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INTRODUCCION

El 28 de junio de 1864 un obrero de 19 afios de edad fue admitido en el hospital de todos los santos en
Breslau, Polonia a causa de palpitaciones y dificultad para respirar.(1). El estaba emaciado con cianosis
pronunciada, pulsaciones venosas yugulares marcadas, concluyéndose que padecia una enfermedad
cardiaca congénita. Sin el beneficio de algtin tratamiento fallecio el 6 de Julio de 1864, al poco tiempo
Wilhem Ebstein realizo el examen pos mortem. Ebstein fundament6 tres anomalias cardiacas: Una severa
malformacion de la valvula trichspide, ausencia de la valva de Tebesio y un foramen oval persistente. El
reconocio que la anormalidad mas importante es la anomalia de la valvula tricaspide.

Por otro lado, la transposicion corregida de grandes arterias fue originalmente descrita por von Rokitanski
en 1875, (2).En la discordancia atrio ventricular y ventriculo arterial, en esencia, los ventriculos estan
invertidos, sin embargo, la hemodinamica estd preservada: El flujo sanguineo venoso sistémico llega a la
arteria pulmonar a través de un ventriculo morfolégicamente izquierdo situado a la derecha, y el flujo
venoso pulmonar pasa por un ventriculo morfologicamente derecho situado a la izquierda hacia la aorta.
Las grandes arterias por definicion estan transpuestas: La aorta es anterior y la pulmonar es posterior, la
aorta emerge de un ventriculo morfologicamente derecho y la pulmonar de un ventriculo
morfologicamente izquierdo. En esta condicion anatémicamente existe una transposicion, sin embargo, la
circulacion es normal por lo que se ha denominado a esta patologia “transposicién de las grandes arterias
congénitamente corregida™ la cual es un tipo raro de malformacion congénita cardiaca constituyendo un
0.5% de todos los defectos cardiacos congénitos, (3).

Se han descrito algunos casos de transposicion corregida de grandes arterias que no estan asociadas a otras
anomalias cardiacas,(4), pero la mayoria de los casos tienen otros defectos cardiacos asociados. Estos
defectos incluyen anomalia de Ebstein de la valvula atrio ventricular morfologicamente derecha
(tricispide) situada a la izquierda, comunicacion interventricular, obstruccion al tracto de salida pulmonar
y bloqueo atrio ventricular, (5).

E n 1998 Richard Van Praagh y col. describieron 33 casos pos mortem de transposicion corregida de las
grandes arterias con presencia de dos ventriculos encontrando que 19 de los 33 casos presentaron
alteraciones de la valvula atrio ventricular morfologicamente derecha ubicada a la izquierda parecidas a
las encontradas en la anomalia de Ebstein (6).

En el presente estudio nos proponemos describir la presentacion clinica y morfologica asi como la

evolucion y aspectos de la anatomia patolégica de los casos con transposicion corregida de grandes

arterias que presentaron anomalia de Ebstein del lado izquierdo (valvula morfolégicamente trictspide)

atendidos en el servicio de cardiologia pedidtrica del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gémez™

durante los tltimos 14 afios con el fin de ayudar tanto al cardi6logo clinico como al cirujano

cardiovascular a diagnosticar, comprender, evaluar y tratar a los pacientes con esta rara malformacion
»cardiaca congénita.



MARCO TEORICO Y ANTECEDENTES

La Anomalia de Ebstein es una enfermedad cardiaca congénita en la que la valvula tricispide no se inserta
normalmente en el anillo valvular tricuspideo. Las valvas septal y posterior de la véalvula trictispide son
displdsicas v se extienden hacia abajo dentro del ventriculo derecho en forma de espiral.

Hay anormalidades adicionales del surco atrio ventricular, tejido de la valvula impresa en la estructura del
ventriculo de morfologia derecha. L.a anomalia de Ebstein afecta exclusivamente a la valvula trictispide la
cual normalmente esta ubicada en la conexion atrio ventricular derecha. En casos de discordancia atrio
ventricular y ventriculo arterial (transposicion congénitamente corregida), la anomalia de Ebstein se ve
cominmente asociada, la formacion y desplazamiento de las valvas septal y posterior es similar, pero el
desplazamiento anterior tiende a ser menor, (7).

ANATOMIA

El desplazamiento de las valvas de la véalvula tricuspide:

Las valvas septal y posterior estan desplazadas. La comisura entre las dos valvas es el punto de maximo
desplazamiento y es hacia el borde posterior del septum interventricular. Estas dos valvas son displasicas
y de medidas variables. En la mayoria de corazones estas valvas estan levemente desplazadas y en un
menor porcentaje las valvas estan extensamente adheridas a la pared ventricular.

Valva anterior:
La valva anterior no esta desplazada pero es grande y puede estar fenestrada. Esta valva puede estar
anormalmente adherida al endocardio del ventriculo derecho.

Atrio y surco atrio ventricular:
El atrio derecho es usualmente muy dilatado y la union atrio ventricular derecha es circunferencialmente
grande. La valvula de la vena cava inferior (valvula de Eustaquio) es muy prominente.

Ventriculo derecho:

A causa del desplazamiento de la valvula trictispide, el ventriculo derecho esta dividido en dos partes: La
porcion de entrada (ventriculo atrializado) y la trabecular y porcion de salida (ventriculo funcional). El
ventriculo atrializado usualmente tiene una pared mas delgada que el ventriculo funcional, estudios
patoldgicos en pacientes con dilatacion del ventriculo derecho funcional han observado un adelgazamiento
de la pared, con una disminucién absoluta del nimero de fibras miocérdicas. La anomalia de Uhl del
ventriculo derecho puede confundirse con la anomalia de ebstein, pero esta no es anormalidad de la
formacion de la valvula trictispide.(8).

Anomalia de Ebstein imperforada:

* Aproximadamente el 10% de los corazones con anomalia de Ebstein tienen una valvula tricispide
imperforada. En esta situacion la valva anterior bloquea totalmente el ventriculo atrializado de la porcién
funcional. Esto ha sido llamado anomalia de Ebstein con atresia tricuspidea.

