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ANTECEDEN1ES 

La transposición "corregida" de las grandes arterias, 	cuya primera 

descripción clínica y morfológica la hizo Rokitansky en 18751, se caracteriza por la 

inversión ventricular y la transposición de las grandes arterias. La sangre venosa 

sistémica pasa de la aurícula derecha, a través de una válvula mitra', a un ventriculo 

izquierdo y luego a la arteria pulmonar principal. La sangre venosa pulmonar pasa 

desde la aurícula izquierda, a través de una válvula tricúspide a un ventrículo 

derecho y de ahí a la aorta. Esta combinación de doble discordancia, sin anomalías 

cardíacas permite un contenido de oxígeno arterial normal de ahí el término de 

"corregida", aunque ésta no siempre se presentan. 

Es una anomalía rara, que ocurre aproximadamente en el 0.7% de los 

lactantes con cardiopatías congénitas o el 0.02 por 1000 nacidos vivas, según la 

casuística reportada por el Hospital Infantil de Doston4. 

Casi nunca faltan otros defectos cardíacos asociados y las pacientes 

sobreviven hasta los 70 añosu, aunque lo habitual es que existan otras anomalías 

cardiacas que determinen el resultado tales como la insuficiencia tricuspídea, dónde 

la valva septal está desplazada hacia abajo y parte del ventriculo izquierdo está 

atrializado (Ehstein izquierdojan la obstrucción de la salida pulmonar con cierto 

grado de deformidad asociada y los defectos septales ventriculares que pueden 

presentarse en cualquier lugar del tabiquel. 

La anatomía y el curso del sistema de conducción ha sido durante años una 

cuestión de debate, ya que la despolarización es en sentido contrario a lo habitual y 

en cerca del 50% de los casos se acompañan de bloqueo auriculo-ventricular 

completo, lo que obliga al cardiólogo clínica al estudio y tratamiento de ésta 

asociación mediante colocación de marcapaso definitivo como única opción 

terapéutica o corno coadyuvante de la cirugía correctiva de acuerdo a cada caso en 

particularan. 
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Las arterias coronarias están 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 válvula mitras. La arteria coronaria situada a la izquierda se 

parece a una artería coronaría derecha, anatomía que debe conocerse con exactitud 

pre-quirúrgicamente. 

Como ocurre en casi todos los enfermos con cardiopatía congénita, la 

ecocardiografía es un método fiable para describir la anatomía, el diagnóstico es 

evidente en los planos subxifoideos eje largo y corto, la identificación de los 

defectos asociados mediante ecocardiografía hidimensional y Doppler ya han sido 

descritas y son útiles como métodos no invasivos de diagnásticoull. La necesidad 

de cateterismo cardíaco depende de las datos disponibles, y puede surgir cuando 

hay dudas con respecto a problemas valvulares, alteraciones de la salida y de los 

defectos asociados que justifican su realización para documentar los detalles que 

pudieran influir sobre el resultado o tratamiento quirúrgico y postoperatorio. Se han 

reportado casos, en los que otros auxiliares de diagnóstico tales como la 

centellografía con Talio es útil sobretodo para objetivizar función ventricularil, e 

inclusive el empleo de la TAC para cuando el ecocardiograma fuese incapaz de 

detectar alguna anomalía y sin necesidad del empleo de estudios invasivos. 

El tratamiento está condicionado por los defectos cardíacos suhyacentesillow, 

la cirugía se efectuará en caso necesario ante la necesidad de cierre de los defectos 

septales, colocación de un tubo o de una válvula tricúspide artificial, a pesar del 

riesgo de bloqueo aurícula-ventricular completalwao. Inclusive algunos casos 

ameritarán transplante cardíaco sobretodo asociado a enfermedad de Ebstein en el 

adulto con dallo miocárdico severo e irreversihlem2. 
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La evolución de éstos pacientes dependerá del grado de insuficiencia 

tricuspíttea, así como del bloqueo cardíaco de tercer grado que habitualmente es 

anunciado por un bloqueo transitorio de primero o segundo grado, y que puede 

aparecer antes o después del nacimiento e inclusive desarrollarse muchos años 

después. Tras 20 años de observación, las tablas actuariales sugieren que hasta el 

55% de los enfermos no llegan a presentar bloqueo cardíaco completan. 

