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Ln 1575 Yon- Ro¥itunsky deseribid un esnécimen en el -
cual 1a aur{cula derecha conuni \.rbc. con un veatricule merfclé-
sicamente quu:erdq, 's:uuauo a le derecha, del cue se origing-—

le Pu.r:culn 12cu1erca, nor su parte -

ba 1'a'arteria‘nul ongx

conectebe co' un ventr:culo nori‘olégac«mente Gerecho ;7 eituado

a la :hcu:erda, conectado 8 qu ves con la morte. Von Rokitens—

ky denoniné transnos:c:én corr:.g:c.u de las grendes arterias a

esta ma‘.\.&ormecién' ya oue la. invereidn de los ventr!culos "co-‘

rri E;e *‘unc:onalmen‘be 1a’ ‘hemodindmica alterade que condi‘:onan

Dortam:\ ento :t‘:

Real:za mos’;un. a.néhs:ns ang;ograf:co de la transposi -

cidn correg:ca de la.s grandes arter:as ‘en el servicio de Cer —

diologiae ﬁediatm ca. i . '
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ARDBECHDLHTES

C‘ésichEnte conacica con. el nonbre de. transposicién- -

'ccrregada de. las grandes arter;as, es T2 forms més frecuente

de discordancia atrioventri cu.lar. fl"ue descr:ta nor nrzmera vez
en 1875 por- Von Rokitansky. La denommnc: 6n de correg:da se u-

tilizo porgue la circulacién de le. aengre era, normal’

peser -
de le existencia de transposicién. (l) .

La "transposicién” define a un gru.no d Amalformae:ones

cardfacas congénitas en gue las relaci ones ‘en'l:re las gfandes -
arterias (aorta y tronco de la pu.lmonar),y os ventrfculos de-

recho e izquierdo son andémalos.

Ocurren tres tipos principales de transposicién: Trans-—
posicién completa, transposicidén corregida y transposicidn ver
cial (ventriculo derecho de doble salida). Para describir los

diversos tipos de transposicidn también se emplean los térmi —

nos transposicién D y transposicidn L. (2,3)

Embriologfa.

En le etapa en que se forma el asa del tubo cardfaco -
primitivo, los ventriculos se acodan normalmente hacie la dere
cha (asa D o dextrorrotacién) Pero la parte ventrfcular del

tubo card:aco primltxvo tembién puede acodarse hec:a 1a

quierda (e.sa 1o levorrotaci én), orig:nando un t:po " correg:uo,
de transpos:c:én, donde la situacidén de los grandes vasos y Ae )
los ventrfculos es anémala- (4 5)

Def:m cibny aescr:pca 6n.»‘ B

Esta anomalfa denominzda también 1evocard:a m:yta, se
caracteriza por transposic:on de grandes arterias, con 'inver -

sibn de ventrfculos y vélvulas euriculoventriculares. Cade  ——
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ventrfculo forma una :megen e

‘spe;o del otro segun existe en

Sia aorta y de

: orreg:da ccngén:te. -
tamb:én ex:ste inversidn J’culoa, de manera que

el ventm‘culo derep Vi lvula tricdsvide, -

ahora funciona céimo ent ] r:al ¥y estd conectado con

la sorta; el ventr:culo a.natom: co, con su.vélvula mi

tral, funciona como ventr.fculo enoso y estd conectado con la

m:tral .nornal,, efn infundfbulo ni cresta
supz aventrJ cula

E1 ven Teulo
tiene 1a estructura del ventriculo derecho nornal, incluyendo

lo_g,hay en el ventrfculo derecho normal.

z¢uierdo recibe sangre arterial, pero -

une vé'lvula tricusp:de, infundfbulo, cresta supreventricular,
superficie trabeculada y un misculo papilar en su superficie —
septal. (2,6,7)

A pesar de la transposicién de los grandes vaseos, la -
funcidn resultante es normel por cuanto los ventrfculos inver-
tidos "corrigen" la transposicidn, de manera que el riego de -
sangre venosa de la gran circulzcidn (no oxigenada) pasa a la
arteria pulmonar, mientras que la sangre venosa pul:rionar (oxi-
genada) circula hacia la aorta. La sangre venose que alcanza
la auricula derecha normal cruza la vilvula bicdepide que se -
parece a la mitral, alcanza el ventriculo venoso que ahore tig

ne el aspecto estructural de un ventriculo izguierdo normal, Y

es vaciado hacia la arter:' pulmonar, que nsce por detréz de

la =aorta en luger de hacerl évnord delante como en estado nor -

mal. La sangre ox;genada que vuelve de los pulmones alcsnza -

3



 una auri cula izquierda normal,. cruza una vélvula "tri cuszude“

hacie un "ventrfcu.lo arter: ait :zqu:erdo, que t:ene el aapecto

estructur'l del ventr.\'cu.lo derecho nonnal v ‘:ea vac;ado hac:a -

nosie: on es campatjble con la v:da 'y.con:un curso’ asintometico
(2 8) S

"Datos clinjcos.

