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ANTECEDENTES

La transposicion “corregida” de las grandes arterias,  cuya primera
descripcion clinica y morfologica la hizo Rokitansky en 1874, se caracteriza por la
inversién ventricular y la transposicion de las grandes arterias. La sangre venosa
sistémica pasa de la auriculs derecha, a través de una valvula mitral, a un ventricalo
jzquierdo y luego a la arteria pulmonar principal, La sangre venosa pulmonar pasa
desde la auricula izquicrda, a través de una valvula tricispide a un ventriculo
derecho y de ahi a la aorta, Esta combinacifn de doble discordancia, sin anomalias
cardiacas permite un contenido de oxigeno arlerial normal de ahi el término de
“corregida, aunque ésto no siempre se presentaad,

Es una anomalia rara, que ocurre aproximadamente en cl 0.7% de los
lactantes con cardiopatias congénitas o el 0.02 por 1000 nacidos vives, segtin la
casiistica reportada por el Hospital Infantil de Boston?,

Casi nunca faltan ofros defectos cardiaces asociados y los pacientes
sobreviven hasta los 70 afioss, aunque lo habitual es que existan otras anomalias
cardiacas que determinen el resultado tales camo la insuficiencia tricuspidea, donde
la valva septal esta desplazada hacia abajo y parte del ventriculo izquierdo esta
atrializado (Ebstein izquierdoj282 (2 obstruccion de la salida pulmonar con cierto
grado de deformidad asoclada y los defectos septales ventriculares que pueden
presentarse en cualquier lugar del tabique?,

La anatomia y el curso del sistema de conduccitn ha sida durante afios una
cuestion de debate, ya que [a despolarizacién es en sentido contrario a lo habitual y
en cerca del 50% de los casos se acompafian de blogueo auriculo-ventricular
completo, lo que obliga al cardidlogo clinico al estudio y tratamiento de ésta
asociacibn mediante colocacidn de marcapaso definitive como (nica opcin
terapéutica o como coadyuvante de la cirugia correctiva de acuerdo a cada caso en
particulariaq,
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Las arterias coronarias estan invertidas, es decir la coronaria derecha surte a
la rama descendente anterior, que sigue el curso del tabique y da lugar a una
circunfleja que rodea la valvula mitral, La arteria coronaria situada a ta izquierda se
parece a una anteria coronaria derecha, anatomia que debe conocerse con exactitud
pre-quirrgicamente.

Como ocurre en casi tedos los enfermos con cardiopatia congénita, la
ecocardiografia es un método fiable para describir Ja anatomia, el diagnéstice es
evidente en fos planos subxifoldeos eje largo y corto, la identificacién de los
defectos asociados mediante ecocardiografia bidimensional y Doppler ya han sido
descritas y son Gtiles como métodos no invasives de diagndsticot2.23, La necesidad
de cateterismo cardiaco depende de los datos disponibles, y puede surgir cuando
hay dudas con respecto a problemas valvulares, alteraciones de la salida y de los
defectos asoclados que justifican su realizacion para documentar tos detalles que
pudieran influir sobre el resultado o tratamiento quirtirgico y postoperatorio. Se han
reportado casos, en los que otros auxillares de diagndstico tales como la
centellografia con Tallo es (til sobretodo para objetivizar luncldn ventriculany, e
Inclusive el empleo de la TAC para cuando el ecocardiograma fuese incapaz de
detectar alguna anomalia y sin necesidad del empleo de estudios invasivos,

Et tratamiento estd condiclonado por ios defectos cardiacos subyacentesisisl,
Ia clrugia se efectuar en caso necesario ante la necesidad de cierre de los defectos
septales, colocacién de un tubo o de una valvula tricispide artificial, a pesar del
riesgo de bloqueo aurfculo-ventricular completot 2.0, Inclusive algunos casos
ameritaran transplante cardiaco sobretodo asociado a enfermedad de Ebstein en ¢l
adulto con dafio miocrdico severo e Ireversiblena,



La evalucidn de éstos pacientes dependerd del grado de insuficiencla
tricuspidea, asi como def bloqueo cardiaco de tercer grado que habitualmente es
anunciado por ¢n bloquen Wransitorie de primero o segundo grado, y que puede
aparecer antes o después del nacimiento e inclusive desarnrollarse muchos afios
después. Tras 20 afios de observacifn, las tablas actuariales sugieren que hasta el
55% de los enfermos no Hegan a presentar blogueo cardiaco completod,

Ante éslo, surge la necesidad del conocimiento de ésta patologia en nuestro
medio, para describir su frecuencia, fa bistoria natural, curso clinico y necesidad de

clrugia de la entidad.



