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RESUMEN

Introduccién. La forma clasica de Transposicion de Grandes Arterias (TGA) es una malformacion cardiaca que se presenta
en el periodo neonatal con signo clinico de cianosis, esto obedece a discordancia ventriculo arterial y con presencia de sangre
venosa en la circulacion sistémica a través de aorta y sangre arterial en la circulacion pulmonar.

El proposito de este trabajo es reportar la experiencia que tenemos en el diagnostico, evolucion y tratamiento medico-
quirargico de la cardiopatia TGA en su forma clésica, conocer las anomalias cardiacas asociadas diagnosticadas clinicamente
y las encontradas en la revision de corazones de autopsia con esta malformacion.

Material y Métodos. Sc revisaron los expedientes clinicos de 33 casos con diagnostico de la forma clasica de transposicion
de grandes arterias, los estudios de radiografia de torax, electrocardiograma, ecocardiograma y los especimenes de casos de
autopsia fueron analizados. Se registro la caracteristica anatomica y fisiopatologica de la malformacion manifiesta en cada
estudio clinico y se describen las variantes de anomalias asociadas.

Resultados. Esta cardiopatia fue mas frecuente en el sexo masculino y el signo constante fue la cianosis en 100%, signos de
dificultad respiratoria en 85% y soplo precordial en 55%. Las anomalias cardiacas mas frecuente encontradas en esta cardio-
patia fueron persistencia de conducto arterioso, comunicacion interventricular, estenosis pulmonar, anomalia en valvula
trictispide (insuficiencia), anomalia en valvula mitral y coartacion de aorta.

Discusién. La sospecha clinica especifica de esta malformacion al momento del ingreso de los pacientes al servicio de
Pediatria fue de 21%; la radiografia de torax orientd a ella y se confirmo con el ecocardiograma y cateterismo cardiaco. La
experiencia en el diagnostico de esta cardiopatia esta en relacion con la integracion del servicio de cardiologia y la adquisi-
cion de equipo medico especializado para confirmar la sospecha clinica; esta tecnologia es necesaria en centros médicos
dedicados a la atencion de nifios porque facilita el tratamiento medico y quirargico oportuno.

Conclusién. Actualmente en el hospital es posible su diagndstico temprano; sin embargo la experiencia quirtrgica actual es
limitada para establecer la cirugia correctiva; sin embargo esperamos obtener resultados favorables en un futuro proximo al
tener recursos tecnoldgicos necesarios.

Palabras Clave: Cardiopatia en recién nacido, cianosis en recién nacido, transposicién de grandes arterias.
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SUMMARY

Introduction. The classic form of the Transposition of Great Arteries is a cardiac malformation in the newborn period and the
cyanosis is because blood venous is in the systemic circulation and arterial blood in the pulmonary circulation as a result of
artioventricular discordance. We present our experience with this cardiac malformation in its diagnosis, clinic evolution and medical
and surgical treatment of the classic for of TGA.

Material and Methods. We reviewed clinical records in 33 cases with diagnosis of the classical form of transposition of great
arteries, chest X rays, electrocardiogram, echocardiogram and autopsy specimens also were analyzed. We registered every anatomical
and psychopathological feature of the malformation in each case and describe the varying associated anomalies.

Results. This congenital cardiac malformation was more common in males than females, cyanosis was present in all cases. Respiratory
distress sign in 85% and heart murmur in 55%. Persistent arterius ductus ventricular sepal defect, pulmonary stenosis, tricuspid valve
anomaly (regurgitation), mitral value anomaly and aorta coarctation were the anomalies more frequent found.

Discussion. When the patient was admitted the clinical suspicion of this specific malformations wassof 21%, the chest x ray orientated
to this anomaly and echocardiogram and cardiac catheterization confirmed it. The diagnosis experience has relation with the founding
of the cardiology department and the acquisition of modern medical equipment, to confirm the diagnosis this technology is necessary
in every childrens hospital making possible an early medical surgical treatment.

Conclusion. In our hospital is possible to make an early diagnosis however our surgical corrective procedure are very limited, we
expect to have more favorable results in the near future and to have more technical resources.

Key Words: Heart disease in newborn, diagnosis in newborn.

INTRODUCCION

La transposicion de grandes arterias (TGA) es una mal-
formacion cardiaca congénita que define una alteracion anato-
mica en donde la aorta emerge de un ventriculo anatdmicamente
derechoyla arteria pulmonar de un ventriculo anatdmicamente
izquierdo. Es una cardiopatia del periodo neonatal y represen-
ta del 5 al 7 % de todas las cardiopatias congénitas'.

Existen dos variantes: la transposicion clasica es decir
la alteracion se dio por un cambio en las grandes arterias que-
dando mal conectadas y relacionadas entre si, y la otra variante
donde los ventriculos derecho eizquierdo invierten su conexion
con las auriculas y las grandes arterias, es decir la forma cono-
cida como transposicion fisioldgicamente corregida.

La forma clasica de transposicion de grandes arterias
suele presentarse en el periodo neonatal debido a que el inicio
temprano de sus manifestaciones son un reflejo del estado
hemodinamico anormal, en donde las resistencias vasculares
pulmonares son un factor determinante en los cambios
fisiopatologicos que se presentan.