A pesar de la inapropiada conexiéﬁ atrioventricular y -
ventriculoarterial, la circulacién de la sangre es normal. En.
tal circunstuncia, los sfntomas que presenta esta cardiopatin
dependerdn de los defectos esociados y de las glteraciones de
la conduccién. Aproximadamente el 10% de los casos reportados
en la literatura no muestran defectos asociados.

Los sintomas dependerdn de los defectos asociados. Los-

que no tienen malformaciones asociadas o blogueo auriculoven -
tricular son asintomaticos y desarrollan vida normal.
) La palpacién precordial es distinta. El ventrfculo -
izquierdo meneja volumen mientras que el derecho presidn. E1 —
dpex del ventrfculo dereche se palpa a la izquierda del precoxr
dio y puede ser globoso en aguellos casos con sobrecarga volu-
métrica de esta cavidad.

El primer ruido cardiaco puede ser mds debil de lo nor-
mal. En el segundo espacio intercostal izquierdo puede ausculs
tarse un segundo ruido, intenso y palpable que se debe &l cie -
rre de la védlvula adrtica, que estd a la izquierda de la vdlvu
la pulmonar. Otras veces puede ser desdoblado a la derecha del
precordio y se ha sugerido como dato en favor de transposicién
corregida. Si existen otras malformaciones cardiacas congénita

los signos auscultatorios p'ueden presentarse a confusidn —
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-pero-la morta’lida y

CBS,

porgue los soplos de estenosis aort: ca o pu.lmonar nueden estar

en sitios insolitos. En presenc:a de comun:eac:l6n nterventr;—

cular se escucha un- sopl St611 co. en 137

arte vaja: y ;ned;a(

del borde esternal” izquierd

En el electrocard: ograma anarece un- trazad QS en vl, - »
pero en’las otras der:wac: ones precord:ales hay ‘un’ 'brazado RS
o Rs que persiste hasta V6. Sfn embargo en las der:vaplones -
IITI y aVf suele observarse un trazado gR asociado éc;'n desvia -
cién del eje eléctrico a la derecha. o

En la radiograffa posteroanterior la base del corgzén -
es estrecha porque las sombras de la aorta y de la arteria pul
monar se superponen. A menudo el borde izguierdo de la silueta
cardfaca presenta una jiba caracterfsti ca porque el ventriculo
derecho anatémico ocupa el lado izqu.ié;-dc@;del corazén.

Evolucidn y prondstico.

Dependen de las malfqrinaf::l 1 e.d‘gs. Puede ocurrir
sfncope y hasta muerte sibita.po
completo, (21,6,9,10,1)

Tratamiento.

uriculoventricular

tratarse’ con cirugfe -

std indicada la -
',al.fas asoc:adas,
:f:cultades téeni —
; 6m:ca ‘alterads, o —

correccién’ quirirg

a consecuencia de
que la posicién —-
ece’la nrodddci én de -

a senalédo la’ substrhuc;én

con buen resultadec de una: valvula tr:cus' Jde >'izqu: erda (arte =
rial) insuficiente. In otro caso de trmspos:c:on corregxda de

grandes vasos se ha reparado- una - vélvula tchusa:de derecha -~



#nte por sutura oe la no;uela henulua con ayu

(venoss) insufici
o de desviacién en ru:onu‘nonar, gL’ mig o t;eﬂno uue e’ ha re-
(1”13 14, -

Go un dcfscto nsoc:gno el tab:nue au*:culur.

D2rE
1

15,17)




La transposiecidn.corregide ‘Ge: lus grindes arteriags es —

uni: cardjosntie rare -y cu

rurgico. Varc 1o cuell se-recuiere unconod

le eafernesnd y . lesicnes.esociedas

‘uBgnTIVOS L

de la trensqvosicidn corregide te las

0
s
o

- Zonocer lr Srecusn
grondes erterice en anestro ucdio.
.

- Anzlizer les lesiones asocisdas ms frocuentes,

o Yal

las indicrciones de cirugin en cace caso.

es aecnspris sex Ber bn trzbejo descrintivel



RESUGLT ADO0S

Se enconuraron en ‘un ner:dco de 5 &fios d:ez casos de Jn

versién ventr : : ; stico de’ rEG:sJén se -

estabiecié en

so‘_:tus, ee enco.nf'ro en. L-mnlnos: c: 6n 'El uac:errt;e con thus -

tuvo E.orta en D—malaosz c:on.,'

inversus total:

s}



R

n relicidn con la arteria pulmonar en elAlVOO%\ﬁe los -

1 ventr:cg_o ‘venoso, esté arter:a ‘se:lpcelizabaien

ventri Cll" ar con estenos:

ferior (foto # 2), y en tres cesés na sols 'lesnén Yinsuficien



i

cia vélvular auri culoventr: cular s: stém: ca (Ebstein izqui erdo)

