechada o confirmada.

TC Cardiaca Morfologia y Funcion
La evaluacion funcional con TC puede considerarse en el contexto de la enfermedad de Kawasaki para la evaluacion
de las consecuencias del compromiso de la arteria coronaria.

AngioTC Térax
La ATC de torax rara vez es util para la evaluacion de otra afectacion vascular en el contexto de la enfermedad de
Kawasaki, siendo los aneurismas de la arteria axilar una manifestacion comun en el torax.

La ARM de torax y abdomen es mas util que la ATC debido a su capacidad para estudiar un territorio vascular mas
amplio para la deteccion de aneurismas en el contexto de la enfermedad de Kawasaki [34].

AngioTC Arterias Coronarias

La ATC de las arterias coronarias es actualmente la modalidad de imagen mas util para evaluar las arterias
coronarias. La vista angioscopica virtual de la ATC coronaria ayuda a evaluar las caracteristicas anatomicas de alto
riesgo, como la morfologia en forma de hendidura del ostium [35]. La TC puede identificar otras caracteristicas
anatomicas de alto riesgo, como un angulo de despegue agudo, la forma luminal y el estrechamiento proximal de
las coronarias anomalas relacionadas con el curso intramural e interarterial [35].

La ATC coronaria, en general, proporciona una representacion mas precisa de todo el vaso anémalo, incluidos los
segmentos coronarios distales. La ATC coronaria también es 1til en el contexto de la enfermedad de Kawasaki para
detectar la presencia y extension de la afectacion coronaria por ectasia, aneurisma o estenosis y para diagnosticar y
seguir la presencia de trombo mural en aneurismas mas grandes.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC en la evaluacion de una anomalia de la arteria
coronaria congénita o adquirida sospechada o confirmada.

AngioRM Abdomen
La ARM de abdomen se utiliza para detectar la afectacion extracardiaca en la enfermedad de Kawasaki, siendo los
aneurismas iliacos una manifestacion comun de la enfermedad.

AngioRM Térax

La ARM de térax permite la visualizacion de la reconstruccion 3D del origen de la arteria coronaria y el curso
proximal en AAOCA vy la presencia de aneurismas coronarios en la enfermedad de Kawasaki, pero su resolucion
espacial es inferior a la de la ATC coronaria. Se puede utilizar la ARM con técnicas 3D de precesion libre en estado
estacionario o 3D de eco de gradiente rapido para evaluar la coronaria proximal en AAOCA o el arbol coronario en
la enfermedad de Kawasaki.

La ARM también se puede realizar con contraste intravenoso (IV) para evaluar el arbol arterial sistémico en busca
de evidencia de aneurismas extracardiacos en la enfermedad de Kawasaki [36-38].

RM Cardiaca Morfologia y Funcién

La RMC ofrece una gran cantidad de informacion relevante adicional que incluye la funcion valvular, la funcion
ventricular, la contractilidad regional y la viabilidad miocardica, todo lo cual podria ser consideraciones importantes
durante la evaluacion preoperatoria o el seguimiento posoperatorio en pacientes que se someten a reparacion
quirargica de la arteria coronaria.

RM Cardiaca Funcion y Estrés
La RMC farmacoldgica de estrés (cine y MPI) se puede realizar para evaluar la relevancia funcional de una anomalia
coronaria [36,39].

Radiografia de Térax
No existe literatura relevante que respalde el uso de la radiografia de térax en la evaluacion de una anomalia de la
arteria coronaria congénita o adquirida sospechada o confirmada.
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SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés

Las modalidades de imagen cardiaca nuclear juegan un papel importante en la evaluacion de la perfusion
miocardica, permitiendo asi la evaluacion de la relevancia funcional de cualquier arteria coronaria adquirida. La
MPI por SPECT y la MPI por PET pueden desenmascarar la isquemia en pacientes asintomaticos y sintomaticos
con arteria coronaria andémala [40].

El panel no estuvo de acuerdo sobre la MPI por SPECT o SPECT/TC en reposo y estrés para detectar isquemia
miocardica como el siguiente estudio de imagen después de la ETE, aunque su uso fue respaldado por la opinién
de expertos en centros con experiencia pediatrica en isquemia coronaria.

Ecocardiografia Transesofagica

La ETE puede ser 1til para visualizar la anatomia de la arteria coronaria perioperatoriamente cuando la ventana
toracica es limitada. Sin embargo, la ETE no es util para la imagen de rutina de AAOCA o la enfermedad de
Kawasaki.

AngioRM de Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de una anomalia de la arteria
coronaria congénita o adquirida sospechada o confirmada.

Variante 5: Nifio. Fisiologia de ventriculo tinico conocida. Evaluacién preoperatoria para la paliacion de
ventriculo tinico en estadio 2. Evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia y funcién cardiovascular
mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

Las lesiones de ventriculo unico son anomalias cardiacas congénitas en las que una de las 2 camaras ventriculares
esta ausente o es tan severamente hipoplasica que una reparacion biventricular es imposible. Tipicamente, la valvula
auriculoventricular asociada con el ventriculo ausente o hipoplasico también esta ausente o es hipoplasica. La
valvula de salida arterial asociada con el ventriculo ausente/hipoplasico también se ve afectada con frecuencia.

Los defectos cardiacos congénitos de ventriculo inico cubren un amplio espectro que incluye: sindrome de corazén
izquierdo hipoplésico, atresia tricuspide, auriculoventricular desequilibrado, atresia pulmonar con tabique
ventricular intacto, anomalia de Ebstein y doble salida del ventriculo izquierdo.

La reparacion de esta entidad implica una reconstruccion en 3 etapas para establecer un sistema circulatorio en el
que toda la sangre desoxigenada fluya directamente a los pulmones, sin pasar por el corazon, mientras que la sangre
oxigenada va al ventriculo Unico funcional para ser bombeada a la circulacion sistémica. El estadio 1 de esta
reparacion implica optimizar el flujo sanguineo arterial pulmonar, a veces con un cortocircuito sistémico-pulmonar
0 una banda en la arteria pulmonar, y se realiza poco después del nacimiento. Este procedimiento permite la
recuperacion postoperatoria y el crecimiento hasta que se pueda realizar la paliacion del estadio 2.

El procedimiento del estadio 2, también conocido como conexion cavopulmonar superior, implica establecer una
conexion entre el retorno venoso sistémico de la mitad superior del cuerpo y las arterias pulmonares para permitir
que la sangre desoxigenada fluya hacia la circulaciéon pulmonar. Algunos procedimientos en el estadio 2 son las
operaciones de Glenn bidireccional, hemi-Fontan y Kawashima. Este procedimiento se realiza generalmente dentro
de los 6 meses posteriores al nacimiento.

Los objetivos principales de la evaluacion por imagenes antes de la operacion del estadio 2 incluyen una evaluacion
de la obstruccion en las arterias y venas pulmonares, el defecto del tabique auricular, el tracto de salida ventricular
y el arco aortico; para el grado y mecanismo de regurgitacion valvular; y el tamafio y la funcion ventricular.

Otro papel de las imagenes podria ser decidir si los volimenes y funciones ventriculares aun apoyan al paciente
para continuar por la via del ventriculo tnico o si el paciente es candidato para una reparacion de 1.5 ventriculos o
2 ventriculos. Un papel crucial de las imagenes en este entorno es demostrar la anatomia arterial pulmonar, incluidas
las ramas distales, para evaluar la obstruccion anatomica que pueda afectar la circulacion de Glenn.