Arterias coronarias:
En la forma usual de la anomalia de Ebstein las arterias coronarias son normales excepto cuando la arteria

una dilatacion aneurismatica del ventriculo atrializado.



Ventriculo izquierdo:

Histolégicamente el ventriculo izquierdo de pacientes en edades entre 9 y 40 afios con anomalia de
Ebstein tiene dreas fibrosas de tamaiio variable, hipertrofia y displasia no especifica. (9). La disfuncion
ventricular izquierda ha sido atribuida al movimiento septal anormal y prolapso de la valvula mitral.
Todas estas alteraciones pueden ser vistas por cateterismo cardiaco o ecocardiografia bidimensional, (10).

EMBRIOLOGIA:

El corazén normal con relaciones atrio ventriculares normales es resultado de una rotacion derecha del
tubo cardiaco embrionario (11). El desarrollo de una inversion ventricular 6 de discordancia atrio
ventricular y la anatomia resultante es explicado por un fenémeno embriolégico de levo 6 L-rotacion del
tubo cardiaco (12). La anomalia de Ebstein en el corazdn con transposicién corregida de grandes arterias
se desarrolla de igual forma como se desarrolla en el corazon sin discordancia atrio ventricular y se debe a
un defecto en la insercion de las valvas septal y posterior de la valvula anatdmicamente trictispide ubicada
a la izquierda con atrializacion del ventriculo morfologicamente derecho ubicado ala izquierda, se ha
sugerido que este defecto en la insercién es secundario a un retraso en el desarrollo de las valvas septal y
posterior de la valvula triciispide.(13). El conocimiento de la embriologia es importante para entender la
inversion ventricular y las lesiones asociadas.

EPIDEMIOLOGIA:

La anomalia de Ebstein es un raro defecto cardiaco congénito, fundamentado en 1 por 1000 autopsias de
pacientes con lesiones cardiacas congénitas (14); esto sugiere que la incidencia es 1 por 210,000 nacidos
vivos y constituye menos del 1% de todas las cardiopatias congénitas (15). De 2251 nifios con enfermedad
cardiaca ingresados en el programa de cardio pediatria del Centro Regional de Nueva Inglaterra solo 13
(0.5%) tenian anomalia de Ebstein (16). Se ha documentado que hay igual nimero de masculinos que
femeninos afectados (17,18). Se ha implicado al litio como un posible agente causal (19). La mayoria de
los casos reportados son esporadicos pero existe evidencia sobre casos familiares por lo que hay
controversia en cuanto a las bases de transmision hereditaria (20,21).

TRANSPOSICDN CORREGIDA DE GRANDES ARTERIAS:

La inversion ventricular en combinacion con transposicion de grandes arterias es llamada transposicion
corregida congénitamente de grandes arterias , la inversion ventricular por si sola es llamada discordancia
atrio ventricular. Especificamente , el atrio morfologicamente derecho esta conectado al ventriculo
morfologicamente izquierdo y el atrio morfolOgicamente izquierdo al ventriculo morfoldgicamente
derecho.

Cada una de las cuatro cavidades cardiacas tienen caracteristicas especificas que la identifican
independientemente de su localizacion espacial. El ventriculo derecho se identifica por sus

»trabeculaciones apicales y por la septacion conal muscular que separa el tracto de entrada de la porcion
infundibular del ventriculo.

La viélvula atrio ventricular mitral, es estructuralmente parte del ventriculo izquierdo, la valva anterior de
la valvula mitral forma estructuralmente parte del ventriculo izquierdo con un ligamento fibroso que estd
en relacion con el tracto de salida del ventriculo izquierdo. La valvula mitral usualmente tiene dos grupos



Muchos casos de discordancia atrio ventricular ocurren con transposicion de grandes arterias
(discordancia ventriculo arterial). En esta combinacidn el ventriculo derecho es musculoso, esférico,
recibe el retorno venoso pulmonar y mantiene la circulacion sistémica. El ventriculo izquierdo por otro
lado es menos musculoso, recibe la circulacion sistémica y mantiene la circulacion pulmonar.

La circulacion resultante es fisiologicamente corregida y en ausencia de otros defectos asociados puede
funcionar normalmente por lo que tiene el sinénimo de transposicion corregida embriologicamente. Sin
embargo, menos del 1% de los casos de inversion ventricular con transposicion de las grandes arterias no
tienen otro defecto significativo asociado. (23, 24), como puede ser: Comunicacion interventricular,
estenosis pulmonar, anomalias de las valvulas atrio ventriculares, anomalias en el sistema de conduccion,
dextrocardia, cAmara ventricular rudimentaria 6 transposicién de grandes arterias.

Las anomalias de la valvula triciispide ocurren en cerca del 90% de los pacientes con inversion
ventricular. Estas anomalias pueden ser menores incluyendo elongacion de las valvas o mayores como la
anomalia de Ebstein con varios grados de desplazamiento de la valvula dentro del ventriculo
morfologicamente derecho (25).

Aproximadamente el 10% de estos pacientes se presentan inicialmente con bloqueo AV completo, otro 20
a 30% tienen inicialmente bloqueo AV de 2do grado con tendencia a progresar a bloqueo AV completo
(26.27). La incidencia de bloqueo AV completo en nifios y adultos se acerca al 30%.

En general las arterias coronarias se originan de dos senos aérticos. La disposicion habitual en este grupo
de pacientes es que la arteria que se origina en el seno aértico no coronario (ubicada a la derecha), irriga al
ventriculo morfolégicamente derecho y el ventriculo morfolégicamente izquierdo es irrigado por la
coronaria que emerge del seno coronario ubicado a la izquierda. Por otro lado, se ha observado que la
coronaria que irriga el nodo sinusal es proveniente de la circunfleja izquierda y estudios histolégicos han
demostrado que la irrigacion del nodo atrio ventricular anterior también proviene de este vaso (28).



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

(Cudles son las caracteristicas clinicas, ecocardiograficas y de anatomia patologica de los pacientes con
anomalia de Ebstein y transposicion corregida de grandes arterias que se presentaron en el servicio de
cardiologia pediatrica del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez” en el periodo comprendido
de Enero 1989 a Enero del 2004.?