En algunas instituciones, la forma clasica de transpo-
sicion de grandes arterias esta descrita dentro de las primaras
causas de cardiopatia; en este hospital en una primera publica-
cion de casos de autopsia por cardiopatia congénita la transpo-
sicion de grandes arterias ocupo el sexto lugar y en la ultima
década el tercero; sin embargo, su presentacion variable refleja
en buena parte las caracteristicas de la institucion en atencion
exclusiva a la nifiez, sunivel de referencia y en el ultimo dece-
nio, la existencia del servicio de Gineco-pediatria dentro de
ella??.

El objetivo del diagnostico no se limita a determinar la
existencia de conexion discordante ventriculo-arterial y sino
también identificar las alteraciones agregadas que pueden ori-
ginar una peculiaridad fisiopatol6gica como ocurre en obstruc-
ciones del tracto de salida de ventriculo izquierdo.

Los avances en el tratamiento quirurgico de la trans-
posicion clasica de grandes arterias obligan a definir detalles
anatomicos que pueden influir en la decision del tipo de técni-
ca quirtrgica principalmente en aquellos casos en donde la co-
rreccion anatémica es la mejor alternativa. Sin procedimiento
quirurgico la mortalidad es alrededor de 30% en la primera
semana, 50% para el primer mes de vida, 70% en los primeros
seis meses y 90% dentro del primer afio de vida'.

MATERIALY METODOS

Del archivo clinico del Hospital se obtuvieron los ex-
pedientes clinicos de pacientes con diagnostico de cardiopatia
congeénita tipo transposicion de grandes arterias en su forma
clasica durante el periodo de 1992 a 2005. Se reviso la bitacora
de intervenciones quirtrgicas cardiovasculares durante este pe-
riodo en el que se han realizado 347 operaciones; de ellas solo
9 (2.6%) casos la operacion correspondio a cirugia por esta
cardiopatia.

Se reviso el expediente clinico para conocer en cada
caso la edad, sexo, lugar de origen antecedentes de enfermeda-
des cardiacas en la familia, infecciones de vias respiratorias
estado nutricional, presencia de sindrome genético y/o anoma-
lia extracardiaca asociada, sintomas y signos clinicos, edad al
momento del diagnoéstico e intervencion quirurgica, evolucion
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y complicaciones.

Los estudios de radiografia de torax fueron revisados
para determinar el grado de cardiomegalia, caracteristicas de
la vascularidad pulmonar ¢ “imagen de huevo” sugestiva de
esta malformacion.

En el electrocardiograma se determino el ritmo
cardiaco, grado de desviacion del eje eléctrico, presencia de
hipertrofia de cavidades.

De la bitacora de registro de estudios de
ecocardiograma se obtuvieron de medios electronicos para gra-
baciones (casetes VHS) los casos con diagnostico de ésta mal-
formacion. En 16 (48%) casos se tuvo el estudio en grabacion.
Los estudios de ecocardiograma se hicieron con una maquina
ATL apogee XL con transductor 7.5 y 5 MHz que fueron colo-
cados en posicion paraesternal, apical, subcostal y supraesternal
en diversas proyecciones que permitieron obtener informacion
para el analisis de la malformacion (TGA) y anomalias asocia-
das; y con imagen de color y el estudio doppler en su variedad
pulsado y continuo el analisis hemodinamico cuantitativo de
gradientes de presion entre cavidades, grandes arterias y en las
areas de obstruccion cuando se presentaron; se determind la
presencia anomalia anatomica y/o funcional en las valvulas
auriculo-ventriculares; y en los casos que se les practico estu-
dio de cateterismo bajo control con este método, el grado de
ampliacion de la septostomia (Rashkind).

Se revisaron los estudios de cine-angiocardiografia a
quienes les fue practicado estudio de cateterismo cardiaco con
fin diagnostico y terapéutico; este estudio fue realizado bajo
control con fluroroscopia indirecta y grabacion de imagen en
video VHS ya que en el hospital hasta el momento actual, no
cuenta con sala de hemodinamia; se valoro el éxito del proce-
dimiento mediante la determinacion de oximetria con incre-
mento de ella en mas del 20% en el flujo sistémico. Con fin de
analizar el éxito del procedimiento de septostomia de balon
(Rashkind) se hicieron dos grupos. El primero grupo lo inte-
gran aquellos cateterismos que se hicieron antes de que nuestro
hospital tuviera equipo de ecocardiografia y el segundo aque-
llas septostomias hechas después de que se tuvo equipo de
ecocardiografia.

Del reporte de la intervencion quirdrgica se obtuvo
informacion referente a la fecha de la operacion y el intervalo
de tiempo entre la cirugia y el diagnostico, la técnica quirargi-
ca para la reparacion de la malformacion cardiaca.