PLANTEAMIENTO DEL. PROBILEMA

Determinar cual es la presentacion clinica y evolucion de la transposicion
coregida de los grandes vasos en ¢l Sewicio de Cardiopatias Congénitas del

Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional Siglo X1,
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OBJETIVO GENERAL

Establecer si la incidencia, presentacién clinica y faclores asociados a la
transposicion corregida de las grandes arlerias, diagnosticados en el servicio de
Cardiopatias Congénitas del Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacidnal

Siglo XXI es diferente a to publicade por otros autores.

OBJETIV0S ESPECIFICOS

1.- Determinar cual es la inddencia de la transposicion corregida de las grandes
arterias, diagnosticados iediante ecocardiograma y cateterismo cardiaco.

2.- Describir fa presentacion clinica de la entidad.

.- Reconocer cuales son las anomalias cardiacas asociadas a ésta cardiopalia
congénita.

4.- Determinar la sobrevida de la enfidad en nuestro medio.

HIPOTESIS ESTADISTICAS

No tiene por ser estudio descriptivo y observacional,



Cehorte
Observacional
Descriptive
Retrospectivo
Longitudinal

DISENO DEL ESTUDIO



IDENTIFICACION DE VARMALLES

VARIABLES DEPENDIENTES:
¢ Incidencia
+ Presentacion clinica
+ Anomalias asocladas
¢ Mortalidad

VARIABLES INDEPENDIENTES

¢ Transposicibn corregida de los grandes vasos



DEFINICION OPERACIONAL DE LAS VARIABLES

Incidenci# Es €l niimero de casos que se presentan en un lapso de tiempo

determinado, en éste caso 5 afios a la fecha,

Presentacién clfnica Al conjumo de signos y sintomas  relacionados con la

enfermedad en estudio,

Anomalias asociadas. Setdn las malfornacidnes cardiacas congénitas que se
asocian a la entidad tales como estenosis pulmonar, comunicacion Interventricular,

la presencla de diversos grados de bloqueo auriculo-ventricular entre otros.

Mortalldad Fallecimiento que ocumra en cualquier etapa de la evolucion de la

enfermedad.

Transposiciin corregida de los grandes vasos: cardiopatia congénita en ia que
existe doble discordancia,



ESCALAS DE MEDICION

¢+Las manifestecifnes clinicas se medirdn de acuerdo a escala de frecuencia,

+Se determinard en porcemaje de asociacion con otras cardiopatias
congénitas,

¢Se deserihira cual es el procentaje de mortalidad

+Se establecerd laincidencia de presentacion de acuerdo a su porcentaje



UNIVERSO DE TRABAJO 10

Se incluyeron en ¢l presente estudio todos aquellos pacientes con diagndstico
de transposicion corregida de las grandes arerias, del Servicio de Cardiopatias
Congénitas del Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacional Sigllo XX, que
cumplieran los criterlos de inclusion durante el perfode comprendide de Enero de
1990 a Junio de 1996,



CRITERIOS DE INCLUSION "

o Pacientes con diagndstico de transposicion corregida de los grandes vasos,
independientemente de la edad, mediante sospecha clinica, y corroborado mediante

ecocardiograma transtorieico modo M, bidimensional y doppler.

CRITERIOS DE NO INCLUSION

¢ Pacientes que mediante cateterismo cardiaco se descarte el diagndstico de
transposlcidn corregida de los grandes vasos,

+ Pacientes con diagndstico de ventriculo (inico o valvula auriculoventricular
dnica.

+ Sin expediente ciinico o que se encuentre incompleto,

+ Pacientes en los que durante la cirugia correctiva o mediante necropsia se
descarte el diagnfstico.



CONSIDERACIONES ETICAS 12
En la realizacidn del estudio no existe riesgo alguno para los pacienles
incluidos, ya que la informacion serd ohlenida unicamente de los expedientes

clinicos de manera confidencial.

AECURSOS HUMANOS
Participaron activamente los médicos cardidlogos adscrites al servicio de
Cardiopatias Congénitas, un médice residente del 3er. aifo de la especialidad de
cardiologia y personal de archivo clinico del Hospital de Cardiologia del Centro
Médico Nacidnal Siglo XXL.

. FACTIBILIDAD
Ei Hospital en cuestion cuenta con la infrae structura, material fisico y humano

para la realizacion del proyecto sin necesidad de recurrir a empleo de recursos o
inversiones adicionales.