JUSTIFICACION

Tanto la anomalia de Ebstein como la transposicion corregida de grandes arterias significan un reto para
los mejores cardiélogos clinicos y cirujanos cardiovasculares del mundo. El problema se torna mayor
cuando ambas lesiones estin asociadas y a pesar de que constituyen solo cerca del 1% de todas las
malformaciones congénitas cardiacas, por tratarse de lesiones graves que deterioran la hemodinamia de

los pacientes con esta patologia no debemos olvidarla en el abordaje diagndstico del paciente cardiolégico.

El presente estudio trata de describir las caracteristicas clinicas y morfologicas desde el punto de vista
ecocardiogréfico de corazones con diagnostico de transposicion corregida de grandes arterias a fin de
colaborar con nuestros colegas cardiologos y cirujanos cardiovasculares en la evaluacion de este grupo de
pacientes.



OBJETIVOS

OBJETIVOS GENERAL
Describir las caracteristicas clinicas y ecocardiogréficas, asi como la evolucion a largo plazo y las
caracteristicas de la anatomia patologica de los pacientes transposicion corregida de grandes arterias

atendidos en el servicio de cardiologia pediatrica del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez”
durante los ultimos 13 afios.

OBIJETIVOS ESPECIFICOS

1. Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con transposicion corregida de grandes
arterias.

2. Describir las cambios electrocardiograficos mas frecuentemente encontrados en los pacientes con
transposicion corregida de grandes arterias.

3. Describir las caracteristicas ecocardiograficas mas frecuentemente encontradas en los pacientes
con transposicion corregida de grandes arterias.

4. Describir la evolucion de los pacientes que presentaron transposicion corregida de grandes arterias.

5. Describir las caracteristicas de la anatomia patologica en la transposicion corregida de grandes
arterias.



MATERIAL Y METODO

DISENO:

El presente estudio es retrospectivo, descriptivo, realizado en el departamento de cardiologia del
Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez” que es una institucion de la secretaria de salud de
Meéxico y centro de referencia nacional para la especialidad de cardiologia pediatrica.

VARIABLES:

a.

Sexo
o Masculino
o Femenino

Edad al momento del diagnostico
Presentacion Clinica
Asintomatico

Flujo aumentado

Flujo disminuido
Arritmia

ODOOC o

Situs
o Solitus
o Inverso

Posicién cardiaca
o Levocardia
o Dextrocardia
o Mesocardia

Numero de ventriculos
o 1
a 2

Ecocardiograma

Ventriculos

Ventriculo Derecho
Ventriculo Izquierdo
Septum Interventricular
Displasia AV Derecha
Funcion AV Derecha
Cierre AV Derecha
Displasia AV Izquierda
Funcion AV Izquierda

ODoDoDoD0DooDoDoOo

Valvula Pulmonar
Vélvula Adrtica

oo



Arco Adrtico

Tronco de Arteria Pulmonar
Posicion de Aorta

Lesiones asociadas

Oocoo

h. Cirugia
i. Evolucién

o Buena en consulta externa
0 Buena en espera de Glenn
a Fallecido
o Incognito

j- Anatomia patolégica

PROCEDIMIENTO:

Se revisaron las libretas de archivo del Departamento de Cardiologia Pediétrica de los tltimos 15 afios
(Enero 1989 a Enero del 2004), seleccionando los niimeros de registro de pacientes con diagndstico
de Transposicion Corregida de Grandes Arterias y luego se revisaron los expedientes en archivo
clinico del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez™.

Se analizaron desde el punto de vista cardiologico todos los expedientes de los pacientes con
diagnostico de Transposicion Corregida de Grandes Arterias que se presentaron durante los Gltimos
15 afios (Enero 1989 a Enero 2004).

Se obtuvieron los datos clinicos y de estudios ecocardiograficos y hemodinamicos, asi como de la
evolucion de los pacientes con diagnostico de Transposicion Corregida de Grandes Arterias.

Se revisaron las libretas de registro de estudios ecocardiogréficos de los aiios 1989 a 2004 obteniendo
el niimero de cinta y posicion de los estudios grabados con diagnéstico de Transposicion Corregida de
Grandes Arterias, luego, un cardiologo pediatra ecocardiografista interpreto las imagenes de las cintas
de video VHS describiendo las caracteristicas ecocardiogréficas en forma segmentaria.

En conjunto con un experto en patologia cardiovascular, se revisaron las piezas de anatomia
patologica con diagnéstico de Transposicion Corregida de Grandes Arterias en el servicio de
patologia del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez”, describiendo las caracteristicas
anatémicas de estas piezas.

La informacion obtenida se procesé aplicando pruebas estadisticas en sistema computarizado SPSS y
los resultados se presentan en tablas y graficos.

RECURSOS:

t Recursos Humanos:



Asesores de tesis:

v' Dr. Alfredo Vizcaino Alarcén. Jefe del Departamento de Cardiologia Pediatrica del
Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez”.

v" Dr. Lorenzo Reyes De la Cruz. Cardiélogo Pediatra — ecocardiografista, adscrito al
Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital Infantil de México *Dr. Federico
Gomez”.

¥ Dr. Manuel Arteaga. Embriopat6logo. Experto en patologia Cardiovascular. Jefe del
Servicio de Embriologia Experimental del Hospital Infantil de México “Dr. Federico
Goémez”.

Tesista:
v" Dr. Edgar Javier Narvaez Mufioz. Médico Residente de 2do afio de Cardiologia
Pediatrica del Hospital Infantil de México “Dr. Federico Gomez™.

Personal de la institucién:
v" Personal que labora en el archivo clinico y biblioteca del Hospital Infantil de México
“Dr. Federico Gomez".
v" Personal de imprenta.
v" Personal que labora en el servicio de Patologia del Hospital Infantil de México “Dr.
Federico Gomez”.

£ Recursos Materiales:

Expedientes clinicos.

Cintas de video VHS

Piezas de anatomia patoldgica.

Acervo bibliografico y documentos.
Equipo y material de computacion.
Fotocopiado y papeleria.

Material de impresion y encuadernacion.

b T O T R

LL Recursos Financieros:

¥ Los gastos originados en el presente estudio fueron cubiertos al 100% por el
investigador.