Se estudiaron los corazones portadores de transposi-
cion completa de grandes arterias en su forma clasica pertene-
cientes al Servicio de Patologia del Hospital Infantil del Esta-
do de Sonora los cuales se conservaron en formol al 10%. Se
hizo andlisis secuencial segmentario del sistema cardiovascular,
situs atrial, retornos venosos sistémico y pulmonar, tipo y modo
de conexion atrio-ventriculares y ventriculo-arterial, se revisa-
ron las vias de salida de las camaras ventriculares y se determi-
no la presencia obstruccion, defectos septales ventriculares,
anomalias del arco adrtico y anomalias de las valvulas atrio-

ventriculares; y cuando fue posible se correlacionaron con es-
tudios de ecocardiograma.

RESULTADOS

Durante el periodo de 1992 a 2005 se encontr6 41
expedientes clinicos con diagnostico de cardiopatia congénita
tipo TGA de los que se excluyeron ocho casos, tres por haber
sido diagnosticados en otro hospital del sector salud en la ciu-
dad de México D.F. donde dos fueron operados y el otro no se
oper6 por tener enfermedad vascular pulmonar. Un paciente
que se diagnostico en esta institucion en su primer consulta
acudi6 a otro nosocomio del sector salud para su atencion y se
ignoro su situacion; otro paciente que se diagnostico en otro
centro del sector regreso a el y solo fue visto por nosotros en
una ocasion. Dos casos con diagndstico de transposicion de
grandes arterias tuvieron la forma no clésica de la cardiopatia
en estudio, uno correspondi6 anomalia de Taussig-Bing y otro
a atresia tricuspidea con vasos transpuestos y sin estenosis
pulmonar (Tipo II-C de la clasificacion de Keith y colaborado-
res); por ultimo un caso operado cuyo diagnostico no corres-
pondio a esta cardiopatia.

Se revisaron 33 expedientes clinicos con diagnostico
de transposicion clasica de grandes arterias confirmado con
estudios de ecocardiograma, cateterismo cardiaco, al momento
de la intervencion quirtrgica en los que se operaron y en la
revision del corazoén en casos de autopsia.

La edad a su ingreso al hospital vari6 de 1 dia a 24
meses, cuyo promedio fue de 54.4 dias de edad (DS +- 111.9
dias); un 50% de los casos ingreso la edad de 18 dias o menos,
y solo 8 (24%) casos ingresaron los primeros 3 dias de edad.
Esta malformacion se presentd mas frecuente en el sexo mas-
culino que en el femenino con un a relacion 3:1. La edad pro-
medio de los papas fue de 28 afios con una variacion del9 a 58
aflos de edad y la edad promedio de las madres 23 afios con una
variacion del4 a 33 aflos de edad. Solo en un caso no se pudo
determinar el numero de gestacion en la madre y en el resto se
encontr6 productos de la primera gesta 12 (36%) casos de la
segunda 9 (27%) casos, tercera gesta 6 (18%) casos y el resto 5
(15%) de la cuarta a séptima gesta. Una mama presento diabe-
tes. En 15 (46%) casos su origen fue del municipio de
Hermosilloy 10 (30%) del area norte del estado y los restantes
del area sur. La via de nacimiento fue natural en 19 (58%) y
cesarea en 13 casos y en unono se pudo establecer. En 8 (24%)
casos se pudo determinar el Apgar que fue al minuto menor de
6 en dos casos, 6 a 7 en cuatroy 8 a 10 en dos y a los cinco
minutos se reportd Apgar de 6 a 7 en dos casos yde 8 a 10 en
los seis restantes. Solo uno de los casos fue recién nacido de
pretérmino y los restantes fueron de término, cuyo peso al na-
cimiento en el primero fue de 1,020 gramos y en los de térmi-
no en promedio fue de 3,400 gramos con un maximo de 4,900
yun minimo de 2,200 gramos; la talla en el nacido de pretérmino
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fuede 40 cm. y en el grupo de término en promedio fue de 52 cm
con una variaciéon maxima de 65 c¢cm. y un minimo de 49 cms.
Uno de los casos nacido de termino fue producto de embarazo
gemelar y no hubo antecedente de hermano con enfermedad
cardiaca en los casos de estudio. La alteracion cromosomica 18
(sindrome de Edwards) con VACTER por presencia de atresia
esofagica tipo Il y sindactilia en pies se presentd en el recién
nacido de pretérmino. La presencia de sintomas y signos fue-
ron detectados en las primeros dos dias de vida en 24 (73%) y
en los primeros 14 dias 28 (85%). Hubo cinco casos cuyos sin-
tomas y signos fueron detectados entre los 30 y 90 dias de vida.
Los sintomas y signos clinicos reportados por vez primera en
surevision al ingreso al hospital fueron cianosis en 33 (100%);
de estos 28 (85%) presentaron signos de dificultad respiratoria;
soplo precordial 18 (55%); hiperdinamia precordial y S2 tinico
17 (52%), hepatomegalia 17 (52%); quejido y ataque al estado
general 14 (42%) casos, fatiga y retardo en el tiempo de su
alimentacion 11 (33%); pulsos saltones en 11 (33%); tos en 10
(30%); rechazo a la via oral en 8 (24%), coloracion de piel pali-
do-terrosa 7 (21%) casos, irritabilidad en 6 (18%); hipocratismo
digital 5 (15%); pulsos periféricos disminuidos en 4 (12%); lle-
nado capilar disminuido en 4 (12); vomito 3 (9%); hipertermia 3
(9%); hipotermia 3 (9%); diaforesis, 2 (6%); ritmo de galope 2
(6%); hipoventilacion 1 (3%) caso y peristaltismo disminuido y
distension abdominal 1 (3%) caso, (Cuadros 1y 2).