Ante ésto, surge la necesidad del conocimiento de ésta patología en nuestro 

medio, para describir su frecuencia, la historia natural, curso clínico y necesidad de 

cirugía de la entidad. 



PLANTEAMIENTO DEL PROI1LEMA 
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Determinar cual es la presentación clínica y evolución de la transposición 

corregida de los grandes vasos en el Servido de Cardiopatías Congénitas del 

Hospital de Cardiología del Centro Médico Nacional Siglo MI 



"OVO GEN1.7141. 

Establecer si la incidencia, presentación clínica y factores asociados a la 

transposición corregida de las grandes arterias, diagnosticados en el servicio de 

Cardiopatías Congénitas del Hospital de Cardiología del Centro Médico Naciónal 

Siglo XXI es diferente a lo publicado por otros autores. 

OBJETIVOS ESPECIFICOS 

1.- Determinar cual es la incidencia de la transposición corregida de las grandes 

arterias, diagnosticados mediante ecocardiograma y cateterismo cardíaco. 

2.- Describir la presentación clínica de la entidad. 

3.- Reconocer cuales son las anomalías cardíacas asociadas a ésta cardiopatía 

congénita. 

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

HIPOTESIS ESTADISTICAS 

No tiene por ser estudio descriptivo y observacional. 
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DISEÑO DEL ESTUDIO 

o Cohorte 

o Observacional 

o Descriptivo 

o Retrospectivo 

o Longitudinal 
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VARIABLES DEPENDIENTES: 

incidencia 

e Presentación clínica 

e Anomalías asociadas 

o Mortalidad 

VARIABLES INDEPENDIENTES 

*Transposición corregida de los grandes vasos 
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Incidencia Es el número de casos que se presentan en un lapso de tiempo 

determinado, en éste caso 5 años a la fecha. 

Presentación clínica Al conjunto de signos y síntomas relacionados con la 

enfermedad en estudio. 

Anomalías asociadas Serán las malforrnaciónes cardíacas congénitas que se 

asocian a la entidad tales como estenosis pulmonar, comunicación interventricular, 

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

Mortalidad Fallecimiento que ocurra en cualquier etapa de la evolución de la 

enfermedad. 

Transposición corregida de los grandes vasos: cardiopatía congénita en la que 

existe doble discordancia. 
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*Las manifestaciénes clínicas se medirán de acuerdo a escala de frecuencia. 

*Se determinará en porcentaje de asociacion con otras cardiopatías 

congénitas. 

*Se describirá cuál es el procentaje de mortalidad 

*Se establecerá la incidencia de presentación de acuerdo a su porcentaje 



UNIVERSO DE TRABAJO 
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Se incluyeron en el presente estudio todos aquellos pacientes con diagnóstico 

de transposición corregida de las grandes arterias, del Servicio de Cardiopatías 

Congénitas del Hospital de Cardiología del Centro Médico Nacional Sigilo >00, que 

cumplieran los criterios de inclusión durante el período comprendido de Enero de 

1990 a Junio de 1996. 



CRITERIOS DE INCLUSION 
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• Pacientes con diagnóstico de transposición corregida de los grandes vasos, 

independientemente de la edad, mediante sospecha clínica, y corroborado mediante 

ecocardiograrna transtorácico modo M, bidimensional y doppler. 

CRITERIOS DE NO INCLUSION 

• Pacientes que mediante cateterismo cardíaco se descarte el diagnóstico de 

transposición corregida de los grandes vasos. 

t• Pacientes con diagnóstico de ventrículo único o válvula auriculoventricular 

única. 

• Sin expediente clínico o que se encuentre incompleto. 

• Pacientes en los que durante la cirugía correctiva o mediante necropsia se 

descarte el diagnóstico. 
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En la realización del estudio no existe riesgo alguno para los pacientes 

incluidos, ya que la información será obtenida unicamente de los expedientes 

clínicos de manera confidencial. 