DIFUSION DE RESULTADOS.
+Se publicaran Jos resuitados en una revista nacional,
+Se presentard en el Congreso Nacidnal de Cardiologia a realizarse en la Cd.
de Guanajuate, Gto,
#Servird como marco de presentacidn en Sesifn General del Hospital,
+Servird como Tesis Recepcional para concluir Ja Especialidad de Cardiologia
del Hospital de Cardinlogia del Centro Médica Naclonal Siglo XXI.



CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

13

TIEMPQ

ACTIVIDAD

Elaboracidn del procolo
Correccitin del protocolo
Recoleccitn de dates
Anilisls de Informaclén
Presentacidn de resultados

dos semanas
dos semanas
un mes

dos semanas

dos semanas




METODOLOGIA 14

De fos expedientes clinicos de los pacientes con diagndstico cde
transposicion corregida de los grandes vasos, que han sido estudiados en el
Hospital de Cardiologia del Centro Médico Nacidnal Siglo %04, en el perindo
comprendido de Enero de 1990 a Junio de 1996, se analizaron variables de la
historia clinica con énfasis en: edad al momemo del diagndstico, presencia de
bloqueos de cualquier indole, insuficiencia cardiaca, malformaciones congénitas
asocladas, ausencia de sintomas, hallazgos electrocardiogrificos, radioldgicos,
ecocardiograficos, del cateterismo cardiaco, hallazos quirdrgicos, sobrevida a §
anos y mortalidad,

Se efectud seguimiento de los paclentes a través de via telefonica o mediante
citas programadas en la consulta externa de Cardiopatias Congénitas de su
carditlogo tratante,

ANALISIS ESTADISTICO

Se elaborard una hoja de captaclén de datos exprofeso para tal fin, y los
resultados se vaciaron en el programa DBase-IV de una microcomputadora personal.
Se utifizaron medidas de tendencia central y de dispersian,

Los resuitados fueron comparados con los reportados en la fiteratura mundial.



RESULTADOS 15

Se estudiaron un total de 14 pacientes, con seguimiento a 5 afos,
considerando que se presentan 240 casos nuevos por aiiv en el Servicio de
Cardlopatias Congénitas, la incidencia de presentacion durante €ste tiempo es del
1.16%, comparado con las grandes serics como el Hospital Infantil de Boston ddnde
en 20 afios la incidencia fué 0.6 % (6], Hubo once hombres y Wres mujeres, con
rango al momento de la presentacion de 11 dias a 29 afios, con media de 13 meses
(Fig. 1y 2).

En la primnera consulta el 75% de ellos, se encontraba en CF lll por disnea o ya
habian presentado crisis de hipoxia al menos en alguna ocaslon; las dos principales
manifestaciones clinicas fueron insuficiencia cardiaca y cianosis, solo en cinco
pacientes el hallazgo de un soplo y alteraciones en el electrocardiograma motivaron
su envio a nuestra Unidad (Fig. 3). Elintervalo entre el inicio de los sintomas hasta
el momento en que se llegd al diagnGstico definitivo fué en su mayor parte antes del
aiio de edad (Fig.4).

La mayor parte de ellos tenfan o soplo expulsivo pulmonar u holosistélico, asf
como reforzamiento del cierre adrtico en el sequndo espacio intercostal izquierdo
{Fig. 5y 6).

Hubo dos pacientes con saturaclines menores del 40% que ya habian
presentado crisis de hipoxia y en quienes se les reallzb cirugia pallativa como

_medida terapéutica de emergencla, y olros con saturaciones normales. Durante el
seguimiento y de acuerdo al tratamiento especifico para cada caso se demostré una
mejorfa significativa de éste parametro objetivo de medicidn, de tal manera que a los
5 afios de seguimiento todos tenfan saturaciénes de 80% o mas (Fig.7).



Los hallazgos electrocardiograficos mostraron en tres casos dextrocardia, df
otro bloqueo auriculo-ventricular completo congénito, uno mas sindrome de Wolff-
Parkinson-White y en dos situs inversus atrial. En mas del 40% se obhservd
crecimiento bhiventricular,

La radiografia de térax mostrd en un caso situs inversus totalls, en otrn
dextrocardia y en la mayoria de cllos (60%) algiin grado de cardiomegalia, con Hujo
pulmonar disminuido.