Cuadro 1
TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS
Sintomas*
N=33

CI:;) 6 s %
Quejido y ataque al estado general 14 | 42
Fatiga y retardo en tiempo de su alimentacion| 11 | 33
Tos 10 30
Rechazo de la via oral 8 24
Irritabilidad 6 18
Vomito 3 9

*Referidos al momento de su primera revision.

Los diagnosticos al momento de ingreso al hospital
fueron: cardiopatia congénita en 29(88%) casos, en ellos se
tuvo sospecha de transposicion de grandes arterias en 13 (45%)
y de estos en 7 (24%) el medico pediatra tuvo la sospecha de
esta malformacion y el resto recibieron atencion medica espe-
cializada por lo que el diagnodstico de certeza lo establecio el
Cardiologo Pediatra al realizar estudios necesarios; los princi-
pales diagnosticos establecidos al ingreso a nuestro hospital se
presentan en el Cuadro 3.

Cuadro 2
TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS
Signos*
N=33
CI:;) os| ”

Cianosis 33 | 100
Signos de dificultad respiratoria 28 | 8
Soplo precordial 18 | 55
Precordio hiperdindmico y S2 tnico 17 | 52
Hepatomegalia 17 | 52
Pulsos saltones 11 | 52

Coloracion de piel palido-terrosa 7 33
Hipocratismo digital 5 21
Pulsos disminuidos 4 15
Llenado capilar disminuido 4 12
Hipertermia 3 12
Hipotermia 3 9
Diaforesis 2 9
Ritmo de galope 2 6
Hipoventilacion 1 3
Peristaltismo disminuido y distension abdominal 1 3

*Referidos al momento de su primera revision.

Cuadro 3

PRINCIPALES DIAGNOSTICOS AL MOMENTO DE INGRESO A
HOSPITAL EN CASOS DE TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERIAS

N=33

CI;I;)(.)S %
CARDIOPATIA CONGENITA* 29 88
BRONCONEUMONIA 8 24
INSUFICIENCIA CARDIACA 4 12
CIANOSIS EN ESTUDIO 4 12
SEPTICEMIA 3 9
SINDROME DE DIFICULTAD RESPIRATORIA| 2 6
DESNUTRICION 2 6
MONILIASIS GENITAL 2 6
Poliglobulia, Gastroenteritis, Deshidratacion,
Hipertension Pulmonar, Crisis Convulsivas, pro-
bable Hemorragia Intracraneana y descartar Mal-
formacion Intestinal 1 3

*Diagnostico clinico de probable TGA en 13 casos: 7 (24%) diagnds-
tico clinico por médico pediatra. Los restantes por intervencion del car-
didlogo-pediatra.

Las complicaciones que se presentaron durante su es-
tancia en hospital fueron: desequilibrio metabdlico e
hidroelectrolitico 10 casos, crisis convulsivas en 8 casos,
bronconeumonia/neumonia en 6 pacientes, septicemia tres, des-
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nutricién dos, y poliglobulia, enterocolitis, conjuntivitis y
gastroenteritis se presentaron una vez en diferentes casos; se
practicé cirugia para gastrostomia en un caso. Las complica-
ciones hemodinamicas que presentaron fueron datos clinicos
de insuficiencia cardiaca en dos casos y de ellos uno presentod
proceso infeccioso bronconeumonico al momento y posterior-
mente falleci6, el otro tuvo respuesta favorable al tratamiento
medico. Manifestaciones de choque cardiogénico se presenta-
ron en 22 casos; uno de ellos fue sometido a cateterismo cardiaco
para septostomia (Rashkind) y tuvo respuesta favorable al salir
de su estado critico con el manejo medico-quirurgico, tres me-
ses después fallecid de infeccion pulmonar por adenovirus re-
portado en el estudio histopatologico post-mortem; el resto no
se recupero de este estado por tal motivo fallecieron. El estado
de choque estuvo presente al momento de su ingreso al hospi-
tal en 5 (15%) casos; dos ellos llegaron en paro
cardiorrespiratorio. En nueve pacientes no se reportaron estas
complicaciones hemodindmicas; ellos egresaron de hospital y
no se tuvo informacion para estas complicaciones en su evolu-
cion posterior. El tiempo promedio de estancia en hospital fue
de 4.6 para el genero femenino y 10.7 dias para el masculino
pero no hubo diferencia significativa, (p>0.0776).

De los casos estudiados (6%) sobrevivieron uno de
ellos operado a la edad de 3 meses de cirugia paliativa tipo
bandaje de arteria pulmonar, tiene comunicacion interventricular
asociada y actualmente esta en espera de cirugia correctiva; el
otro no se opero debido a hipertension arteria pulmonar severa
por enfermedad vascular pulmonar y se encuentra en clase fun-
cional II de 1a clasificacion de la American Heart Association.
El resto de los pacientes fallecieron.