RECURSOS HUMANOS 

Participaron activamente los médicos cardiólogos adscritos al servicio de 

Cardiopatías Congénitas, un médico residente del 3er. año de la especialidad de 

cardiología y personal de archivo clínico del Hospital de Cardiología del Centro 

Médico Naciónal Siglo XXI. 

FACTIBILIDAD 

El Hospital en cuestión cuenta con la infraestructura, material físico y humano 

para la realización del proyecto sin necesidad de recurrir a empleo de recursos o 

inversiones adicionales. 

DIFUSION DE RESULTADOS. 

*Se publicarán los resultados en una revista nacional. 

*Se presentará en el Congreso Naciónal de Cardiología a realizarse en la Cd. 

de Guanajuato, Gto. 

•Servirá como marco de presentación en Sesión General del Hospital. 

*Servirá como Tesis Recepcional para concluir la Especialidad de Cardiología 

del Hospital de Cardiología del Centro Médico Nacional Siglo XXI. 



CRONOGRAMA DE ACDVIDADES 
	 13 

ACTIVIDAD__ 	_TIEMPO 

Elaboración del prucolo 

Corrección del protocolo 

Recolección de datos 

Análisis de Información 

Presentación de resultados 

dos semanas 

dos semanas 

un mes 

dos semanas 

dos semanas 
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De los expedientes clínicos de los pacientes con diagnóstico cde 

transposición corregida de los grandes vasos, que han sido estudiados en el 

Hospital de Cardiología del Centro Médico Naciónal Siglo >XL en el período 

comprendido de Enero de 1990 a Junio de 1996, se analizaron variables de la 

historia clínica con énfasis en: edad al momento del diagnóstico, presencia de 

bloqueos de cualquier índole, insuficiencia cardíaca, malformaciánes congénitas 

asociadas, ausencia de síntomas, hallazgos electrocardlográficos, radiológicos, 

ecocardiográficos, del cateterismo cardíaco, hallazos quirúrgicos, sobrevida a 5 

años y modalidad. 

Se efectuó seguimiento de los pacientes a través de vía telefónica o mediante 

citas programadas en la consulta externa de Cardiopatías Congénitas de su 

cardiólogo tratante. 

ANÁLISIS ESTADISTICO 

Se elaborará una hola de captación de datos exprofeso para tal fín, y los 

resultados se vaciaron en el programa DBase-$V de una microcomputadora personal. 

Se utilizaron medidas de tendencia central y de dispersión. 

Los resultados fueron comparados con los reportados en la literatura mundial. 



RESULTADOS 
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Se estudiaron un total de 14 pacientes, con seguimiento a 5 años, 

considerando que se presentan 240 casos nuevos por año en el Servicio de 

Cardiopatías Congénitas, la incidencia de presentación durante éste tiempo es del 

1.16%, comparado con las grandes serles como el Hospital Infantil de Boston dónde 

en 20 años la incidencia fué 0.6 % (6). Hubo once hombres y tres mujeres, con 

rango al momento de la presentación de 11 días a 29 años, con media de 13 meses 

(Fig. 1 y 2). 

En la primera consulta el 75% de ellos, se encontraba en CF III por disnea o ya 

habían presentado crisis de hipoxia al menos en alguna ocasión; las dos principales 

manifestaciones chicas fueron insuficiencia cardíaca y cianosis, solo en cinco 

pacientes el hallazgo de un soplo y alteraciónes en el electrocardiograma motivaron 

su envío a nuestra Unidad (Fig. 3). El intervalo entre el inicio de los síntomas hasta 

el momento en que se llegó al diagnóstico definitivo fué en su mayor parte antes del 

año de edad (Fig.4). 

La mayor parte de ellos tenían o soplo expulsivo pulmonar u holosistólico, así 

como reforzamiento del cierre abdico en el segundo espacio intercostal izquierdo 

(Fig. 5  Y 6)• 

Hubo dos pacientes con saturaciónes menores del 40% que ya habían 

presentado crisis de hipoxia y en quienes se les realizó cirugía paliativa como 

medida terapéutica de emergencia, y otros con saturaciones normales. Durante el 

seguimiento y de acuerdo al tratamiento específico para cada caso se demostró una 

mejoría significativa de éste parámetro objetivo de medición, de tal manera que a los 

5 años de seguimiento todos tenían saturaciónes de 00% o más (Fig.7). 