El conocimiento de la anatomia de las ramas de la arteria pulmonar contribuye significativamente al proceso de
planificacion quirurgica. Se debe realizar una evaluaciéon anatémica completa de las ramas de la arteria pulmonar
para detectar estenosis en todos los pacientes que se someten a la reparacion del estadio 2.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia
El cateterismo cardiaco directo y la angiografia han sido historicamente el estandar de oro para evaluar la idoneidad
hemodinamica y anatémica antes de la reparacion del estadio 2. Su uso rutinario estd disminuyendo desde el
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advenimiento de los métodos avanzados de RMC y TC. El uso de la angiografia por catéter esta respaldado en la
literatura [41]; por ejemplo, en pacientes con atresia pulmonar y tabique ventricular intacto, el diagnostico de
circulacion coronaria dependiente del VD se establece mediante angiografia coronaria selectiva y del VD y tiene
un impacto importante en el enfoque quirargico.

Una de las ventajas del cateterismo cardiaco antes de la operacion de Glenn bidireccional es que las anomalias como
los vasos colaterales sistémico-pulmonares y la coartacion adrtica pueden paliarse mediante técnicas transcatéter.

Es particularly pertinente para aquellos que se han sometido a una paliacion previa del estadio 1 con reconstruccion
del arco aortico, que se asocia con una incidencia del 10% al 15% de coartacion recurrente en el extremo distal de
la reconstruccion del arco [42].

Arteriografia Pulmonar

El cateterismo cardiaco es 1til para la evaluacion por imagenes antes de la reparacion del estadio 2 para evaluar la
anatomia arterial pulmonar antes de la reparacion quirurgica [41]. El cateterismo cardiaco de rutina se realiza con
menos frecuencia antes de emprender la reparacion del estadio 2, pero tiene un papel util en la evaluacion de la
idoneidad hemodinamica para adaptarse a este tipo de circulacion midiendo directamente la resistencia vascular
pulmonar.

TC Cardiaca Morfologia y Funcién

La TC cardiaca (funciéon y morfologia) puede ser util para la toma de decisiones terapéuticas con respecto a la
reparacion de dos ventriculos frente a la de un solo ventriculo. Esta técnica se utiliza con frecuencia para
complementar la informacion morfoldgica relacionada con el corazon, las coronarias y la vasculatura extracardiaca.
La realizacion de una TC cardiaca para la evaluacion previa al estadio 2 tiene el potencial de complementar los
datos ecocardiograficos lo suficiente como para que no se necesite el cateterismo.

Las desventajas de la TC frente a la RMC en este entorno son la informacion funcional reducida sobre el flujo
sanguineo y la funcién ventricular [43].

AngioTC Térax

La ATC de térax es una modalidad 0til y proporciona medios precisos de evaluacion de la anatomia arterial
pulmonar y el estado venoso pulmonar y sistémico antes de la reparacion del estadio 2. La trombosis del
cortocircuito arterial sistémico-pulmonar puede ocurrir en el 6% al 17% de los casos y constituye una emergencia
quirtrgica [44]. La ATC se puede utilizar como prueba de confirmacion, especialmente si la ecocardiografia no es
concluyente.

AngioTC Arterias Coronarias
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ATC de arterias coronarias en la evaluacion de la fisiologia
del ventriculo unico previa al estadio 2.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de abdomen en la evaluacion de la fisiologia de ventriculo
unico conocida.

AngioRM Térax

La ARM de térax es una excelente técnica de imagen para la evaluacion de la anatomia arterial pulmonar antes de
la reparacion del estadio 2. Tiene la ventaja de que se puede combinar facilmente con la IRM cardiaca (funcién y
morfologia) para una evaluacion completa del paciente con ventriculo tnico.

La ARM tiene una gran utilidad diagnostica en comparacion con la ecocardiografia y es precisa en comparacion
con la angiografia por catéter para el diagnodstico de estenosis de la arteria pulmonar.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de la fisiologia de ventriculo
unico conocida.

RM Cardiaca Morfologia y Funcion
La RMC permite la cuantificacion del volumen y la funcion ventricular, con morfologia ventricular anormal [42].
Esto puede ser util en las decisiones con respecto a la reparacion de estadio 1, 1.5 o 2 ventriculos.
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RM Cardiaca Funcion y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la IRM cardiaca (funcion con estrés) en la evaluacion de la
fisiologia de ventriculo tinico conocida.

Radiografia de Toérax

Aparte de la evaluacion del posicionamiento del stent del conducto arterioso permeable o del cortocircuito
aortopulmonar, no existe literatura relevante que respalde el uso de la radiografia de torax en la evaluacion de la
fisiologia de ventriculo inico conocida.

SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo y estrés en la evaluacion
de la fisiologia de ventriculo tinico conocida.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC cardiaco en la evaluacion de la fisiologia de
ventriculo Unico conocida.

Ecocardiografia Transesofagica

La ETE puede proporcionar informacion util antes, durante o después de la cirugia para la paliacion del estadio 2
con respecto a los patrones de flujo arterial o venoso pulmonar, la gravedad de la regurgitacion de la valvula
auriculoventricular, el cortocircuito auricular y el trombo cardiaco.

Variante 6: Nifo. Fisiologia de ventriculo tinico conocida. Evaluacién preoperatoria para la paliacion de
ventriculo Unico en estadio 3 (conexion cavopulmonar total). Evaluacion incompleta o inadecuada de la
morfologia y funcion cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

La operacion de Fontan para pacientes con ventriculo tnico es el procedimiento en el que se coloca un conducto (la
conexion cavopulmonar total) para canalizar el retorno venoso sistémico restante (incluidas las venas hepaticas)
hacia las arterias pulmonares.

El objetivo de la evaluacion diagndstica antes de Fontan es identificar a aquellos pocos pacientes en los que no se
debe realizar la operacion de Fontan y a aquellos que requieren intervencion adicional antes o en el momento de
Fontan. La principal consideracion antes del procedimiento de Fontan es la presion arterial pulmonar elevada, que
determina el pronoéstico durante el curso postoperatorio. Sin embargo, con las técnicas modernas de reparacion del
estadio 2, la resistencia pulmonar rara vez es un problema importante en la etapa previa a Fontan.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

Los cateterismos cardiacos se realizan cuando se sospecha presion arterial pulmonar elevada o presion de llenado
ventricular elevada. El cateterismo cardiaco también brinda la oportunidad de realizar procedimientos
intervencionistas antes de que la operacion de Fontan consistiera en la embolizacion de vasos colaterales
aortopulmonares [45].

Otras indicaciones importantes para el cateterismo cardiaco incluyen regurgitacion grave de la valvula
auriculoventricular evaluada semicuantitativamente mediante eco Doppler color, sospecha de estenosis de la vena
pulmonar en eco o RMC, sospecha de obstruccion de la via pulmonar o de la anastomosis de Glenn, o sospecha de
colaterales venovenosas significativas en la ARM [46].

Arteriografia Pulmonar

La arteriografia pulmonar se realiza después de la ecocardiografia cuando hay sospecha de estenosis de las ramas
de la arteria pulmonar porque las arterias pulmonares mas pequefias no se ven de manera Optima en la
ecocardiografia.

TC Cardiaca Morfologia y Funcién

La TC cardiaca (funcién y morfologia) se utiliza con frecuencia para complementar la informaciéon morfologica
relacionada con el corazon, las coronarias y la vasculatura extracardiaca, pero también puede proporcionar
informacion sobre la funcion ventricular. La realizacion de una TC cardiaca para la evaluacion previa al estadio 3
tiene el potencial de complementar los datos ecocardiograficos lo suficiente como para que no se necesite el
cateterismo en pacientes de bajo riesgo [47].
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AngioTC Toérax

La embolia pulmonar y la trombosis son complicaciones conocidas en pacientes sometidos a paliacion de ventriculo
unico. La ATC es un método eficaz para el diagnostico de embolia pulmonar en pacientes que presentan sintomas
sospechosos de embolia pulmonar [48].

AngioTC Arterias Coronarias
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ATC de arterias coronarias en la evaluacion de la fisiologia
de ventriculo unico conocida.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de abdomen en la evaluacion de la fisiologia del
ventriculo Gnico previa al estadio 3.