(foto # 3).'No sev}encuntraron paciantes: ai ""‘esi‘on" 'rgvénica"'--i :
(cuadnn#é);‘ . : v

De los 1;0‘ - t : gvréi‘.;i;:':o’se
encontro un salto box:metr:co e : De. los diez pacien -
”‘en"br:"t‘:uio dere —.
cho, un czso en el trohco de la a bﬁimo;}ﬁr ¥ ﬁfx.caso en
la auricula derecha. L

Se encontro como promedio un salto oximetrico de 2 volu
menes (0.7 a 4 volumenes). :

La presidén del ventriculo izquierdo y la aorta fueron -
normeles con sistélica del vehtrx’cqio ‘ilz_qlz;jerdo promedio de -

103 mmHg (grafica # 3) y presién’

ica 'de aorta promedio -

de 103 mmHg (grafica # 4).

Se encontro en 8 casdg elevacidén-importante de la pre -

sién sistdlica del ventr{cul‘o der jendo’ en'ﬁromedio de -
€2 mmHg, normal de 25 mmHg (gre.f:

Solo se pudo medir 1a nres:on en nrter:a pulmonar en 2
casos (ya gue dado el origen central Y pocterlor del vasc se -
dificulta su abordaje en el cateterismo) foto # 4. En los dos

casos se demostro estenosis védlvular pulmonar con gradiente de

112 y 70 mmHg.
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CONCLUSIONES

La transposicién embriolégicamente corregida de las gran —-

des arterizs es una cardiopatfz rara con una frecuencia en

nuestro servicio de 0.4%.

Todos los casos cursan con lesiones orgdnicas dé ias cuales
la més frecuente es la comunicacidn interventricular,

En el 704 de los cesos de obaservaron 2 lesiones, la asocia-
cién més frecuente es la comunicacidn interventricular con

estenosis pulmonar.

El signo angiogrdfico patognémonico de la enfermedad es el-
origen anormal de la aorta en L-malposicidn,

La mayoria de los casos tienen arteris pulmonar posterior -
con obstrueccién subvdlvular y vdlvular, ambas rames simetri
cas dando wn signo angiogrdfico de péz martillo.

Se encontro un caso en situs inversus totalis.

Hubo 2 casos con doble via de salida de ventriculo sistemi-
co, ambos en pacientes con ventriculo superior e inferior.

La mayorie de los pacientes con transposicidén corregida em-
brioldgicamente de los grandes vasos requieren de hanejo -
guirurgico y dada la frecuencie de lesiones orgénicas aso -
ciadas son‘detecthdos en edad pediatrica. La indicacidn de

manejo quirurgico esta dada en relacidn al tipo de lesién.
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2.~ Por todo lo anterior consideramos de importancia el conoci
miento de esta enfermedad ya que a pesar de su rareza com-

promete la sobrevidsa de los nifios,



-
f=]

GHAFLCA QUE «UEStnA EL NUWERO DE
CASOS DiSiniBJLDJIS PIR SEXO

EPHmuhmmqm\n
T

% FRqaE{ILNO m WASCULLNO

GaAFiCA & 1



LESLORES AS)C-ADAS

GO URICHC. I8 m"mvm.mcdmn

B BuuS s PULL n:"'susnwl}:;.\n
A:ur.hl.).ao

EHSURLC. BHCL: Y LVJLAK A
1a.CJLAx SL JLAICA (Eaa...m)

DJBL:- SA .LDA DEL V L DEnLth

Cco 'AUN CAC.OH LlhE.u\ b..-CJbAd

CJADHO # 1 . - LESLJNES AS)
Graabes VASDS

{zCJLov;-;n_~ v

Hae Dz CAdus

Nt =2

-

.10

POnC A o

70%
504:
20}

10%

20%
102

CADAS Ed LA 4nANSPOSLCIUN GOMarGIDA Dz LIS



CASD

CASD

CASD

CAS)

CoADRI &+ 2

¥

10

S Comunicac;cn 1nterventr cula

LESIQMAES -

Comunicnacion interventricular

Fstenosis ouiminar ) .
-Camumcnclan 1nternur1cula- + Lstenoaxa pulmona"
-Csmunxc"clcn xnterventrxcu‘l ar + ..stenosxs pulmanar

g Comunxc'u:xan xnterventricu‘a + Perslstenc;a del -

mducto artenoso i-

_Doble v:.a‘de sah.da ‘del} vevxtnculo s).stem.co L

LA CRANGPISIULIN
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Angiograiia donde a:bos vasos nacen del
ventriculo jziuierco (doble vis de salida).






Foto # 3

Aorta er DL-maiposicidn (Zbstein Sunjerdp)
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_ tion:ia‘rareicas

the freat arteraes,
1603, 2i; (2); 458—
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