Los hallazgos electrocardiográlicos mostraron en tres casos dextrocardia, flft 

otro bloqueo auriculo-ventricular completo congénito, uno más síndrome de Wollf-

Parkinson-White y en das sitos inversus atrial. En más del 40% se observó 

crecimiento biventricular. 

La radiografía de tórax mostró en un caso sitos inversus totalis, en otro 

dextrocardia y en la mayoría de ellos (60%) algún grado de cardiomegalia, con flujo 

pulmonar disminuido. 

El ecocardiograma bidimensional y Doppler llegó al diagnóstico preciso en 12 

casos. Los dos restantes que resultaron falsos positivos fué un caso en que se 

reportó mediante el estudio ventrículo único y otro corno doble vía de salida del 

ventrículo derecho, cuando en realidad ambos tenían transposición corregida de los 

grandes vasos. Hubo correlación entre el cateterismo cardíaco y los hallazgos 

transquirúrgicos en todos los casos. 

La intervención quirúrgica más frecuente fué el cierre de la CIV, aunado a 

liberación del tracto de salida del ventrículo izquierdo y valvulotomía pulmonar. En 

dos casos hubo necesidad de colocar marcapaso definitivo la indicación en uno de 

ellos fué la presencia de bloqueo AV completo congénito y en otro el DAVc 

transquirúrgico. En un enfermo se ha colocado prótesis mecánica tricuspídea, en 

otros tres se decidió unicamente observarlos con seguimiento clinico y 

ecocardiográlico cada 6 meses. El único paciente adulto de nuestra serie, tiene el 

antecedente de bandaje de la pulmonar a los dos meses de edad (Fig. 8). 

A cinco años de seguimiento el N% se encuentra en CF I y el resto en CF II, 

sin reportarse mortalidad hasta el momento (Fig.9). 
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La doble discordancia (atrio-ventricular y ventriculo-arterial) es una entidad 

rara, de presentación clínica variable, con incidencias que van desde el 0.6% según 

las grandes series hasta el 1.1% reportado en nuestra población. 

De acuerdo a las anomalías estructurales asociadas, será la presentación 

clínica la que se divide principalmente en aquéllos pacientes que presentan 

diversos grados de insuficiencia cardíaca, cianosis o los asintomáticos cuyos 

hallazgos electrocardiográficos son la única pauta para el diagnóstico. De ésta 

manera al comparar los resultados resportados por el Dr. Lundstrorril en su serie 

de 111 pacientes con seguimiento a 15 arios, con los obtenidos en nuestro medio, se 

ha determinado que la distribución sintomática es semejante (Tabla I). Esto tiene 

importancia clínica ya que se ha descrito que el seguimiento de los pacientes con 

insuficiencia cardíaca congestiva es más pobre que los que presentan cianosis, y 

que deberán ser, intervenidos (si la causa de ésta es corregible quirúrgicamente) de 

una manera más temprana que lo habitual, antes de que ocurra dilatación del 

ventrículo morfológicamente derecho, que puede claudicar ante su incapacidad de 

manejar presiónes sistémicas. 

Como se ha dicho, las anomalías asociadas juegan un papel preponderante de 

ésta patología. En la serie del Dr. Sanaa del Hospital del Niño Enfermo en Australia, 

el 100% de los casos tenían comunicación interventricular y el 75% estenosis 

pulmonar lo que recuerda a la Tetralogía de Fagot (Fallot izquierdo). En nuestra 

serie el 78% de los casos tenían CIV y el 20% estenosis pulmonar, de ahí se explica 

el porqué la mayoría de ellos tenían cianosis como manifestación clínica y alteración 

en la saturación indicativa de obstrucción al tracto de salida del ventrículo izquierdo 

en éste caso. Después le siguen las anomalías de la tricúspide que van desde 

displasia valvular leve hasta el verdadero Ebstein izquierdo, para distribuirse con 

menor frecuencia la comunicación interauricular, la persistencia de vena cava 

superior izquierda o del conducto arterioso (Tabla II). 