RM Cardiaca Morfologia y Funcion

Las imagenes preoperatorias de rutina antes del procedimiento de Fontan se obtienen mediante RMC para la
anatomia y para determinar la hemodinamica y fisiologia actuales [49,50]. La RMC es una modalidad integral para
la evaluacion precisa de la funcidén ventricular, la arteria pulmonar, el retorno venoso pulmonar, la anastomosis
cavopulmonar, el arco adrtico, las valvulas y cualquier regurgitacion valvular.

AngioRM Térax

La ARM de tdérax proporciona una buena evaluacion de las ramas de las arterias pulmonares, su calibre y la
presencia de trombos en su interior, pero a menudo no logra visualizar colaterales aortopulmonares muy pequerias
que pueden requerir embolizacion preoperatoria.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de la fisiologia de ventriculo
unico conocida.

RM Cardiaca Funcion y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la IRM cardiaca (funcidén con estrés) en la evaluacion de la
fisiologia de ventriculo tnico conocida.

Radiografia de Torax
Aparte de la evaluacion del posicionamiento del dispositivo o stent, no existe literatura relevante que respalde el
uso de la radiografia de torax en la evaluacion de la fisiologia de ventriculo tinico conocida.

SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo y estrés en la evaluacion
de la fisiologia de ventriculo tnico conocida.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC cardiaco en la evaluacion de la fisiologia de
ventriculo nico conocida.

Ecocardiografia Transesofagica

La ETE puede proporcionar informacion util antes, durante o después de la cirugia para la paliacion del estadio 3
con respecto a los patrones de flujo arterial o venoso pulmonar, la gravedad de la regurgitacion de la valvula
auriculoventricular, el cortocircuito auricular y el trombo cardiaco.

Variante 7: Nifio o adulto. Fisiologia de ventriculo inico conocida. Evaluacién postoperatoria después de la
paliaciéon de ventriculo tnico en estadio 3 (conexion cavopulmonar total). Evaluacion incompleta o
inadecuada de la morfologia y funcién cardiovascular mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente
prueba de imagen

La reparacion del estadio 3 para la paliacion del ventriculo tnico implica la derivacion de todo el drenaje venoso
sistémico directamente a las arterias pulmonares, conocida como conexidén cavopulmonar total u operacion de
Fontan. Esto se realiza tipicamente entre los 2 y 4 afios de edad y mas comunmente consiste en un deflector
intracardiaco de tnel lateral o un conducto extracardiaco, con o sin fenestracion. La operacion de Fontan también
asegura que el flujo sanguineo hepatico se dirija a los pulmones a través de las arterias pulmonares, previniendo asi
la formacion de malformaciones arteriovenosas pulmonares. Hoy en dia, las estimaciones de supervivencia a 20
afios para los supervivientes del procedimiento de Fontan varian entre el 61% y el 85% [51].
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El diagnostico temprano y el manejo de las complicaciones asociadas con la fisiologia de Fontan son la mayor
promesa para mejorar la longevidad. Las imagenes después de la reparacion del estadio 3 pueden evaluar la
anatomia, la funcion ventricular y valvular, el flujo sanguineo y la fibrosis miocardica.

Las consideraciones anatomicas incluyen la presencia de trombo en el circuito, la permeabilidad del conducto
extracardiaco, las estenosis dentro de las venas cavas y las arterias pulmonares, y el tamafio y la ubicacion de las
colaterales aortopulmonares y venovenosas. Las consideraciones para la evaluacion del flujo incluyen la
cuantificacion del grado de colateralizacion aortopulmonar y venovenosa, el flujo relativo dentro de las 2 ramas de
las arterias pulmonares y la regurgitacion valvular. Las consideraciones para la evaluacion de la funcion y
morfologia ventricular incluyen la deteccion de disfuncion sistdlica y diastolica, el tipo y la forma ventricular, y la
caracterizacion miocardica.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

Las indicaciones clinicas para este examen incluyen la investigacion de sintomas asociados con la disminucion de
la funcion ventricular, como retenciéon de volumen inexplicable, fatiga, limitacion del ejercicio y cianosis. El
cateterismo cardiaco con angiografia coronaria puede evaluar la anatomia de la arteria coronaria, y la
ventriculografia se puede utilizar para estimar la funcion del ventriculo unico y el flujo valvular.

El cateterismo cardiaco también es util para evaluar la presencia y gravedad de las colaterales aortopulmonares,
venosas sistémico-pulmonares y venovenosas sistémicas, y también proporciona acceso para realizar la
embolizacion de colaterales clinicamente significativas. El cateterismo cardiaco también se sugiere en la evaluacion
de pacientes con fisiologia de Fontan fallida y caracteristicas de enfermedad hepatica asociada a Fontan. La imagen
de una fenestracion permeable se ve bien con angiografia directa en el cateterismo cardiaco [52].

Arteriografia Pulmonar
El cateterismo cardiaco para angiografia pulmonar se puede realizar cuando se detecta estenosis de la arteria
pulmonar en la ecocardiografia o IRM y esta indicada la angioplastia de la arteria pulmonar [52].

TC Cardiaca Morfologia y Funcion

La TC cardiaca (funcién y morfologia) esta indicada cuando la IRM esta limitada por la presencia de un artefacto
de susceptibilidad metalica significativo que oscurece el corazon o debido a la presencia de marcapasos/dispositivos
incompatibles con la RM.

AngioTC Térax

La ATC es util para la evaluaciéon de la anatomia después de la reparacion del estadio 3. Las consideraciones
anatomicas incluyen la presencia de trombo en el circuito, la permeabilidad del conducto extracardiaco, las estenosis
dentro de las venas cavas y las arterias pulmonares, y el tamafio y la ubicacion de las colaterales aortopulmonares
y venovenosas [52,53].

Después de la cirugia de Fontan, las imagenes de las coronarias, las arterias sistémicas y el circuito de Fontan
requieren diferentes consideraciones de tiempo y dosis, y se necesitan protocolos dedicados de inyeccion de
contraste y escaneo disefiados para la circulacion de Fontan para optimizar el estudio [48].

AngioTC Arterias Coronarias
La ATC de las arterias coronarias es util y permite una evaluacion de alta resolucion espacial de la anatomia de las
arterias coronarias en pacientes después de la reparacion del estadio 3 [52].

FDG-PET/TC Cardiaco

No hay un papel para la realizacion rutinaria de imagenes FDG-PET después de la paliacion del estadio 3 en
ventriculo tnico. La FDG-PET/TC del corazon se puede realizar en el contexto de cambios en el estado clinico que
podrian indicar una disfuncion cardiaca subyacente.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de abdomen después de la reparacion del estadio 3.

AngioRM Toérax

La ARM de térax puede proporcionar una caracterizacion anatomica precisa de la reparacion del estadio 3. Las
consideraciones anatomicas incluyen la presencia de trombo en el circuito, la permeabilidad del conducto
extracardiaco, las estenosis dentro de las venas cavas y las arterias pulmonares, y el tamafio y la ubicacion de las
colaterales aortopulmonares y venovenosas [52,53].
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Se ha demostrado que la angiografia por RMC con gadolinio es mas precisa en el diagnostico de vasos colaterales
en comparacion con la angiografia por catéter y ofrece promesas para planificar intervenciones transcatéter en
aquellos que demuestran tener vasos colaterales clinicamente significativos. Cabe destacar que la ARM de torax
tiene una resolucion espacial mas baja en comparacion con la ATC de torax para vasos pequefios como las arterias
coronarias [52].

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello después de la reparacion del estadio 3.

RM Cardiaca Morfologia y Funcion

La RMC se utiliza regularmente ademas de la ecocardiografia para el seguimiento a largo plazo de los pacientes de
Fontan. La IRM cardiaca (funciéon y morfologia) es util en la evaluacion de la anatomia, la funcion ventricular y
valvular, los flujos y la fibrosis miocardica.