El ecocardiograma bidimensional y Doppler llegd al diagnastico preciso en 12
casos. Los dos restantes que resultaron falsos positives fué un caso en que se
reportd mediante el estudio ventriculo Gnico y otro como doble via de salida del
venlricuto derecho, coando en realidad ambos tenian transposicion corregida de los
grandes vasos. Hubo corelacion entre el cateterismo cardiaco y los hallazgos
transquirdirgicos en todos los casos. '

La intervencion quirirgica més frecuente fué el cierre de la CIV, aunado a
liberacion del tracto de salida del ventriculo izquierdo y valvulotomia pulmonar. En
dos casos hubo neeesidad de colocar marcapase definitivo la Indicacion en uno de
ellos fué la presencia de blogqueo AV completo congénito y en olro el BAVe
transquirdrgico. En un enfermo se ha colocado prétesis mecénica tdcuspidea, en
olros  tres se decidi6 unicamenle observarlos con seguimiento clinico y
ecocardiografico cada 6 meses, El dnico paciente adulto de nuestra serie, liene el
antecedente de bandaje de la puimonar a los dos meses de edad {Fig. 8).

A cinco afios de seguimiento el 80% se encuentra en CF | y el resto en CF I,
sin reportarse mortalidad hasta el momento (Fig.9).
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SATURACION PERIFERICA

FIG. 7
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CIRUGIAS REALIZADAS
FIG. 8
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DISCUSION 26

La doble discordancia [atrio-ventricular y ventriculo-arterial) ¢s una entidad
rara, de presentacion clinica variable, con incidencias que van desde el 0.6% segin
las grandes series hasta el 1.1% reportado en nuestra pohlacion.

De acuerdo a las anomalias estructurales asociadas, serf la presentacion
clinica la que se divide principalmente en aquéllos pacieates que presentan
diversos grados de insuficiencia cardiaca, cianosis o los asintomaticos cuyos
hallazgos electrocardiograficos son la Gnica pauta para el diagnfstico. De ésta
manera al comparar fus resultados resportados por ¢l Dr. Lundstromeé en su serie
de 111 pacientes con seguimicnto a 15 afins, con los obtenidos en nuestro medio, se
ha determinado que la distribucion sintomatica es semejante (Tabla l). Esto tiene
importancia clinica ya que s¢ ha descrito que el seguimiénto de los pacientes con
insuficiencia cardiaca congestiva es més pobre que los que presentan clanosls, y
que deberdn ser intervenidos (si la causa de ésta‘es corregible quirlrgicamente) e
una manera mas temprana que lo habitual, antes de que ocurra dilatacion del
ventriculo morfolégicamente derecho, que puede claudicar ante su incapacidad de
manejar presiones sistémicas.

Como se ha dicho, 1as anomaiias asocladas juegan un papel preponderante de
ésta patologia. En la serie del Dr. Sano del Hospital del Nifio Enfermo en Australia,
el 100% de los casos tenfan comunicacion interventricular y el 75% estenosis
pulmonar o que recuerda a la Tetralogia de Fallot (Fallot izquierdo). En nuestra
serie ¢l 78% de los casos tenjan CIV y el 28% estenosis pulmonar, de ahi se explica
el porqué la mayoria de eflos tenfan cianosis como manifestacion clinica y alteracidn
en la saturacion indicativa de obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo
- en éste caso. Después le siguen las anomalias de la tricspide que van desde
displasia valvular leve hasta el verdadero Ebstein izquicrdo, para distribuirse con
menor frecuencia la comunicacion interauricular, la persistencia de vena cava

superior izquierda o del conducto arterioso (Tabla li).



Cuando se ha decidido el momento de intevenic quirrgicamente, debemdb
recardar que los factores de riesqge para mortalidad temprana o de alta morhitidad
dentro de los 6 meses de la intervencion son; deteriore de su clase funeional per
insuficiencia cardiaca, disfuncidn ventricular derecha, bloqueo auricuto-ventricalar
completo, mayor grado de insuficientia tricuspidea (moderado » severn).y edad
temprana af momento de fa infervencions.,

Por ditimo mencionaremos que en la actualidad, ef estudio def comportamiento
del ventriculo morfolBgicamente derecho ya sea mediante ecocardiografia
hidimensional o medicina nuclear, es el que ha dado con mayor eficacia ln pauta

para establecer el prondstico de cada casa en particular,



SINTOMAS Y SIGNOS

TABLA

ASINTOMATICO  CIANDSIS Icev:

HOSPITAL DE
CARDIOLOGIA
CMN S, XXi

———r, oy
-

HOSPITAL
INFANTIL
LONDRES, NG

* INSUFICIENCIA CARDIACA CONGESTIVA VENOSA
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TABLA 2 A
ANOMALIAS :(]ET% n@DQZ%
weneveae| 108 | 2000
avowe | 408 | 2
magoe | 408 | e
ﬁmgﬁﬁl 3@ 9(32)
POMS%ON 4(28) 8(28)
Mow | 0| 10

a0
3



ANOMALIAS ASOCIADAS

TABLA 2 B

HC CMN MD. Sano
ANOMALRS o) | =289
BLOQUED AV 107) 4(14)
PERSISTENCIA DE |
CONDUCTO 1) 20)
ARCO AORTICO
DERECHO 0 20)
SINDROME DE
iyl 107) 2(7)
COARTACION
AORTICA 0 10)
VENA
CAVA SUPERIOR 3(21) 2(7)
IZQUIERDA




a1
CONCLUSIONES

1.- En Méxice, se presentan aproximadamente 44 casos al afio refacionando el
indice de natalidad del INEG), con ta tasa de presentacion de ésta patologia.

2.- Los hallazgos clinicos dependeran de las anomalias asocladas y de los
trastornos de la conduccion, ya que denlro de su historia natural el 45% tiene
blogqueo AV completo a los 20 afios de edad.

3- El momento quirlirgico £sta en relacidn con las anomalias asociadas y la
repercusion hemodinamica de éstas, 12 morbi-mortalidad quirlrgica es mayor que en
los casos sin transposicion corregida de los grandes vasos por lo que Ja seleccion
de los enfermos es tigurosa,

4. El presente estudio brinda 1a pauta para el seguimiento a fargo plazo de
este grupo de pacientes, la que brindard informacion sobre morbi-mortalidad,



ANEXO 1

HOJA DE CAPTACION DE DATOS
TRANSPOSICION CORREGIDA DE LAS GRANDES ARTERIAS

NOMBRE CEDULA

TELEFONO- FECHA DX.CLX

EDAD AL DX-

INTERVALO SINTOMAS-IMAGNOSTICO,

CIANOSIS: §1  NO SATURACION PERIF:

CRISIS DE HIPOXIA: §1 NO INSUFICIENCIA CARDIACA: 81 NO

ASINTOMATICO

SOM.0

-2Pp—

ECG

%~

ECO

CTT. FECHA DEL ESTUDIO:
AD vD- TAR CAP- vi
A0 GC GP RST. RSP-
URP-——reee

"HALTAZGOS ANATOMIGOS

DIAGNOSTICO DE SESION MEDICO-QUIRURGICA

FECHA DE CIRUGIA:

INTERVALO ENYRE DX, DEFNITIVO ¥ CIRUGIA
TIPO DE CORRECCION QX

MARCAPAS O TRANSOPERATORIO: 51 NO

NECESIDAD DE MARCAPASO DERNITIVO INDEPENDIENTEMENTE DEL TX, OX: SI NO

HALLAZGOS QX

TIEMPO BOMB Aot TIEMPO PINZAMIENTO AQ—meamee rrmmmams

COMPLICACIONES
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ANEXO 1l
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ANEXO il

ECC de un pociante e geig 0rcs ge ecad ¢on Transposcion corregde de los grondes
vagcs, hav ondes Q en \ LR v igs ondes R son pequerscs en \1. bicgues
aunculgsertreiar compiers, 16 frecuence vertricuar s de urce 50 lendos por minuto v
ia frecuercia auricular de 83 por minuto.
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ANEXO VvV

En la radiografia posrercanterior puede apreciarse gque el beroe surereor zquerdo del
corazon es recto, 510 €€ Jere O que 0 COrTa se origing e el ventrouis de la crculacien
genergl gue. en g *rarsposician coreegita, es el ventricuio derechc araterico.
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ANEXO V

Ecocardiegrama en apical custro comaras, donde se aprecia que o vahua
auriculoveritricular zquierda se localiza mds cerconc ¢ la punta gue la vahulo
aurfeuloventricular gerecha, a lo inversa de o que ccurre en el corazen estructuramente
normal. Por ¢tra lado, € vertricuio morfolsgicamente derecno se ubics o la izquierda v
visceverso.
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ANEXO U

Fig. &) Angicgrafic del ventriculo izquierdo er proveccion postercantericr. £ tronco de la
arteria pulmenar se origing en el ventriculo izquierde de paredes lizas, que recibe sorgre
venosa de la circulacion gererat,

Fig. B) Angiografic del ventriculo derecho en proveccion postercastericr. LG oorta
ascendente fiene su origen a la izquierda del trorco de la artero pumonar, er el
ventriculo derecho excesivamente trabeculada que recbe sengre venose pumonar,  Ei
tabique interventricular que aqus se ve perpendicular al planc fronta, se ercuentrc
intacto.
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