En 22 (67%) casos se tuvo el estudio radioldgico de
térax. En cada caso se seleccion6 la radiografia con mejor téc-
nica para medir el grado de cardiomegalia mediante el indice
cardiotoracico, las caracteristicas de vascularidad pulmonar,
pediculo vascular e imagen de “huevo”. El indice cardiotoracico
maximo fue 81%, minimo de 56% con un promedio de 67%.
Tres de cada 4 casos (73%) presentaron un indice cardiotoracico
de 64 a 81% yun indice menor el 27% restante.

La vascularidad pulmonar se encontré aumentada en
todos los casos sin obstruccion al flujo pulmonar (se incluye el
caso que posteriormente desarrollo obstruccion al flujo
pulmonar) y disminuido en 3 casos con obstruccion demostra-
da; sin embargo, la técnica radiografica es determinante para
una buena imagen de valoracion del flujo pulmonar asi como
apreciar la forma de “huevo” de la silueta cardiaca que suele
presentarse en esta malformacion; nosotros la encontramos en
19 (86%) de los 22 estudios revisados ( Figura 1).

Se obtuvo el trazo electrocardiografico en 11 (33%)
casos. Todos mostraron ritmo sinusal y la desviacion de eje
eléctrico a la derecha vari6 de +120 a +150° en 8 (73%) con
hipertrofia ventricular derecha pura en 5 casos y biventricular
en tres; en dos el eje eléctrico se encontrd en +90° grados y en
uno en +30° con hipertrofia biventricular los tres.

REG. 147212

Figura 1: Rx. térax P-A: Cardiomegalia, aumento en el flujo pulmonar
t 2
pediculo vascular angosto e imagen de corazén en “huevo”.

Se revisaron las video-grabaciones en VHS de
ecocardiograma doppler color que tienen 16 (48%) casos y en
todos se demostro a través del analisis segmentario el situs
solitus con concordancia atrioventricular y discordancia
ventriculo-arterial (Figura 2). Se encontré comunicacion
interauricular en el area del foramen oval con un diametro va-
riable de 1 a 14mm y 50% de los pacientes tuvo un didmetro de
3mmy el tamafio del orificio no guardorelacion con la edad. A
este nivel el color mostré cortocircuito bidireccional en 8§ ca-
sos, unidireccional de izquierda a derecha en siete; y en uno no
se determino. El doppler color pulsado corroboro el cortocir-
cuito que se vio al color en estas cavidades. La valvula mitral
no mostrd alteracion anatomica y al color, doppler pulsado y
continuo no evidenci6 alteracion funcional. En valvula
tricuspide (véalvula sistémica) el color detectd flujo de
regurgitacion en tres casos; se corroboro al doppler continuo
con registro de velocidad méaxima del flujo sanguineo 3.64, 3.90
y4.65 mts/seg respectivamente de cada caso. Con este método,
la comunicacion interventricular se demostré en 9 (56%) casos
y ella fue muscular media en 5 y perimembranosa en los 4 res-
tantes. Al color el cortocircuito en el defecto septal ventricular
fue unidireccional en cinco y de estos, tres fueron de derecha a
izquierda y dos de izquierda a derecha; tres tuvieron flujo
bidireccional a través de la comunicacion interventricular y en
un caso la direcciéon del flujo sanguineo no se determino. El
tamafo de la comunicacion interventricular varié de 2 a 9mm
de diametro y el 50% de los casos tuvieron un diametro de
4mm. La permeabilidad del conducto arterioso se demostro al
color y doppler en 12 (75%); y la direccion del cortocircuito a
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Figura 2: Ecocardiograma Lado A: Imagen subcostal se aprecia arteria pulmonar en conexion con ventriculo izquierdo. Lado B: Imagen subcostal
se aprecia ventriculo derecho emerge la aorta y de ventriculo izquierdo arteria pulmonar.

través del conducto arterioso fue de izquierda derecha en diez

casos y b1d1’reccwnal en los dos restantes. La obstru.ccwn al TRANSPOSICI ogg%dég A%\IDE S ARTERIAS
flujo sanguineo pulmonar encontrada en el ecocardiograma N° 33
estuvo presente en 6 (38%) y el sitio de la obstruccion fue en Anomalia asociada encontrada en estudio de Ecocardiograma
tracto de salida de ventriculo izquierdo (subpulmonar) en cin- N°16 (48%)
coyen uno a nivel de rama izquierda de arteria pulmonar (Cua- No. Casos| %
dro 3). En un paciente de los que tuvieron obstruccion del flujo Persistencia de conducto arterioso 12 75
sanguineo pulmonar, en el primer estudio de ecocardiograma Comunicacion interventricular 9 56
realizado a los cuatro dias de edad, demostr6 no haber obstruc- Estenosis pulmonar 6 38
ci6n al flujo sanguineo pulmonar al estar libre el tracto de sali- Anomal}'a il VE:lqula tricispide® 3 19
da del ventriculo izquierdo (Figura 3); y posteriormente al afio Apomaha on YalV,“la! mifral® 1 6
Hipertrofia miocardica 1 6

y tres meses de edad desarrolld obstruccion subpulmonar a ni-

vel del tracto de salida de ventriculo izquierdo al mostrar el Un ecocardiograma post-operatorio.
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Lado A Lado B
Figura 3: Ecocardiograma Lado A: Tracto de salida de ventriculo izquierdo sin obstruccion. Lado B: Mismo caso un afio mas tarde se aprecia
obstruccion por anillo fibroso (*) en tracto de salida ventricular izquierdo.
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Lado A