Permite estimar la funcion ventricular, cuantificar la regurgitacion valvular, cuantificar el flujo sanguineo pulmonar
y sistémico, y las colaterales aortopulmonares [54]. La RMC con realce tardio de gadolinio se utiliza para detectar
fibrosis miocardica e infarto [55]. Las mediciones de flujo por ARM de contraste de fase en las ramas de las arterias
pulmonares son utiles para la cuantificacion del flujo sanguineo pulmonar diferencial en el paciente de Fontan en
comparacion con la gammagrafia nuclear, debido a los efectos del flujo venoso en los flujos de las cavas [53].

El flujo tetradimensional (4D flow), con o sin el uso de agentes de contraste de pool sanguineo, se ha utilizado para
simplificar, acelerar y abreviar el protocolo de escaneo de RM en estos pacientes [56].

RM Cardiaca Funcion y Estrés

No hay un papel para la realizacion rutinaria de perfusion de estrés con vasodilatador después de la paliacion del
estadio 3 en ventriculo unico. Existe alguna evidencia de que la IRM de perfusion con estrés vasodilatador se puede
utilizar para evaluar la disfuncion diastolica latente después de la reparacion del estadio 3 [57,58].

Radiografia de Torax

No existe literatura relevante que respalde el uso rutinario de la radiografia de torax después de la paliacion del
estadio 3 en ventriculo tinico. Sin embargo, la radiografia de torax se puede utilizar para detectar la ubicacion de
dispositivos ¢ implantes metalicos que se colocan en esta poblacion de pacientes.

SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés
No hay un papel para la realizacion rutinaria de perfusion de estrés con vasodilatador después de la paliacion del
estadio 3 en ventriculo tnico.

Las pruebas de MPI por SPECT o SPECT/TC en reposo y estrés se utilizan en el contexto de cambios en el estado
clinico que podrian indicar una disfuncion cardiaca subyacente.

Ecocardiografia Transesofagica

La ETE se puede utilizar para la evaluacion integral del corazon y la anatomia vascular central, la funcion
ventricular y valvular, y los flujos en areas que son dificiles de evaluar por ETT. Un area en la que es mejor que la
ETT es en la deteccion de trombos intracardiacos.

Variante 8: Nifio o adulto. Retorno venoso pulmonar anémalo conocido o sospechado con evaluacién
inadecuada mediante ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

La conexidon venosa pulmonar anémala total (TAPVC) se refiere a la condicion en la que todas las venas pulmonares
drenan en la auricula derecha, ya sea directa o indirectamente a través de otras vias sistémicas. La TAPVC es rara,
con una prevalencia estimada de aproximadamente 0.01% [59].

Los contextos de las imagenes en el manejo de la TAPVC son para definir la anatomia quirtirgica, cuando una o
mas venas pulmonares no se visualizan por ETT, una ETT que muestra dilatacion de las camaras cardiacas derechas
con una delineacion poco clara de la anatomia venosa pulmonar, cuando se sospecha obstruccion, o cuando hay una
anomalia asociada como una variz que no se caracteriza adecuadamente por ETT. También hay un papel importante
para las imégenes en el periodo posoperatorio después de la reparacion de TAPVC para detectar obstruccion
recurrente.

La conexion venosa pulmonar andémala parcial (PAPVC) es donde una o mas venas pulmonares drenan en la
auricula derecha, ya sea directa o indirectamente. La PAPVC es mas comun con una prevalencia de
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aproximadamente 1% [59]. La PAPVC tiene algunas variantes comunes. La forma mas comun es donde la vena
pulmonar superior izquierda se conecta a la vena braquiocefalica izquierda en la vena cava superior.

Otro tipo es donde las venas pulmonares superiores derechas se conectan directamente a la vena cava superior, lo
que comunmente se asocia con otros cortocircuitos de izquierda a derecha, incluidos los defectos septales
auriculares y del seno venoso superior.

Otra variante unica de PAPVC es el sindrome de la cimitarra, en el que parte o la totalidad de las venas pulmonares
derechas se conectan a la vena cava inferior a través del diafragma. El pulmén derecho suele ser hipoplasico y/o
tiene una anatomia bronquial o arterial anémala ademas de la PAPVC. El manejo final de la PAPVC suele ser la
correccion quirargica, but a diferencia de la TAPVC, esto no siempre ocurre poco después del nacimiento debido a
un diagnostico tardio o sintomas leves.

Las imagenes avanzadas en el diagnostico de PAPVC generalmente se solicitan en el contexto en el que una ETT
muestra dilatacion de las camaras cardiacas derechas con una delineacion poco clara de la anatomia venosa
pulmonar. El papel de las imagenes en el manejo de la PAPVC es confirmar el diagnoéstico, definir la anatomia
quirargica y cuantificar el cortocircuito para ayudar a decidir la necesidad y el momento de la intervencion.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

El cateterismo cardiaco fue tradicionalmente la modalidad de imagen utilizada para el diagnostico de TAPVC y
PAPVC; sin embargo, ha sido reemplazado en su mayoria por modalidades menos invasivas [60]. El cateterismo
cardiaco se puede utilizar para demostrar la anatomia y cuantificar el grado de cortocircuito mediante oximetria.
Sin embargo, algunos estudios han demostrado que el cateterismo cardiaco es menos preciso en el contexto de la
PAPVC [61]. Ocasionalmente, la representacion simultanea de los sistemas vasculares sistémico y pulmonar puede
ser dificil en la angiografia por catéter debido a la superposicion de vistas de estructuras vasculares adyacentes.
Ademas, conlleva un alto riesgo de mortalidad en la TAPVC obstructiva.

El papel principal del cateterismo cardiaco ahora es en el raro paciente con TAPVC que requiere paliacion cardiaca
intervencionista antes de la reparacion completa, como la septostomia auricular o la colocacion de stent [62,63].

Arteriografia Pulmonar
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia pulmonar en la evaluacion de un retorno venoso
pulmonar anémalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de ETT.

TC Cardiaca Morfologia y Funcion

La TC cardiaca (funcion y morfologia) esta indicada cuando la IRM esta limitada por la presencia de un artefacto
de susceptibilidad metalica significativo que oscurece el corazon o debido a la presencia de marcapasos/dispositivos
incompatibles con la RM.

AngioTC Toérax

La ATC de torax es util para la definicion anatomica de la anatomia del drenaje venoso pulmonar anomalo. La ATC
de térax también se puede utilizar en el entorno critico de una posible TAPVC obstruida para definir el nivel y el
grado de obstruccion, especialmente en nifios con TAPVC infracardiaca y mixta [64,65].

En la TAPVC infradiafragmatica obstruida, la ATC de torax puede representar correctamente el sitio de drenaje de
la vena pulmonar comun, la estenosis de la vena vertical y el curso del vaso atipico hacia la vena sistémica,
especialmente fuera de las ventanas ecocardiograficas habituales [66]. En otros tipos de TAPVC y PAPVC, la ATC
de térax tiene una excelente resolucion espacial y puede ayudar a definir las vias de drenaje anémalas completas de
las venas pulmonares.

La ATC de toérax tiene la ventaja afiadida de ser una excelente modalidad para evaluar el parénquima pulmonar en
busca de anomalias pulmonares y broncovasculares asociadas (p. €j., secuestro pulmonar, pulmén hipoplasico,
ramificacion bronquial anormal) [64,67,68].

AngioTC Arterias Coronarias
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ATC de arterias coronarias en la evaluacion de un retorno
venoso pulmonar andémalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de ETT.
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AngioRM Abdomen

Las imagenes vasculares del abdomen pueden ser utiles en los casos de TAPVC o PAPVC infracardiaca para
demostrar el drenaje de la vena pulmonar hacia la vena hepatica o la vena porta. Puede ser necesario para evaluar
las complicaciones resultantes, como la formacion de aneurismas del sistema venoso portal y colaterales.