£03 Poblacion:

¥ Se incluy6 a todos los pacientes con diagnéstico de Transposicion Corregida de
Grandes Arterias que se diagnosticaron en los altimos 15afios ( Enero 1989 Enero
2004. En el Servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital Infantil de México “Dr.
Federico Gémez".

v Un total de 102 pacientes fueron incluidos en el estudio, se excluyeron los pacientes
con valvula atrio ventricular tinica (3 pacientes) y 5 pacientes con diagnostico de
heterotaxia visceral que aparentemente presentaban discordancia atrio ventricular.

v" El grupo de pacientes (102-100%) se dividié inicialmente en dos grupos de acuerdo a

pacientes-14.70%). Estos grupos a su vez se subdividieron en relacion al nimero de



ventriculos que presentaron en: Univentricular y biventricular. Los resultados se
analizaron independientemente para cada grupo y se compararon entre si.

11
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CRONOGRAMA
Marzo 2003 Recoleccion de antecedentes.
Abril 2003 Comprension y evaluacién del problema.
Mayo 2003 Realizacion de protocolo de investigacion.

Junio 2003 — Enero 2004 Recoleccion de informacion.
Febrero 2004 Elaboracién de informe final del estudio.

Febrero 2004 Presentacion de tesis.
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RESULTADOS

Se evaluo el expediente clinico y las cintas de video VHS con diagnéstico de Transposicion Corregida de
Grandes Arterias de un total de 104 pacientes (100%) atendidos en el Hospital Infantil de México “Dr.
Federico Gémez” en el periodo comprendido de Enero de 1989 a Enero de 2004,

Del total de casos estudiados (104), 91 (87.50%) correspondieron a situs solitus de los que 37(35.58%)
fueron univentriculares y 54(51.92%) biventriculares. Otros 13(12.50%) todos biventriculares.

Del total de casos estudiados (104, 100%): La posicion de la aorta en situs solitus con asa ventricular
izquierda (91 casos — 87.50%) fue izquierda (S,L..L) en 79 casos (75.96%) y derecha (S,L,D) en 12 casos
(11.54%), de los cuales 4 (33.33%) estaban en posicion de ventriculos supero-inferiores, 3 casos (25%)
tenian concordancia ventriculo arterial y 2 casos mas (16.66%) tenian situacion de criss-cross. (p<0.05).
La posicion de la aorta en situs inverso con asa ventricular derecha (13 casos, 12.50%) fue derecha
(1.D.D) en el 100% de los casos.(p< 0.05)

Cuando se analizaron los 67 casos con dos ventriculos (64.42%) se encontro que 54 (80.60%) estaban en
solitus y 13 (19.40%) en situs inverso.(p<0.05)

La posicion de la aorta result6 ser la esperada en todos los 13 casos de situs inverso (13 casos en Inverso,
con asa ventricular D y aorta en D). (tabla 1 y 2)

En los casos de situs solitus, la posicion de la aorta correspondio a lo esperado (solitus, asa ventricular en
izquierda y aorta en izquierda) en 79 casos de 91 estudiados (86.81%). La aorta se encontrd en posicién
derecha (Solitus, asa ventricular en izquierda y aorta derecha) en 12 casos (13.19%) corresponsiendo 4
casos a ventriculos supero inferiores, 6 casos con concordancia ventriculo-arterial y 2 casos en situacion
de criss-cross. (p< 0.05). (tabla 3)

RESULTADOS Y ANALISIS DE LOS CASOS EN SITUS SOLITUS CON DOS VENTRICULOS
(54, 100%)

La posicion del corazon en el térax para los 54 casos en situs solitus con dos ventriculos se distribuyo de

la siguiente manera: dextrocardia 8 casos (14.81%), levocardia 44 casos (81.48%) y mesocardia 2 casos



14
(3.70%) (p = 0.015, confiabilidad de 99%). En cambio para los 13 casos en situs inverso con dos

ventriculos fue asi: dextrocardia 8 casos (61.54%), dextrocardia 3 casos (23.01%) y mesocardia 2 casos
(15.48%) (p = 0.05, confiabilidad de 99.93%). (tabla 4 y 5)

De los casos en situs solitus con dos ventriculos (54- 100%) , se encontré que 8 (14.81%) tenian doble via
de entrada a ventriculo morfolégicamente izquierdo ubicado a la derecha, 9 (16.66%) tenian un ventriculo
morfolégicamente izquierdo ubicado a la derecha hipoplasico y 37 (68.52%) tenian un ventriculo
morfolégicamente izquierdo ubicado a la derecha normal. (p = 0.039, 100% de confiabilidad).

De los 13 casos en situs inverso con dos ventriculos (100%) se encontré que 1 (7.7%) tenia un ventriculo
izquierdo ubicado a la izquierda hipoplasico y los otros 12 (92.3%) tenian un ventriculo morfolégicamente
izquierdo ubicado a la izquierda normal. (estadisticamente no significativo).

El ventriculo morfolégicamente derecho ubicado a la izquierda en los 54 casos de situs solitus con dos
ventriculos tenia las siguientes caracteristicas: 17 (31.48%) con doble via de salida ventricular derecha, 5
(9.26%) con porcion atrializada mas de 10mm considerandose como ebstein izquierdo, 9 (16.66%) con
ventriculo derecho hipoplasico y 23 (42.59%) ventriculo derecho normal. En los 13 casos en situs inverso
con dos ventriculos, el ventriculo morfolégicamente derecho ubicado a la derecha se presento asi: 2
(15.38%) con doble via de salida ventricular derecha, 1 (7.7%) ventriculo derecho hipoplasico y 10
(76.92%) con veniriculo derecho normal. (estadisticamente no significativo). (tablas 6)