Lado B

Figura 4: Lado A: Ecocardiograma muestra catéter con balon de septostomia en auricula izquierda. Lado B: Cateterismo cardiaco: angiocardiograma

muestra arteria pulmonar que emerge de ventriculo izquierdo.

color turbulencia e incremento en la velocidad del flujo sangui-
neo, en 3.46 mts/seg y gradiente de presion de 48 mmHg Se
tienen 4 grabaciones de ecocardiograma en seis procedimien-
tos de cateterismo cardiaco terapéutico de septostomia
(Rashkind) auricular que demostraron el resultado exitoso del
procedimiento al incrementar el tamafio de la comunicacién
interauricular y el aumento del cortocircuito bidireccional al
color a este nivel. Un ecocardiograma en el periodo
postoperatorio inmediato de cirugia correctiva de esta cardio-
patia con técnica de Senning mostro insuficiencia valvular mitral
y tricuspidea severa con disfuncion miocéardica que ocasiono
muerte temprana.

En 16 (48%) casos se hizo cateterismo cardiaco diag-
nostico y/o terapéutico (Figura 4). Se dividieron en dos gru-
pos: el primero lo integran 7 nifios que se cateterizaron antes
de que el hospital tuviera el aparato para el estudio de
ecocardiograma y el segundo otros nueve nifios, atendidos cuan-
do se tuvo disponible el equipo para la realizacion del
ecocardiograma. El cateterismo terapéutico para septostomia
auricular con balon (Rashkind) se considero exitoso cuando la
saturacion de oxigeno sistémico se incremento en 20% en rela-
cion a la saturacion previa. En el primer grupo hubo 3 de 7
procedimientos que tuvieron éxito. En el segundo grupo se tuvo
éxito en 8 de 9 casos de septostomia; el fracaso se relaciono
con el un septum interatrial engrosado.

Se han operado 9 (27%) casos, de ellos fallecieron 7
(78%). En cuatro casos la cirugia fue correctiva y 5 cirugia
paliativa. Los que se operaron para correccion de su malforma-
cion dos fallecieron durante la operacion y otros dos en el
postoperatorio inmediato, uno se hizo técnica de Senning y otro
Jatene. A los que se hizo cirugia paliativa solo dos viven ac-

tualmente, uno de ellos tiene enfermedad vascular pulmonar y
se encuentra en clase funcional III de la New York Heart
Association y otro esta en espera de cirugia correctiva al mo-
mento de este reporte; el resto fallecid en el post-operatorio
inmediato La técnica empleada en la cirugia paliativa fue
Blalock-Hanlon en dos casos, bandaje de arteria pulmonar en
dos, uno de ellos en espera de cirugia correctiva; y por tltimo
fistula sistémico pulmonar modificada en otro.

De 33 casos que integran esta revision en 12 (36%) se
tuvo el corazon portador de transposicion clasica de grandes
arterias de la coleccion de especimenes anatomicos del servi-
cio de patologia de nuestro hospital. Se encontré al conducto
arterioso permeable en 7 (58%) especimenes, comunicacion
interventricular en 4 (33%), estenosis pulmonar 3 (9%), coar-
tacion de aorta 1 (8%) y persistencia de cava superior izquier-
da a seno coronario en 1 (8%) espécimen. La comunicacion
interauricular en el area del forman oval se encontré presente
en 9 (75%) especimenes y se considero que la valvula del fora-
men oval estaba cerrada por ser competente cuando debido a
su gran tamafio cubria en forma total el area del foramen aun
cuando estuvo permeable al paso de un estilete; con estas ca-
racteristicas hubo 3 (9%) especimenes y la valvula permiti6 el
paso del estilete de auricula derecha a auricula izquierda en el
borde antero-superior. El tipo de comunicacion interventricular
fue membranosa en 3 casos y una muscular. La obstruccion a la
via de salida de ventriculo izquierdo fue por formacion de
aneurismatica en una comunicacion interventricular, que hizo
una prominencia hacia el septum ventricular izquierdo en la
via de salida y produjo obstruccion; otro caso se debi6 a for-
macion de anillo fibroso y el ultimo por implantacion anormal
de cuerdas tendinosas en el borde superior de la comunicacion

52



Bol Clin Hosp Infant Edo Son 2006; 23(2): 46-56 P .-!

Figura 5: Espécimen muestra insercion anémala de cuerdas tendinosas de
valvula mitral sobre el septum, en el area de defecto septal interventricular.

interventricular (Figura 5).En los dos primeros casos descritos
de los tipos de obstruccion se tiene estudio de ecocardiograma
que mostro la obstruccion y permitid correlacionarlo con los
hallazgos de los especimenes de autopsia (Figuras 6 y 7).