AngioRM Toérax

La ARM de torax es excelente para identificar la anatomia, especificamente el curso anémalo y las conexiones de
las venas pulmonares [68,69]. Un pequefio estudio de caso mostré que la ARM de toérax era mas precisa que la
ecocardiografia y el cateterismo cardiaco para identificar con precision las venas andmalas en 7 pacientes con
TAPVC [70].

RM Cardiaca Morfologia y Funcién

La RM cardiaca (funcion y morfologia) es complementaria a la ARM de térax y se puede realizar durante la misma
sesion de imagenes. La RM cardiaca (funcion y morfologia) es util en casos de PAPVC, porque es la modalidad no
invasiva ideal para cuantificar la cantidad de cortocircuito mediante la evaluacion del flujo, las masas musculares
ventriculares y los volimenes y funcion ventriculares [68,71]. La cuantificacion del cortocircuito generalmente se
realiza mediante imagenes de contraste de fase a través de la aorta y la vena pulmonar.

RM Cardiaca Funcion y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la IRM cardiaca (funcion con estrés) en la evaluacion de un
retorno venoso pulmonar andémalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de ETT.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de un retorno venoso pulmonar
anomalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de ETT.

Radiografia de Torax

La radiografia de térax puede demostrar hallazgos adicionales como dextrocardia asociada, signos de congestion
vascular y edema pulmonar, que pueden apuntar hacia una TAPVC obstruida [65]. En la PAPVC, la vena anémala
casi nunca se identifica en la radiografia de tdrax, excepto en los casos de "sindrome de la cimitarra" en los que la
vena de drenaje anomala puede verse como una estructura tubular paralela al borde derecho del corazén.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC cardiaco en la evaluacion de un retorno venoso
pulmonar anémalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de ETT.

SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo y estrés en la evaluacion
de un retorno venoso pulmonar anémalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de ETT.

Ecocardiografia Transesofagica
La ETE se puede utilizar en casos de PAPVC en los que la ETT no delinea completamente las venas parciales y el
agrandamiento de las camaras cardiacas [72,73].

Sin embargo, el procedimiento es mas invasivo que la TC o la IRM, y puede sufrir de vias respiratorias que
oscurecen algunas de las ventanas actsticas, especialmente para el drenaje venoso andmalo que ocurre superior a
la auricula derecha. La ETE también es menos precisa que la IRM para algunas anatomias de venas pulmonares y
cuantificacion de cortocircuitos [72]. Recientemente se ha demostrado que la ETE es segura en pacientes con
TAPVC, pero solo después de una esternotomia media [74]. No hay un papel publicado para la ETE como la
modalidad de imagen mas util después de una ETT insuficiente con sospecha de TAPVC.

Variante 9: Nifio o adulto. Sospecha de coartacion adrtica con evaluacion inadecuada mediante
ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

La coartacion de la aorta (CoA) se refiere al estrechamiento discreto o difuso en la aorta que causa obstruccion al
flujo sanguineo. Representa del 6% al 8% de todas las CC [75]. La coartacion adrtica puede asociarse mas
comunmente con otras lesiones cardiacas como la valvula aortica bictuspide, la hipoplasia del arco adrtico, los vasos
de las ramas aorticas aberrantes y otros defectos intracardiacos y conotruncales. Esta variante se centrara en las
recomendaciones de imagenes para la coartacion adrtica y la patologia del arco adrtico asociada.
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Si un paciente tiene anomalias intracardiacas o conotruncales asociadas, consulte esas variantes para obtener
recomendaciones sobre como obtener imagenes de esas enfermedades concurrentes. La coartacion adrtica se maneja
mediante tratamiento quirirgico, angioplastia con baldn transcatéter y colocacion de stent transcatéter.

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia

Antes de los avances en la ecocardiografia, el cateterismo cardiaco era el pilar para hacer el diagndstico de CoA. El
gradiente de presion a través del segmento de coartacion y la vascularizacion colateral se pueden evaluar con
precision con angiografia directa. En la era actual, se utiliza principalmente cuando se consideran investigaciones
basadas en catéter, como la angioplastia con balon o la insercion de stent [76].

Arteriografia Pulmonar
No existe literatura relevante que respalde el uso de la arteriografia pulmonar en la evaluacion de una coartacion
aortica conocida o sospechada.

TC Cardiaca Morfologia y Funciéon

No existe literatura relevante que respalde el uso de la TC cardiaca (funcion y morfologia) en la evaluacion de una
coartacion aortica sospechada, aunque su uso fue respaldado en adultos por la opinion de expertos en situaciones
en las que las ventanas de ETE son inadecuadas. El panel acordé que la TC para la funcidon no es util para un nifio
en este escenario clinico.

AngioTC Térax

La ATC de térax es una modalidad de imagen complementaria en pacientes con sospecha de coartacion aortica
después de la ecocardiografia. En pacientes con imagenes subdptimas del arco con ecocardiografia, la ATC de torax
funciona como una gran herramienta para ayudar con la planificacion quirurgica [77-79].

La coartacion aortica a menudo se asocia con un arco aortico hipoplasico, y la ATC de torax es util para identificar
la gravedad de la hipoplasia del arco, la longitud de la hipoplasia y los origenes relativos de los vasos de las ramas
del arco adrtico en relacion con la coartacion y la hipoplasia del arco [79].

AngioTC Arterias Coronarias
No existe literatura relevante que respalde el uso de la ATC de arterias coronarias en la evaluacion de una coartacion
aortica sospechada.

AngioRM Abdomen
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de abdomen en la evaluacion de una coartacion adrtica
sospechada.

AngioRM Térax

La ARM de torax se puede utilizar como segunda linea de imagenes después de la ecocardiografia en niflos
pequefios que no requieren sedacion y adolescentes [79,80]. Una ventaja de la ARM de torax es que se puede
combinar con la IRM cardiaca (funcién y morfologia) para cuantificar el grado de colaterales alrededor de la
coartacion, estimar con mayor precision los gradientes de presion a través de la coartacion y evaluar las anomalias
cardiacas y conotruncales asociadas [81,82].

RM Cardiaca Morfologia y Funcion

La RM cardiaca (funciéon y morfologia) puede cuantificar el grado de colaterales alrededor de la coartacion.
También se puede combinar facilmente con una ARM de térax para proporcionar una evaluaciéon mas completa en
pacientes con coartacion aortica y anomalias cardiacas y conotruncales asociadas [75].

RM Cardiaca Funcion y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso adicional de la IRM cardiaca (funcidn con estrés) en la evaluacion
de una coartacion adrtica sospechada.

AngioRM Cuello
No existe literatura relevante que respalde el uso de ARM de cuello en la evaluacion de una coartacion adrtica
sospechada.
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Radiografia de Toérax

La radiografia de torax tiene una utilidad clinica limitada en el diagnodstico. Los signos convencionales en la
radiografia de térax pueden ser sutiles y no siempre faciles de apreciar, pero pueden proporcionar pistas sobre la
presencia de una coartacion aodrtica.

SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo y estrés en la evaluacion
de una coartacion adrtica sospechada.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC cardiaco en la evaluacion de una coartacion
aortica sospechada.

Ecocardiografia Transesofagica

La ETE se utiliza para imagenes intraoperatorias cuando otras anomalias cardiacas estan presentes junto con la
CoA. El papel de la ETE para el examen Doppler es limitado porque el haz de ultrasonido es casi perpendicular a
la linea de flujo sanguineo, lo que lleva a imprecisiones en la estimacion de la velocidad.

Variante 10: Nifio. Aortopatia conocida o enfermedad del tejido conectivo. Vigilancia de la aorta después de
una evaluacion inadecuada o incompleta por ecocardiografia transtoracica. Siguiente prueba de imagen.