En cuanto al tracto de salida pulmonar se encontré que los casos en situs solitus con dos ventriculos (54
casos ) presentaban algtin tipo de obstruccion pulmonar en 30 casos (55.55%), insuficiencia pulmonar en
3 casos (5.55%) y los 21 casos restantes (38.88%) tenian tracto de salida pulmonar normal. Las formas de
obstruccién pulmonar predominante fue la atresia pulmonar en 8 casos (15.38%) seguida de la estenosis
sub pulmonar en 7 casos (13.46%) y de la estenosis infundibular y anular pulmonar en 4 casos (7.7%),
luego se presentaron 3 casos (5.77%) de estenosis valvular pulmonar y uno cada uno (1.92%) estenosis
anular pulmonar, estenosis anular y sub pulmonar, estenosis anular v valvular pulmonar, estenosis

infundibular pulmonar, estenosis sub pulmonar y valvular pulmonar, estenosis valvular y sub pulmonar y



una hipoplasia anular pulmonar. La insuficiencia pulmonar se consider6 leve en 2 casos (3.70%) y

grave en otro caso (1.92%). ( p = 0.041, confiabilidad de 99.97%). La obstruccion en el tracto de salida
pulmonar de los 13 casos de situs inverso con dos ventriculos se presento asi: Algin tipo de obstruccién
en 10 (76.92%), insuficiencia pulmonar en 1 (7.7%) y normal en 2 casos (15.38%). La estenosis sub
pulmonar predominé en este grupo de casos con 5 (38.46%) seguido de la atresia pulmonar con 4
(30.77%) y 1 caso (7.7%) de estenosis valvular pulmonar. El caso de insuficiencia pulmonar fue
moderada. (p = 0.024, confiabilidad de 98.89%). 8tabla 7)

De los 54 casos en situs solitus con dos ventriculos, sélo 6 casos (11.11%) tenian el septum
interventricular integro, de los cuales 3 (50%) presentaron displasia de la véalvula atrio ventricular
izquierda grave, 1 (16.66%) atresia de la valvula atrio ventricular izquierda, 1 (16.66%) displasia leve de
la valvula atrio ventricular izquierda y 1 (16.66%) sin displasia de la valvula atrio ventricular izquierda.
48 casos (88.88%) presentaron algin tipo de comunicacién inter ventricular, predominando la
comunicacion inter ventricular grande con 17 (35.42%) de los casos, comunicacion inter ventricular por
desalineacién en 10 casos (20.83%), 10 casos (20.83%) comunicacion inter ventricular membranosa, 4
(8.33%) comunicacion inter ventricular sub pulmonar, comunicacién inter ventricular sub aértica en dos
casos (4.16%) y una cada una (2.08%) comunicacidén inter ventricular del septum de entrada, trabecular y
un caso con dos comunicaciones inter ventriculares (trabecular y membranosa). ( p = 0.05). (tabla 7)

Al analizar la vélvula atrio ventricular izquierda (morfolégicamente tricuspidea) de los 54 (100%) casos
con situs solitus y dos ventriculos encontramos que 36 (66.66%) presentaban algiin grado de displasia y
18 (33.33%) no presentaba displasia. La displasia moderada predomin6 con 13 casos (24.07%) seguida de
la displasia leve 12 (22.22%), luego la displasia grave con 7 casos (12.96%)y la atresia de la vélvula atrio
ventricular izquierda en 4 casos (7.40%). (p = 0.043).

Se presentaron 5 casos (9.26%) con la vélvula atrio ventricular izquierda adosada en mas de 10 mm

considerandose como ebstein izquierdo verdadero los cuales se encontraban en el grupo de displasia
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grave, loa otros dos casos de displasia grave, presentaron insuficiencia tricuspidea grave y moderada

respectivamente.

Para el grupo con displasia moderada de la valvula atrio ventricular izquierda (13 casos, 100%), 9
(69.23%) tenian cabalgamiento de la vdlvula atrio ventricular izquierda, mientras que 4 casos (20.77%) no
cabalgaban. ( p< 0.05).

En total 11 casos (20.37%) del total de casos en situs solitus con 2 ventriculos (54, 100%) tenian algiin
grado de cabalgamiento de la véalvula atrio ventricular izquierda. (tabla 8)

Del total de pacientes en situs solitus y dos ventriculos ( 54 100%). Sélo 16 (29.63%) no presentaban
insuficiencia de la valvula atrio ventricular izquierda, 4 casos ( 7.41%) presentaron insuficiencia grave y
displasia grave, , 12 casos (22.22%) presentaron insuficiencia moderada de los que 3 correspondieron al
grupo de displasia grave, 8 al grupo de displasia moderada y 1 cada uno al grupo de displasia leve y al
grupo sin displasia, 16 casos ( 29.63%) tuvieron insuficiencia leve de la valvula atrio ventricular
izquierda, distribuyéndose en 10 casos con displasia leve, 5 con displasia moderada y 1 caso sin displasia;
los 4 casos restantes (7.41%) tenian atresia de la valvula atrio ventricular izquierda. (p<0.05) (tabla 8)

El cierre de la valvula atrio ventricular izquierda se comport6 de la siguiente manera:

25 casos (46.30%) del total de casos en situs solitus con 2 ventriculos (54 100%) tenian un cierre atrio
ventricular normal, 20 casos (37.04%) tenian un cierre sub anular de la valvula atrio ventricular izquierda,
5 casos (9.26%) presentaron ebstein izquierdo y 4 casos (7.40%) tenian atresia de la valvula atrio
ventricular izquierda. (p<0.05). Sélo 16 casos (29.63%) no tenian alguna alteracion de la vilvula atrio
ventricular izquierda ( sin displasia, sin insuficiencia y sin cierre anormal). (P<0.05). (tabla 8)

Al analizar la vélvula atrio ventricular derecha (morfoldgicamente mitral) en los 54 casos de situs solitus
con dos ventriculos se encontro asi:

44 casos (81.48%) no tenian displasia y 10 casos (18.52%) presentaba algiin grado de displasia mitral (p =
0.021, confiabilidad de 99.56%). siendo las més frecuentes la displasia leve con 5 casos (9.26%). de los

que 5 (100%) presentaban insuficiencia mitral leve, seguida de la displasia moderada en 3 casos (5.55%)
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todos (100%) con insuficiencia mitral leve , y un caso (1.85%) cada uno en displasia grave con

insuficiencia mitral grave y atresia mitral respectivamente. (tabla 9)
El cabalgamiento de la valvula atrio ventricular derecha sélo se presentd en tres casos (5.55%) del total de
casos en situs solitus con dos ventriculos 2 tenian comunicacion interventricular por desalineacién y uno
con comunicacién inter ventricular sub pulmonar. ( (p< 0.05).
En cuanto a otras lesiones asociadas encontramos que del total de pacientes con situs solitus y dos
ventriculos (54, 100%), 35 (64.81%) no tenian otra lesién asociada y 19 (35.18%) si la tenia siendo las
mas frecuentes la patologia de arco aértico con 9 casos (16.66%) seguida de la comunicacion inter atrial
con 7 casos (12.96%) y el conducto arterioso persistente con 7 casos (12.96%).(p<0.05)
De los 54 casos (100%) en situs solitus, la edad mas frecuentemente encontrada fue de 1 a 24 meses con
24 casos (44.44%), seguido de 24 a 48 meses con 15 casos (27.77%), s6lo 6 casos tenian mas de 96 meses
(11.11%) y no se encontr6 diferencias significativas en cuanto a la presencia de insuficiencia de la valvula
atrio ventricular izquierda entre los distintos grupos de edades. (p=0.05) (tabla 9).
RESULTADOS Y ANALISIS DE LOS CASOS EN SITUS SOLITUS CON UN SOLO
VENTRICULO (37, 100%)
La posicion del corazon en el térax para los 37 casos en situs solitus con un ventriculo se distribuyé de la
siguiente manera: dextrocardia 1 caso ( 2.63%), levocardia 36 casos (97.37%) y ningin caso en
mesocardia (p = 0.015, confiabilidad de 99%). (tabla 4)
La posicion de la aorta en este grupo predominé en L (S,L,L) con 33 casos (89.19%) de los que 2 casos
(5.40%) tenian arco adrtico derecho. La posicon D de la aorta (S,L,D) para este grupo se presento en 4
casos (10.81%) todos ellos con arco aértico izquierdo. (p<0.05). (tabla 3)

'De los casos en situs solitus con un ventriculo (37- 100%) , se encontré que los 37 casos (100%)
presentaban una doble via de entrada a un ventriculo morfol6gicamente izquierdo ubicado a la derecha, y

todos (37, 100%) presentaban una cdmara infundibular.(tabla 6)
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En cuanto al tracto de salida pulmonar se encontré que los casos en situs solitus con un ventriculo (37

casos, 100% ) se presentd algun tipo de obstruccion pulmonar en 15 casos (40.54%), insuficiencia
pulmonar en 5 casos (13.51%) y los 17 casos restantes (45.95%) tenian tracto de salida pulmonar normal.
Las formas de obstruccién pulmonar predominante fue la atresia pulmonar en 4 casos (10.81%) seguida de
la estenosis sub pulmonar en 4 casos (10.81%) (p = 0.024, confiabilidad de 98.89%).

Los casos de insuficiencia pulmonar fueron moderada 2 casos (5.4%) y leve en 3 casos (8.11%). (tabla 7)
Al analizar la valvula atrio ventricular izquierda (morfol6gicamente tricuspidea) de los 37 (100%) casos
con situs solitus y un ventriculo encontramos que 17 (45.95%) presentaban algiin grado de displasia y 20
(54.05%) no presentaba displasia. La displasia leve predomin6 con 8 casos (21.62%) seguida de la
displasia moderada en 5 casos (13.51%), no se presenté displasia grave y 4 casos (10.81%) tenia atresia
de la valvula atrio ventricular izquierda (p = 0.043). (tabla 8)

Del total de pacientes en situs solitus y un ventriculo ( 37, 100%). 18 casos ( 48.65%) no presentaban
insuficiencia de la valvula atrio ventricular izquierda, 4 casos ( 10.81%) presentaron atresia y los otros 15
casos presentaron algin grado de insuficiencia de la valvula atrio ventricular izquierda (40.54%)
predominando la insuficiencia leve en 10 casos (27.02%) y moderada en los otros 5 casos
(13.51%).(p<0.05). (tabla 8)

El cierre de la valvula atrio ventricular izquierda se comport6 de la siguiente manera:

23 casos (62.16%) del total de casos en situs solitus con un ventriculo (37, 100%) tenian un cierre atrio
ventricular normal, 10 casos (27.02%) tenian un cierre sub anular de la valvula atrio ventricular izquierda,
y 4 casos (10.81%) tenian atresia de la valvula atrio ventricular izquierda. (p<0.05). Sélo 19 casos
(51.53%) no tenian alguna alteracion de la valvula atrio ventricular izquierda ( sin displasia, sin
'insuﬁciencia y sin cierre anormal). (P<0.05). (tabla 8)

Al analizar la valvula atrio ventricular derecha (morfolégicamente mitral) en los 37 casos de situs solitus

con un ventriculo se encontro asi:
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32 casos (86.48%) no tenian displasia y 5 casos (13.52%) presentaban algin grado de displasia mitral (p

=0.021, confiabilidad de 99.56%), siendo todos displasia leve con 5 casos (13.52%).

En cuanto a otras lesiones asociadas encontramos que del total de pacientes con situs solitus y un
ventriculo (37, 100%), 19 (51.35%) no tenian otra lesion asociada y 18 (48.65%) si la tenia, siendo las
mas frecuentes la patologia de arco adrtico con 6 casos (16.21%) seguida de la comunicacion inter atrial
con 4 casos (10.81%) y el conducto arterioso persistente con 4 casos (10.81%).(p<0.05). (tabla 9)

Del total dc- casos en situs solitus con un solo ventriculo (37, 100%), se encontr6 que la edad
predominante fue de 1 a 24 meses con 20 casos (54.05%), 6 casos (16.21%) tenian mas de 96 meses y no
se encontrd diferencias significativas en cuanto a la aparicién de insuficiencia de la valvula atrio
ventricular izquierda entre los diferentes grupos de edades. (p>0.05) (tabla 10)

RESULTADOS Y ANALISIS DE LOS CASOS EN SITUS INVERSO (TODOS CON DOS
VENTRICULOS) 13 CASOS, 100%.