Val. Mitral

DISCUSION

Las manifestaciones clinicas del periodo neonatal de
TGA es la cianosis fue el signo clinico constante caracteristico
de ella; por tal motivo es un signo de alarma para considerar la
posibilidad de esta malformacion. Al anatomista Matthew Baillie

"'I:""':i 18:43 2

Lado B
Figura 6: Lado A: Ecocardiograma en eje largo paraesternal muestra area de obstruccion por una tumoracion (T) aneurismatica que protruye al tracto de salida de ventriculo izquierdo.
Lado B: espécimen muestra tumoracion (T) aneurismaticaen via de salida ventricular izquierda detectada previamente con ecocardiograma.

s o i T
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ANILLO

Lado A Lado B

Figura 7: Lado A: Ecocardiograma muestra obstruccion al tracto de salida ventricular izquierdo por anillo. Lado B: espécimen muestra tracto de
salida de ventriculo izquierdo con anillo fibroso de forma regular que se origina en el septum.
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TRANSPOSICION DE GRANDES ARTERTAS
ANOMALIA ASOCIADA ENCONTRADAS EN CORAZONES
DE AUTOPSIA

N° 12

CI:;’ 6 s %
Conducto arterioso 7 58
Comunicacion Interventricular* 4 33
Estenosis Pulmonar 3 9
Coartacion de Aorta 1 8

*CIV didmetro maximo 4mm un espécimen
< 3mm tres especimenes
* Uno con insercién anémala de vélvula mitral

en 1797 se atribuye la primera descripcion morfologica de esta
malformacion, pero fue Farre quien acufio el nombre cuando
describio el tercer caso; la Dra. Helen Taussig describi6 el com-
portamiento clinico de esta patologia en 1938; Van Praagh
en1971 dio importancia a la etimologia de la palabra transposi-
cion que proviene de trans (a través de) y positio (posicion);
posterior a ello aparecieron reportes controversiales relaciona-
dos con la correcta aplicacion de este termino. Se dieron avan-
ces en el manejo medico quirtrgico con la atrio-septostomia de
Blalock y Hanlon de 1950, Rashkind y Millar en1966, las
reconexiones atriales de Senning y Mustard y la correccion
anatomica con técnica de Jattene que suma el mérito de Aldo
Castafieda en la correccion temprana al sentar las bases para su
éxito en el periodo neonatal.

La experiencia en el Hospital Infantil del Estado de
Sonora se limita a 33 casos de la forma clasica de TGA en el
periodo 1992 a 2005. Esta cardiopatia ha sido reportada den-
tro del grupo de las diez cardiopatias mas frecuentes en casos
de autopsia; y como en otras publicaciones, la encontramos mas
frecuente en el género masculino que el femenino con una pro-
porcion 3:1 ¢4, Alrededor de la mitad de los casos acudieron al
hospital tardiamente a los 18 dias de vida; influyeron para reci-
bir atencion médica temprana especializada factores geografi-
cos, socioecondmicos y culturales. Estos factores han sido men-
cionados por otros, y también han relacionado el nivel de edu-
cacion de los padres con aumento en la mortalidad®¢. Poco mas
de la mitad de los casos estudiados (64%) fueron producto de
la gesta I'yII ylos restantes de un numero mayor de gestaciones
materna. La incidencia de cardiopatia congénita en hijos de
madres diabéticas se ha reportado en aproximadamente 4% con
anormalidades tronco-conales, entre estas la transposicion de
grandes arterias; este antecedente se encontr6 un caso’. No se
ha encontrado relacion de esta cardiopatia y sindrome
cromosomico especifico; en este estudio se encontr6 un caso
aislado de sindrome trisomia 18 (sindrome de Edwards) con
VACTER?®*!". Esta cardiopatia suele no tener problema durante
la etapa de desarrollo fetal intrauterino; el producto tiene un
crecimiento y desarrollo adecuado al nacer como se presentd

en nuestros casos quienes tuvieron un nacimiento por via
vaginal en poco mas de la mitad de los casos y el peso prome-
dio 3,400 Kg. en los recién nacido de término y la talla no se vio
afectada. Se ha reportado el Apgar bajo en los nifios con trans-
posicion de grandes arterias, pero no lo encontramos en nues-
tra revision, posiblemente se debid al escaso numero de casos
en que se reportd el Apgar''. Presentaron sintomas y signos
clinicos en los primeros 2 dias de vida el 73% de los casos, sin
embargo acudieron tardiamente para su atencion por factores
socioecondmicos y culturales bajos, ademas los geograficos
también fueron determinantes ya que la mitad de ellos tuvieron
su origen en otras poblaciones lejanas de la capital. El signo
clinico constante en esta malformacion es la cianosis, que se
presento en todos los casos y se debio a la alteracion anatomica
y fisiopatologica de esta cardiopatia; el 85% de ellos tuvo sig-
nos de dificultad respiratoria. El soplo precordial e hiperdinamia
con S2 unico, hepatomegalia, quejido y ataque al estado gene-
ral se encontrd reportada en la mitad de ellos al momento de su
primera revision. Otros hallazgos al momento de la explora-
cion fisica como diaforesis, pulso débil, retardo en el llenado
capilar, tinte terroso-palido, hipotermia, distension abdominal
guardaron relacion con el estado hemodindmico al momento
de su revision. La sospecha de clinica de la TGA fue en 13
(39%) casos, y de ellos el medico pediatra la sospecho en 7
(21%) casos y el resto se debi6 a la intervencion del Cardiolo-
go-Pediatra al solicitar su intervencion.