La dilatacion de la raiz aortica y la aorta ascendente es un hallazgo clave en los trastornos del tejido conectivo,
como el sindrome de Marfan, el sindrome de Loeys-Dietz, el sindrome de Ehlers-Danlos (especialmente la forma
vascular) y el sindrome de Turner. También es un hallazgo frecuente en pacientes con valvula adrtica bicuspide y
anomalias conotruncales como TOF, atresia pulmonar con VSD o tronco arterioso. La aorta es parte del complejo
aortoventricular, que comprende el ventriculo sistémico, la valvula adrtica, la raiz aértica y la pared vascular aortica.
Cada componente de este complejo puede influir en los otros componentes, introduciendo asi una disfuncion en
multiples niveles, a menudo definida como "aortopatia”.

Las manifestaciones comunes del sindrome de Marfan incluyen ectasia anuloadrtica con o sin insuficiencia de la
valvula aodrtica, diseccion adrtica, aneurisma adrtico, dilatacion de la arteria pulmonar y prolapso de la valvula
mitral. Los aneurismas de la raiz aortica estan presentes en hasta el 98% de los pacientes con sindrome de Loeys-
Dietz, siendo la diseccion adrtica toracica la principal causa de muerte (67%), seguida de la diseccion adrtica
abdominal. La tortuosidad arterial es una caracteristica distintiva del sindrome de Loeys-Dietz, y existe una
propension a la afectacion de las arterias carotidas extracraneales y las arterias vertebrales [83]. Otras anomalias
cardiovasculares descritas en el sindrome de Loeys-Dietz incluyen aneurismas de las arterias coronarias, aneurismas
de la arteria pulmonar y aneurismas del conducto arterioso.

El sindrome de Ehlers-Danlos también predispone a disecciones aorticas. Casi el 25% de las personas con valvula
aortica bicuspide pueden experimentar disfuncion grave de la valvula adrtica, aneurisma de la aorta ascendente,
muerte cardiaca, ingreso hospitalario por insuficiencia cardiaca y diseccion o ruptura aortica [84].

Los nifios con aortopatia requieren una vigilancia por imagenes regular para medir el didmetro adrtico, el estado de
la valvula adrtica y el estado funcional cardiaco. La indicacion quirrgica actual se basa en los limites de diametro
aortico para decidir el momento de la intervencion quirirgica [85,86]. Las directrices de la American Heart
Association proporcionan umbrales para el reemplazo profilactico de la aorta, basados principalmente en el
diametro adrtico o el agrandamiento aortico rapido [87,88].

Arteriografia Coronaria con Ventriculografia
La ectasia de las arterias coronarias puede ser un hallazgo asociado en muchas enfermedades del tejido conectivo
como la valvula adrtica bictspide [89], el sindrome de Marfan y el lupus eritematoso sistémico. La arteriografia
coronaria ha sido util para las imagenes, pero en la practica actual, se utiliza solo si la ATC coronaria o la ARM
coronaria proporcionan informacion insuficiente.

Arteriografia Pulmonar
La arteriografia pulmonar rara vez se requiere para el diagnostico o la vigilancia de la dilatacion de la arteria
pulmonar que puede ocurrir en el sindrome de Marfan.
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TC Cardiaca Morfologia y Funcion

Aunque el volumen y la fraccion de eyeccion del VI se pueden evaluar con TC sincronizada retrospectivamente,
los volumenes del VI determinados por TC son significativamente mas altos que los medidos con IRM cine y las
fracciones de eyeccion determinadas mediante TC son significativamente mas bajas que las medidas con IRM cine
cuando se administran bloqueadores \beta antes de la TC, porque los bloqueadores \beta alteran significativamente
la funcion del VI [90].

AngioTC Térax

La ATC de térax se puede utilizar para la vigilancia por imagenes para medir el didmetro adrtico y para detectar la
afectacion del arbol arterial en el torax. La ATC es especialmente util en el entorno de emergencia. La
sincronizacion con ECG es fundamental para una evaluacion precisa de la raiz aortica.

AngioTC Arterias Coronarias

La ATC es la modalidad més 1til para la evaluacion de la ectasia o aneurismas coronarios, que a menudo se ven en
el contexto de enfermedades del tejido conectivo. La utilidad diagnostica de la ATC es muy util en comparacion
con la ARM coronaria en términos de resolucion espacial y menor duracion del escaneo.

FDG-PET/TC Cardiaco
No existe literatura relevante que respalde el uso de FDG-PET/TC cardiaco en la evaluacion de una aortopatia o
trastorno del tejido conectivo sospechado.

AngioRM Térax

La ARM es la modalidad mas util para la evaluacion adrtica cuando la ETT es subOptima para la evaluacion de la
aortopatia en pacientes pediatricos debido a su capacidad para detectar multiples territorios con la misma inyeccion
de contraste, incluida la cabeza, el cuello, el torax y el abdomen. Para evitar multiples administraciones de agentes
de contraste a base de gadolinio, las imagenes de seguimiento de la raiz adrtica se pueden realizar con técnicas de
ARM sin contraste como eco de gradiente cine y precesion libre en estado estacionario 3D con navegador y
sincronizacion respiratoria. La ARM puede ofrecer mas informacion valiosa, cuando se complementa con datos de
flujo de contraste de fase en la valvula adrtica bictspide, sobre la posibilidad de regurgitacion valvular asociada y
alteraciones en el esfuerzo cortante que pueden predisponer a la dilatacion progresiva [91-93].

AngioRM Cuello

La ARM de cuello se realiza con frecuencia en el mismo entorno que la ARM de torax para detectar afectacion
vascular extracardiaca en la enfermedad del tejido conectivo y en todos los casos de aortopatia para medir la
tortuosidad de la arteria vertebral, que se utiliza como marcador pronoéstico para determinar el riesgo de diseccion
aortica [94].

AngioRM Abdomen

La ARM de abdomen se realiza con frecuencia en el mismo entorno que la ARM de torax en la evaluacion inicial
para detectar afectacion vascular extracardiaca en la enfermedad del tejido conectivo. La ARM de abdomen también
es util para el seguimiento regular de la afectacion de los vasos por enfermedades del tejido conectivo [86].

RM Cardiaca Morfologia y Funcion

La IRM cardiaca se puede utilizar para medir la fraccion de regurgitacion de la vélvula adrtica y la funcion del VI,
en pacientes con dilatacion de la raiz aortica que involucra el anillo de la valvula adrtica, y en pacientes con
enfermedad coexistente de la valvula aodrtica o mitral (rara en niflos) [95,96]. Un pequefio estudio muestra alguna
evidencia de que la IRM podria ser util para evaluar la miocardiopatia relacionada con el tejido conectivo [97].

RM Cardiaca Funcion y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de la IRM cardiaca (funcidén con estrés) en la evaluacion de la
aortopatia.

Radiografia de Torax

La radiografia de torax se puede utilizar para evaluar bullas enfisematosas y neumotdrax resultantes en el contexto
de trastornos del tejido conectivo [98]. Sin embargo, la radiografia de térax no tiene ningtn papel en la vigilancia
aortica.
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SPECT o SPECT/TC de Perfusion Miocardica (MPI) en Reposo y Estrés
No existe literatura relevante que respalde el uso de SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo y estrés en la evaluacion
de pacientes pediatricos con aortopatia.

Ecocardiografia Transesofagica (ETE)
La ETE puede ser una modalidad complementaria para la evaluacion de la aorta ascendente distal, especialmente
cuando la ETT es suboptima, pero es menos util que la IRM o la TC.