Cuando se ha decidido el momento de intevenir quirúrgicamente, debernWs 

recordar que los factores de riesgo para mortalidad temprana u de alta morbilidad 

dentro de los 6 meses de la intervención son: deterioro de su clase funcional por 

insuficiencia cardíaca, disfunción ventricular derecha, bloqueo auriculo-ventricular 

completo, mayor grado de insuficiencia tricuspídea (moderado a severo). y edad 

temprana al momento de la intervenciónmA. 

Por último mencionaremos que en la actualidad, el estudio del comportamiento 

del ventrículo morfológicamente derecho ya sea mediante ecocardiagrafía 

hidimensional o medicina nuclear, es el que ha dado con mayor eficacia la pauta 

para establecer el pronóstico de cada caso en particular. 



SINTOMAS Y SIGNOS 
TABLA 1 

ASINTOMATIGO 	CIANOSIS 

HOSPITAL DE 
CARDIOLOGlA :5-3-, 

CMN S. XXI 

HOSPITAL 
INFANTIL ....-:..; ...-7.:,c "--"'...': 

LONDRES, NG 

28 

* INSUFICIENCIA CARDIACA CONGE511VA VENOSA 
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TABLA 2 A 

ANOMALIAS 
HG GMN 
n :14 (%) 

MD. Sano 
n :: 28 (%) 

GOMUNUGAGION 
INTERVENTRIGULAR 

11 (78) 28 (100) 

ESTENOSIS 
PULMONAR 

4 (28) 21(75) 

ANOMALIAS 
TRIGUSPIDE 

4(28) 11 (39) 

GOMUNIGAGION 
INTERAURIGULAR 

3 (21) 9 (32) 

MAL 
POSIGION 

4 (28) 8 (28) 

DRENAJE VENOSO 
PULMONAR 

1 (3) 
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TABLA 2 B 

ANOMALAS 
HG GMN 
n =14 (%) 

MD. Sano 
n: 

BLOQUEO AV 1(7) 4 (14) 

PERSISTENCIA DE 
CONDUCTO 

1(7) 2 (7) 

ARCO AORTICO 
DERECHO 

0 2.(7) 

SINDROME DE 
WPW 

1(7) 2(7) 

COARTACION 
AORTICA 

0 1 (3)  
VENA 

CAVA SUPERIOR 
IZQUIERDA 

3 (21) 2 (7) 
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CONCLUSIONES 

1.- En México, se presentan aproximadamente 44 casos al ah relacionando el 

índice de natalidad del INEGI, con la tasa de presentación de ésta patología. 

2.- Los hallazgos clínicos dependerán de las anomalías asociadas y de los 

trastornos de la conducción, ya que dentro de su historia natural el 45% tiene 

bloqueo AV completo a los 20 dos de edad. 

3,- El momento quirúrgica está en relación can las anomalías asociadas y la 

repercusión hemodinámica de éstas, la morbi-mortalidad quirúrgica es mayor que en 

los casos sin transposición corregida de los grandes vasos por lo que la selección 

de los enfermos es rigurosa. 

4.- El presente estudio brinda la pauta para el seguimiento a largo plazo de 

este grupo de pacientes, la que brindará información sobre morbi-mortalidad. 



ANEXO I 	 32 

HOJA DE CAPTACION DE DATOS 
TF1ANSPOSICION CORREGIDA DE LAS GRANDES ARTERIAS 

NOMORE- 	 - CEQUIA- 
TELEFONO----   FECHA DKCIX- 
EDAD AL OX 	  
INTERVALO SINTOMAS-DIAGNOSTICO 
CIANOSIS: SI NO 	 SATURACION MIME 
CRISIS DE HIPDXIA: SI NO 	 INSUFICIENCIA CARDIACA: SI NO 
ASINTOMATICO 	  
SOPLO 
-2P 	 
ECG 
RX 
ECO 
CTT 