La posicion de la aorta era derecha (1,D,D) en los 13 casos (100%), 10 casos tenian septum
interventricular con comunicacion inter ventricular (76.92%) y sélo 3 casos (23.08%) tenian septum
interventricular integro, el arco adrtico fue derecho en 5 casos (38.46%) e izquierdo en 8 casos (61.54%).
p<0.05. 8tabla 2)

Del total de casos estudiados con situs inverso (13, 100%) , 10 (76.92%) presentaban algin tipo de
obstruccion pulmonar, siendo la principal, la estenosis sub pulmonar con 5 casos (38.46%), seguida de la
atresia pulmonar con 4 casos (30.77%) y un caso (7.69%) de estenosis valvular pulmonar, en 1 caso
(7.69%) se presento insuficiencia pulmonar moderada y sélo 2 casos (15.38%) tenian tracto pulmonar
normal. (p<0.05). (tabla 11)
'Cuando se analiz6 la valvula atrio ventricular derecha (morfologicamente tricuspidea) de los 13 casos en
situs inverso y con dos ventriculos se encontré lo siguiente:

7 casos (53.85%) presenté algun tipo de displasia siendo la mas frecuente la displasia moderada con 5

casos (38.46%) de los cuales (4, 80%) ademas tenian un cierre sub anular de la véalvula atrio ventricular
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derecha (morfolégicamente tricuspidea) y 1 (20%) con cierre valvular normal; seguida de la displasia

grave con 2 casos (15.39%) con cierre sub anular de la vélvula atrio ventricular derecha en ambos casos,
estos 7 casos presentaban algin grado de insuficiencia tricuspidea y los 6 casos restantes (46.15%) no
tenian displasia ni insuficiencia valvular tricuspidea y el cierre de la valvula era adecuado. (p = 0.045).
(tabla 12)

Al analizar la valvula atrio ventricular izquierda (morfolégicamente mitral) en los 13 casos de situs
inverso con dos ventriculos se encontrd asi:

8 casos (61.54%) no tenian displasia y 5 casos (38.46%) presentaba algin grado de displasia mitral,
siendo las mas frecuentes la displasia moderada con 2 casos (15.38%), de los que 1 (50%) presentaban
insuficiencia mitral grave y 1 (50%) insuficiencia mitral moderada, un caso (7.7%) present6 displasia
mitral grave con insuficiencia mitral grave, 1 (7.7%) displasia mitral leve con insuficiencia mitral leve y |
(7.7%) con atresia mitral. (tabla 13)

Las obstrucciones de la valvula adrtica se presentaron s6lo en 2 casos (1.96%) del total de 102 casos del
presente estudio y correspondieron a una estenosis valvular aértica en el grupo de situs solitus con dos
ventriculos y una hipoplasia anular adrtica en el grupo de situs solitus con un solo ventriculo. La valvula
adrtica se encontrd cabalgando en 3 (2.94%) casos restantes, 2 en el grupo de situs solitus con dos

ventriculos y 1 en el grupo de situs inverso con dos ventriculos. (tabla 14)
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CONCLUSIONES

La anomalia de la valvula atrio ventricular izquierda fue més frecuente en los casos de
discordancia atrio ventricular con dos ventriculos.

Las anomalia mas graves de la valvula atrio ventricular izquierda se observaron en los casos de
discordancia atrio ventricular izquierda con septum interventricular integro y sin obstruccién al
flujo pulmonar

Llama la atencion la elevada frecuencia de discordancia atrio ventricular asociada a dextrocardia y
situs inverso.

La posicion de la aorta sélo no se corresponde a la posicion de asa ventricular en los casos de
concordancia ventriculo arterial, ventriculos supero inferiores y criss-cross.

Por el tamafio de la muestra no pudo establecerse relacion entre edad, cirugia y displasia atrio
ventricular izquierda.

Fue de interés encontrar 20 casos (19.23%) del total de la muestra en los que la displasia afect6 a
la valvula atrio ventricular del lado contra lateral.

La insuficiencia atrio ventricular grave se encontro en S casos (4.8%) del total de la muestra y de
ellos a uno se realizé transplante cardiaco., consideramos que ésta es una indicacion importante a
tomar en cuenta para realizar transplante cardiaco.

La displasia de la valvula atrio ventricular se presenté mas frecuentemente en los casos sin
obstruccion al flujo pulmonar al igual que la insuficiencia de la vélvula atrio ventricular.

No hubo diferencias significativas en cuanto a la displasia e insuficiencia de la valvula atrio

ventricular y la edad de los casos estudiados.
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ANEXOS



TABLA 1 SOLITUS: ARCO AORTICO Y POSICION DE AORTA
Count
VENTRICULOS
AQORTA 1 2 Total
D-Ao ARCO izq 4 8 12
Total 4 8 12
L-Ao ARCO  der 2 12 14
izq 31 34 65
Total 33 46 79




TABLA 2 ASA VENTRICULAR Y AORTA
Count
VENTRIC
2 Total
AORTA D-Ao 13 13
Total: 1,D,D 13 13




TABLA 3

CAUSAS DE AORTAEND

Count
CAUSAS
V SUP-INF | VA CONC | criss-cross Total
AORTA D-Ao 4 6 2 12
L-Ao 79 79
Total 79 4 6 2 91




TABLA 4 SOLITUS: POSICION CARDIACA EN 1Y 2 VENTRICULOS

Count
VENTRICULOS
1 2 Total
POSICION  dextro 1 8 9
levo 36 44 BO
meso 2 2
Total 37 54 91




TABLA S POSICION CARDIACA
Count
VENTRIC
2 Total
POSICION  dextro 8 8
levo 3 3
meso 2 2
Total 13 13




TABLA 6 SOLITUS: VENTRICULOS DERECHO E IZQUIERDO
Count
VENTRICULO DERECHO
VENTRICULO hipoplasic
| IZQUIERDO camara inf dvsvd ebstein [+] normal Total
dvevi VENTRIC 1 a7 37
2 8 8
Total 37 8 45
hipoplasico VENTRIC 2 5 4 9
Total 5 4 9
normal VENTRIC 2 12 1 19 37
Total 12 1 19 37