Resumen de las Recomendaciones

Variante 1: Radiografia de torax, ARM de térax sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcion y morfologia)
sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV, ATC de toérax con contraste [V y
TC cardiaca (funcién y morfologia) con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de
imagen de un nifio o adulto con TOF reparada o estenosis de la valvula pulmonar con sospecha de disfuncion
de la valvula pulmonar o estenosis de las ramas de la arteria pulmonar y evaluacion incompleta o inadecuada
de la morfologia y funcion cardiovascular después de la ETE. Estos procedimientos pueden ser
complementarios (es decir, se solicita mas de un procedimiento como un conjunto o simultdneamente en el que
cada procedimiento proporciona informacion clinica unica para manejar eficazmente la atencion del paciente)
en algunos entornos. La radiografia proporciona una evaluaciéon global del flujo sanguineo pulmonar y la
ubicacion/integridad de los stents y dispositivos, la ARM y la ATC proporcionan informacion vascular precisa,
y la RM y la TC para morfologia y funcion proporcionan una evaluacion integral de la morfologia, la funcidén
y el flujo en el contexto de una ETE inadecuada. La RM también ofrece la capacidad de realizar la cuantificacion
del flujo sanguineo pulmonar diferencial, y la TC proporciona informacion sobre la permeabilidad del stent.
Por lo general, la ARM de térax sin y con contraste IV y la ATC de térax con contraste IV son alternativas
equivalentes (es decir, solo se solicitara un procedimiento para proporcionar la informacion clinica para manejar
eficazmente la atencion del paciente), mientras que la RM cardiaca (funcion y morfologia) sin y con contraste
IV, la RM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV y la TC cardiaca (funciéon y morfologia) con
contraste IV son generalmente alternativas equivalentes.

Variante 2: ARM de tdérax sin y con contraste IV, ARM de tdérax sin contraste IV, RM cardiaca (funcién y
morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV, ATC de térax con
contraste IV y TC cardiaca (funcion y morfologia) con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente
estudio de imagen de un nifio o adulto con TGA después de un switch auricular y evaluacion incompleta o
inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular después de la ETE. La ARM de torax sin y con contraste
IV, la ARM de torax sin contraste IV y la ATC de torax con contraste IV son alternativas equivalentes (es decir,
generalmente solo se solicitara un procedimiento para proporcionar la informacion clinica para manejar
eficazmente la atencion del paciente), mientras que la RM cardiaca (funcion y morfologia) sin y con contraste
IV, la RM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV y la TC cardiaca (funcion y morfologia) con
contraste IV son generalmente alternativas equivalentes.

Variante 3: Radiografia de térax, ARM de torax sin y con contraste IV, ARM de térax sin contraste IV, RM
cardiaca (funcion y morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcién y morfologia) sin contraste IV,
IRM cardiaca (funcidn con estrés) sin y con contraste [V, ATC de térax con contraste IV y TC cardiaca (funcion
y morfologia) con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen de un nifio o
adulto con TGA después de un switch arterial y evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion
cardiovascular después de la ETE. La RM cardiaca (funcién con estrés) sin y con contraste IV se utiliza para
detectar isquemia miocardica inducible y evaluacion de la viabilidad. Por lo general, la ARM de torax sin y con
contraste IV, la ARM de tdrax sin contraste IV y la ATC de torax con contraste IV son alternativas equivalentes
(es decir, generalmente solo se solicitara un procedimiento para proporcionar la informacion clinica para
manejar eficazmente la atencion del paciente), mientras que la RM cardiaca (funcion y morfologia) sin y con
contraste IV, la RM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV y la TC cardiaca (funcion y morfologia)
con contraste IV son generalmente alternativas equivalentes. El panel no se puso de acuerdo sobre la
recomendacion de la RM cardiaca (funcion con estrés) sin contraste [V para el siguiente estudio de imagen de
un nifio o adulto con TGA después de un switch arterial y evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia
y funcion cardiovascular después de la ETE. No hay suficiente literatura médica para concluir si estos pacientes
se beneficiarian o no de la RM cardiaca (funcion con estrés) sin contraste IV para este escenario clinico. Este
procedimiento en esta poblacion de pacientes es controvertido pero puede ser apropiado.
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e Variante 4: ARM de torax sin y con contraste [V, ARM de torax sin contraste IV, RM cardiaca (funcion y
morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV y ATC de arterias
coronarias con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen de un nifio con
sospecha o confirmacion de anomalia congénita o adquirida de las arterias coronarias con evaluacion
incompleta o inadecuada de la morfologia coronaria después de la ETE. La ARM de térax sin y con contraste
IV y la ARM de torax sin contraste I'V son alternativas equivalentes (es decir, solo se solicitara un procedimiento
para proporcionar la informacion clinica para manejar eficazmente la atencion del paciente). La RM cardiaca
(funcion y morfologia) sin y con contraste IV proporciona informacion sobre la viabilidad y funcion miocardica,
mientras que la ATC de arterias coronarias con contraste IV proporciona una evaluacion dinamica de alta
resolucion de la morfologia coronaria a lo largo del ciclo cardiaco, y los procedimientos son complementarios
(es decir, se solicita mas de un procedimiento como un conjunto o simultineamente en el que cada
procedimiento proporciona informacion clinica inica para manejar eficazmente la atencion del paciente) entre
si. El panel no se puso de acuerdo sobre la recomendacion de SPECT o SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo
y estrés para el siguiente estudio de imagen de un nifio con sospecha o confirmacion de anomalia congénita o
adquirida de las arterias coronarias con evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia coronaria después
de la ETE. No hay suficiente literatura médica para concluir si estos pacientes se beneficiarian o no de SPECT
o SPECT o SPECT/TC de MPI en reposo y estrés para este escenario clinico. Este procedimiento en esta
poblacion de pacientes es controvertido pero puede ser apropiado.

e Variante 5: Arteriografia coronaria con ventriculografia, arteriografia pulmonar, ARM de térax sin y con
contraste IV, ARM de torax sin contraste IV, RM cardiaca (funcion y morfologia) sin y con contraste IV, RM
cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV, ATC de torax con contraste IV y TC cardiaca (funcién y
morfologia) con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen de un nifio con
fisiologia de ventriculo tinico conocida y evaluacion preoperatoria para la paliacion de ventriculo unico en
estadio 2 y evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia y funcidon cardiovascular después de la ETE.
Estos procedimientos son generalmente alternativas equivalentes (es decir, generalmente solo se solicitara un
procedimiento para proporcionar la informacion clinica para manejar eficazmente la atencion del paciente).

e Variante 6: Arteriografia coronaria con ventriculografia, arteriografia pulmonar, ARM de térax sin y con
contraste IV, RM cardiaca (funcidon y morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcion y morfologia)
sin contraste IV, ATC de térax con contraste [V y TC cardiaca (funcion y morfologia) con contraste IV son
usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen de un nifio con fisiologia de ventriculo tinico
conocida y evaluacion preoperatoria para la paliacion de ventriculo unico en estadio 3 (conexion cavopulmonar
total) y evaluacion incompleta o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular después de la ETE. Estos
procedimientos son generalmente alternativas equivalentes (es decir, generalmente solo se solicitard un
procedimiento para proporcionar la informacion clinica para manejar eficazmente la atencion del paciente).

e Variante 7: ARM de térax sin y con contraste [V, ARM de térax sin contraste IV, IRM cardiaca (funcion y
morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcidén y morfologia) sin contraste IV, ATC de térax con
contraste [V y TC cardiaca (funcion y morfologia) con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente
estudio de imagen de un nifio o adulto con fisiologia de ventriculo tinico conocida y evaluacion postoperatoria
después de la paliacion de ventriculo tnico en estadio 3 (conexion cavopulmonar total) y evaluacion incompleta
o inadecuada de la morfologia y funcion cardiovascular después de la ETE. Estos procedimientos son
generalmente alternativas equivalentes (es decir, generalmente solo se solicitard un procedimiento para
proporcionar la informacion clinica para manejar eficazmente la atencion del paciente).