    

    

    

    

 

FECHA DEL ESTUDIO 

  

   

AD- VD---- TAP--- CAP-- VI------- 

Al) 	CC- 	 RST 	 RSP- 

URP 	 

HALLAZGOS ANATOMICOS 

DIAGNOSTICO DE SESION MEDICO-OUIRURGICA 	 

FECHA DE CIRUGIA 	 
INTERVALO ENTRE DK DEFNITIVO Y CIRUGIA 	  
TIPO DE CORRECCION OX--- 
MARCAPASO TRANSOPERATORIO: SI NO 
NECESIDAD DE MARCAPASO DEIINITIVO INDEPENDIENTEMENTE DEL IX. OX: SI NO 
HALLAZGOS OX 	  

TIEMPO DOMOA- 	 TIEMPO PINZANIENTO AO- 

COMPLICACIONES 

FECHA DE ULTIMA EVALUACION 	  
CLASE FUNCIONAL AL MOMENTO DE LA ULTIMA EVALUACION-- 
INTERVALO ENTRE CIRUGIA Y ULTIMA EVALUACION 	  
MUERTE: SI NO CAUSA: 

AUTOPSIA: SI NO DIAGNOSTICO DE AUTOPSIA 	 



Ysa- 

P 	A  
a 

YeAli 
IMIP*1101' 

itudeule derecha 

Fose Mil 

yeiniia NOM 

ventriculo 
izquierdo desde 
ei bureo 
deviene 
morracoloo 

euncula 
izquierda 

ANEXO U 
	

33 

	

a:„e aern.,e1,0, G a0,0,,,0, 0 ,- a, a‘ 	0,- ro 0.-„,0- aa a  „e, aa,s, .,„ve  

, 

coco-erly- 	v'^CoG  Je 	
C.:9"Cg' 	C.,"C 	

,,C4505. e' 

cc-azo-  ce- C soes e e" eur c_ie" 	
r..  G• 	

zierec-c: ee-7c co"ec'elie co- e 

\er-rcuir., zeu'e-do rIc7":0 cgco, 'e 	erie 	•-b" N. e z co- e Cerecro 	e OCC 	G• 

tc9d0 



ANEXO III 

de Jn ccoesiTe Ce seis orce de edad con D-crsoos'clon correadc de 5os grcrdes 
\osos. "ov ondce Q en \ -112 v fo5 Oldeg 	son pedJencs. en \I. 
cur,cuIc‘ertrcuar cornoie,o; Eo 1-recuencz ‘wtricu'or e.5 de urce 50 coslnd por rrur,,iTO 

¡o frecuercla auricular de 65 por 
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ANEXO IV 

En la rodiogroa posterocirerlor puede apreciarse que el barre 1.,,uqer!or .:...qu!eido del 

corazón es recto, esto ce dere a que la cara ce or'•gina er,  el rehtrculo de lo circuiactch 

general que, en !o .rorsocs,don corregida., es el ventnCulo derechrd orctor-co. 
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ANEXO V 

Ecocardiogromo en opicol cuatro gomeros. donde se aprecia que lo val\ ula 
ourículoventriculor izquierda se localizo más cercana o la punta que lo válvula 
ouriculoyentriculor cerecho, a lo inverso de lo que ocurre en el corozon estructuralmente 
normal, Por otro lado, e! ventrículo morfologlcorrerte derecrio se ubico ala izquierdo y 
yisceverso. 

36 



ANEXO VI 

Fig. A) Angiografia del ventriculo izquierdo en proyecclon posteroonterich El Tronco de la 

arteria pulmonar se origino en el ventriculó izquierdo :..4e paredes lisas, eue recibe scrgre 

venosa de la circulacion general. 

Fig. tS) ,Angiografic del ventriculo derecho en proyección postercarTericr. La corto 

ascendente tiene su origen ala izquierdo del tronco de lo artero puimonar, en el 

ventrículo derecho excesivamente Trabeculado que recibe songre venoso ouimonar. 

tabique interventricular que equ se ve perpendicular al plano frontal, ce encuentro 

intacto, 
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