TABLA 7 SOLITUS: SEPTUM IV Y TRACTO PULMONAR
Count
VENTRICULOS

PULMONAR - 1 2 Total
atresia Siv civ desal 2 2
civ grande 4 4
civ memb 1 1
civ subAo 1 1
foramen BoVe 4 4
Total 4 8 12
esten anul y subPo Siv civ subAo 1 1
Total 1 1
esten anul y valPo sSiv civ subPo 1 1
Total 1 1
esten AoPo Siv civ desal 1 1
Total 1 1
esten inf Po siv civ sept entrad 1 1
foramen BoVe 2 2
Total 2 1 3
esten infy AoPo SIiv civ desal 2 2
civ grande 1 1
civ memb 1 1
foramen BoVe 1 1
Total 1 4 5
esten inf,anu y valP Siv foramen BoVe 1 1
Total 1 1
esten sub y valPo SIV civ desal 1 1
Total 1 1
esten subPo SIv civ desal 2 2
civ grande 3 3
civ memb 2 2
foramen BoVe 4 4
Total 4 7 11
esten valPo SV civ desal 1 1
civ subPo 2 2
civ trbs civ me 1 1
foramen BoVe 1 1
Total 1 4 5
esten valPoy subPo  SIV civ memb 1 1
foramen BoVe 1 1
Total 1 1 2
hipoplasia siv foramen BoVe 1 1
integro 1 1
Total 1 1 2
IP grave SV civ subPo 1 1
Total 1 1
foramen Bove 3 3
integro 1 1
Total 3 2 5
IP moderada SIv foramen BoVe 2 2




TABLA 7

SOLITUS: SEPTUM IV Y TRACTO PULMONAR

Count
VENTRICULOS

PULMONAR 1 2 Total
IP moderada Total 2 2
normal Siv civ desal 1 1
civ grande 8 8
civ memb 5 5
civ sept entrad 1 1
civ subPo 1 1
civ trabecular 1 1
foramen BoVe 17 17
integro 4 4
Total 17 21 38




TABLA 8 SOLITUS: FUNCION Y DISPLASIA AV IZQUIERDA
Count
DISPLASIA AV VENTRICULOS
| IZQUIERDA 1 2 Total
atresia funcién atresia
AV . 4 4 8
izquierda
Total 4 4 8
grave funcién IT grave
AV 4 4
izquierda |T moderada 3 ”
Total 7 7
leve funcion IT leve 6 10 16
AV - IT leve. esten Tric leve 1 1
ZQUIET93 1 moderada 2 1 3
Total 8 12 20
moderada funcién IT leve 2 5 7
AV
izquierda |T moderada 3 8 14
Total 5 13 18
no funcién IT leve 2 1 3
;:Vuierda IT moderada 1 1
9 normal 18 16 24
Total 20 18 M




TABLA 9

SOLITUS: FUNCION Y DISPLASIA AV DERECHA

Count
DISPLASIA VENTRICULOS
AV DERECHA 1 2 Total
atresia funcién AV atresia
derecha 1 1
grave funcion AV IM grave
derecha 1 1
Total 1 1
leve g::r:fr:.]a AV M leve 5 5 10
Total 5 5 10
moderada funcién AV IM leve 2 2
derecha normal 1 1
Total 3 3
no funcion AV normal
derecha 32 44 76
Total 32 44 76




TABLA 10 EDAD Y FUNCION DE LA VALVULA AV IZQUIERDA EN SOLITUS
Count
FUNCION DE LA VALVULA AV IZQUIERDA
IT

VENTRICULOS IT grave IT leve moderada atresia normal Total
1 EDAD 0-1 1 1 2
EN 1-24 5 2 3 10 20
MESES 5448 3 3 6
48-72 1 1 2
72-96 1 1
> 06 2 1 1 2 6
Total 10 5 4 18 a7
2 EDAD 0-1 2 1 3
EN 1-24 7 6 3 7 24
MESES  aids 6 2 4 15
48-72 1 1 2
72-96 2 1 k| 4
> 96 1 2 3 6
Total 4 17 13 4 16 54




TABLA 11 CIRUGIA * VALPO * SIV
Count
VALPO
IP esten esten

SV —m moderada atresia subPo valPo normal Total
civ CIRUGIA  B-T bilateral 1
B-T der 2
B-T izq 1
no 1 5
reemplazo tric 1
Total 1 10
integra  CIRUGIA B-Tizq 1
no 1 1
transplante 1 1
Total 1 1 3




TABLA 12 FUNCION AV DERCEHA, SEPTUM IV Y CIERRE AV DERECHO
Count
CIERRE AV StV
DERECHO civ integro Total
normal FUNCION  IT moderada. inser a SIV 1 1
normal 4 5
Total 5 6
sub-anular FUNCION IT grave 2 2
IT grave. inserc al SIV 1
IT moderada 2 2
IT moderada. inser a SIV 1
normal 1 1
Total 5 7




TABLA 13 PULMONAR, SEPTUM IV Y CIERRE AV IZQUIERDO
Count
CIERRE AV Sy
| IZQUIERDO civ integro Total
normal PULMONAR  IP moderada 1
atresia 2 3
esten subPo 5 5
esten valPo 1 1
normal 1
Total 8 11
sub-anular PULMONAR  normal 1 1
Total 1 1
atresia PULMONAR  atresia 1 1
Total 1 1




TABLA 14

VALVULA AORTICA, SEPTUM IV Y VD

Count

VD integro Total
dvsvd V-AORTICA  normal 2 2
Total 2 2
hipoplasico V-AORTICA  normal 1 1
Total 1 1
normal V-AORTICA  cabalg 30% 1 1
normal 6 9
Total 7 10




TABLA 15 SOLITUS: OTRAS LESIONES ASOCIADAS
Count
VENTRICULOS
1 2 Total
LESION CATVP aVCS 1 1
CIA 3 4 7
CIA,CoAo 1 1
CIA pca 2 2
CIA hipopl! itsmoAo.PCA 1 1
CoAo 3 4 7
CoAo.Interrup AcAo 1 1
CoAo.pca 2 2
DvCs 2 2
Hipoplasia AoAo 2 1 3
colaterales Ao-Po 1 1
hipoplasia de RIAP 1 1
hipoplasia ramas 1 1
no 19 35 54
pca 4 1 5
pca,hipoplasia de ramas 1 1
pca.hipoplasia del itsmo 1 1
Total a7 54 91
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