e Variante 8: ARM de torax sin y con contraste IV, ARM de térax sin contraste IV, RM cardiaca (funcién y
morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcién y morfologia) sin contraste [V y ATC de térax con
contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen de un nifio o adulto con retorno
venoso pulmonar anémalo conocido o sospechado con evaluacion inadecuada después de la ETE. La ARM de
torax sin y con contraste IV, la ARM de térax sin contraste IV y la ATC de toérax con contraste IV son
alternativas equivalentes (es decir, generalmente solo se solicitard un procedimiento para proporcionar la
informacion clinica para manejar eficazmente la atencion del paciente). La IRM cardiaca (funcién y morfologia)
sin contraste IV proporciona informacion adicional sobre el tamafio y la funcion ventricular y la evaluacion de
Qp/Qs (relacién de flujo pulmonar a sistémico).
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e Variante 9: ARM de torax sin y con contraste [V, ARM de torax sin contraste IV, RM cardiaca (funcion y
morfologia) sin y con contraste IV, RM cardiaca (funcién y morfologia) sin contraste IV y ATC de torax con
contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen de un nifio o adulto con sospecha
de coartacion adrtica con evaluacion inadecuada después de la ETE. La ARM de torax sin y con contraste IV,
la ARM de torax sin contraste IV y la ATC de térax con contraste IV son alternativas equivalentes (es decir,
generalmente solo se solicitard un procedimiento para proporcionar la informacidn clinica para manejar
eficazmente la atencion del paciente). La IRM cardiaca (funcion y morfologia) sin contraste IV proporciona
informacion adicional sobre el tamafio y la funcién ventricular y la masa miocardica. El panel no se puso de
acuerdo sobre la recomendacion de la TC cardiaca (funciéon y morfologia) con contraste IV para el siguiente
estudio de imagen de un nifio o adulto con sospecha de coartacion adrtica con evaluacion inadecuada después
de la ETE. No hay suficiente literatura médica para concluir si estos pacientes se beneficiarian o no de la TC
cardiaca (funcion y morfologia) con contraste IV para este escenario clinico. Este procedimiento es
controvertido en nifios pero puede ser apropiado en adultos.

e Variante 10: ARM de abdomen sin y con contraste IV, ARM de abdomen con contraste [V, ARM de térax sin
y con contraste [V, ARM de térax sin contraste IV, ARM de cuello sin y con contraste IV, ARM de cuello sin
contraste IV y ATC de térax con contraste IV son usualmente apropiados para el siguiente estudio de imagen
de un nifio con aortopatia o enfermedad del tejido conectivo conocida y vigilancia de la aorta después de una
evaluacion inadecuada o incompleta por ETE. Aunque la ARM y la ATC en una sola region (cuello, torax o
abdomen) pueden ser alternativas equivalentes (es decir, solo se solicitara un procedimiento para proporcionar
la informacion clinica para manejar eficazmente la atencion del paciente), es comun requerir la deteccion de
multiples regiones corporales en este entorno.

Documentos de apoyo

La tabla de evidencia, la busqueda bibliografica y el apéndice para este tema estan disponibles en
https://acsearch.acr.org/list. El apéndice incluye la evaluacion de la solidez de la evidencia y las tabulaciones de la
ronda de calificacion para cada recomendacion.

Para obtener informacion adicional sobre la metodologia de los Criterios de Idoneidad y otros documentos de
apoyo, visite: https://www.acr.org/Clinical-Resources/Clinical-Tools-and-Reference/Appropriateness-Criteria.
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Idoneidad Nombres de categoria y definiciones

Nombre de categoria de Clasificacion de Y : . .
. aeg . . Definicion de categoria de idoneidad
idoneidad idoneidad
El procedimiento o tratamiento por imagenes esta
_ indicado en los escenarios clinicos especificados con
Usualmente apropiado 7,809 una relacion riesgo-beneficio favorable para los

pacientes.

El procedimiento o tratamiento por imagenes puede
estar indicado en los escenarios clinicos especificados
como una alternativa a los procedimientos o
Puede ser apropiado 4,506 tratamientos de imagen con una relacion riesgo-
beneficio mas favorable, o la relacion riesgo-beneficio
para los pacientes es equivoca.

Las calificaciones individuales estan demasiado
dispersas de la mediana del panel. La etiqueta diferente
proporciona transparencia con respecto a la

Puede ser apropiado (desacuerdo) 5 recomendacion del panel. "Puede ser apropiado” es la
categoria de calificacion y se asigna una calificacion
de 5.

Es poco probable que el procedimiento o tratamiento
: : por imagenes esté indicado en los escenarios clinicos
Usualmente inapropiado 1,203 especificados, o es probable que la relacion riesgo-

beneficio para los pacientes sea desfavorable.

Informacion relativa sobre el nivel de radiacion

Los posibles efectos adversos para la salud asociados con la exposicion a la radiacion son un factor importante a
considerar al seleccionar el procedimiento de imagen apropiado. Debido a que existe una amplia gama de
exposiciones a la radiacion asociadas con diferentes procedimientos de diagndstico, se ha incluido una indicacion
de nivel de radiacion relativo (RRL) para cada examen por imagenes. Los RRL se basan en la dosis efectiva, que
es una cuantificacion de dosis de radiacion que se utiliza para estimar el riesgo total de radiacion de la poblacion
asociado con un procedimiento de imagen. Los pacientes en el grupo de edad pediatrica tienen un riesgo
inherentemente mayor de exposicion, debido tanto a la sensibilidad organica como a una mayor esperanza de vida
(relevante para la larga latencia que parece acompaiar a la exposicion a la radiacion). Por estas razones, los rangos
estimados de dosis de RRL para los examenes pediatricos son mas bajos en comparacion con los especificados para
adultos (ver Tabla a continuacion). Se puede encontrar informacion adicional sobre la evaluacion de la dosis de
radiacion para los exdmenes por imagenes en el documento Introduccién a la Evaluacién de la Dosis de Radiacion
de los Criterios de Idoneidad del ACR®[99].
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https://edge.sitecorecloud.io/americancoldf5f-acrorgf92a-productioncb02-3650/media/ACR/Files/Clinical/Appropriateness-Criteria/ACR-Appropriateness-Criteria-Radiation-Dose-Assessment-Introduction.pdf

Asignaciones relativas del nivel de radiacion
. ., o Rango de estimacion de dosis Rango de estimacion de dosis
Nivel de radiacion relativa . - YR
efectiva para adultos efectiva pediatrica
o 0 mSv 0 mSv
& <0.1 mSv <0.03 mSv
& 0.1-1 mSv 0.03-0.3 mSv
OO 1-10 mSv 0.3-3 mSv
LTI 10-30 mSv 3-10 mSv
SO0 30-100 mSv 10-30 mSv
*No se pueden hacer asignaciones de RRL para algunos de los examenes, porque las dosis reales del paciente en estos
procedimientos varian en funcion de una serie de factores (por ejemplo, la region del cuerpo expuesta a la radiacion ionizante,
la guia de imagenes que se utiliza). Los RRL para estos examenes se designan como "Varia".
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El Comité de Criterios de Idoneidad de ACR vy sus paneles de expertos han desarrollado criterios para determinar los examenes de imagen apropiados para
el diagnostico y tratamiento de afecciones médicas especificas. Estos criterios estan destinados a guiar a los radidlogos, oncologos radioterapicos y médicos
remitentes en la toma de decisiones con respecto a las imagenes radioldgicas y el tratamiento. En general, la complejidad y la gravedad de la condicion
clinica de un paciente deben dictar la seleccion de procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Solo se clasifican aquellos exdmenes generalmente
utilizados para la evaluacion de la condicién del paciente. Otros estudios de imagen necesarios para evaluar otras enfermedades coexistentes u otras
consecuencias médicas de esta afeccion no se consideran en este documento. La disponibilidad de equipos o personal puede influir en la seleccion de
procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Las técnicas de imagen clasificadas como en investigacion por la FDA no se han considerado en el
desarrollo de estos criterios; Sin embargo, debe alentarse el estudio de nuevos equipos y aplicaciones. La decision final con respecto a la idoneidad de
cualquier examen o tratamiento radiologico especifico debe ser tomada por el médico y radidlogo remitente a la luz de todas las circunstancias presentadas
en un examen individual.
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