Las radiografias de torax revisadas mostraron
cardiomegalia en grado variable y la vascularidad aumentada;
y disminuida en los casos que tuvieron obstruccién al flujo
pulmonar; sin embargo, las caracteristicas de la vascularidad
pulmonar pueden verse falseadas por una mala técnica
radiologica. Este medio de diagndstico nos dio informacion
valiosa orientadora a la presencia de cardiopatia y en ocasio-
nes por la forma de la imagen cardiaca de “huevo” a la malfor-
macion especifica de TGA'.

El estudio de electrocardiograma no es especifico para
esta cardiopatia pero nos dio informacion valiosa acerca del
ritmo cardiaco, grado de desviacion del eje eléctrico e hiper-
trofia de cavidades que se presento mas frecuente en el lado
derecho.

El estudio de ecocardiograma ha tenido un enorme
impacto en el diagndstico no invasivo de la TGA, la deteccion
de anomalias asociadas y por tanto en su tratamiento oportuno,
ademas de permitir el seguimiento para la deteccion oportuna
del desarrollo de obstrucciones anatomicas y evaluar el gradiente
obstructivo hemodinamico de ella, como lo present6 uno de los
casos demostrado en grabacion VHS. Los avances en el trata-
miento quirargico de la transposicion de grandes arterias obli-
gan a definir los detalles anatémicos que pueden influir en la
decision del tipo de técnica quirtrgica principalmente en los
que la mejor alternativa es la correccion anatdmica y estas ano-
malias también pueden originar una peculiaridad fisiopatologica
como ocurre en las obstrucciones del tracto de salida del
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ventriculo izquierdo'. Todos los estudios de grabacion se re-
visaron y se hizo un analisis segmentario, se presento discor-
dancia ventriculo arterial en todos los casos y las anomalias
encontradas fueron: persistencia de conducto arterioso, comu-
nicacion interventricular y la estenosis pulmonar mas frecuen-
temente como se ha reportado'®.

Se practicaron 16 estudios de cateterismo cardiaco con
fin diagnostico y terapéutico y el primero de ellos realizado en
nuestro hospital fue el 25 de agosto de 1992. Estos procedi-
mientos se hicieron antes que nuestro hospital tuviera aparato
para estudio de ecocardiograma; motivados por la necesidad
apremiante del diagnostico especifico de la cardiopatia y la
necesidad terapéutica con fin de mejorar el estado
hemodinémica de los casos que presentaron esta cardiopatia.
El éxito del procedimiento de septostomia auricular (Rashkind)
fue menor al compararlo con los que se hicieron después de
que se tuvo el aparato para ecocardiograma al precisar detalles
anatomicos determinantes para el manejo medico-quirtrgico.
Los estudios de cateterismo cardiaco se realizaron bajo
fluoroscopia indirecta y grabacion en VHS ya que en aquel
momento no habia sala de hemodinamia en los hospitales de la
capital y al momento de este reporte nuestro hospital no cuenta
con ella. Se tuvo mayor numero de casos de éxito con el proce-
dimiento de septostomia de balon (Rashkind) cuando se hizo
previamente una evaluacion diagnostica con ecocardiograma.
En nuestro hospital utilizamos el estudio de ecocardiograma
como guia para este procedimiento de septostomia auricular
por vez primera en Agosto de 1999 cuando previamente se re-
port6 la utilidad de este método en el diagnostico y procedi-
miento intervencionista (Figura 4, lado A)".

Como se ha reportado en centros médicos especiali-
zados en cardiologia, en el inicio el procedimiento quirdrgico
en cirugia correctiva para la TGA no se obtuvo el éxito espera-
do. Deseamos en un futuro proximo lograr mejorar las expec-
tativas al contar con equipo multidisciplinario y tecnologia ne-
cesaria; individualizando cada caso ya que la edad del nifio en
que se presenta al hospital para recibir la atencion médica, con-
diciones hemodindmicas, anomalias cardiacas y extracardiacas
asociadas entre otras, son factores determinantes en cada caso'®
20

En las 12 piezas anatémicas de corazones de estudios
post-mortem revisadas con transposicion clasica de grandes
arterias se encontro que las anomalias asociadas fueron: persis-
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tencia de conducto arterioso, comunicacion interventricular, la
obstruccion en la via de salida del ventriculo izquierdo, coarta-
cion de aorta e hipertrofia miocardica. El conducto arterioso
se encontrd permeable en 7 (75%) casos. No se encontrd ano-
malia en la valvula tricuspide, y en valvula mitral se encontrd
un caso de insercion anomala de cuerdas tendinosas en el bor-
de de la comunicacion interventricular y al igual que otros en-
contramos la comunicacion interventricular tipo membranosa
mas frecuente. Las obstrucciones en las vias de salida en casos
de transposicion de granes arterias determinan la evolucion y
el prondstico de esta cardiopatia y en sus alternativas quirurgi-
cas; por tal motivo el diagnostico de transposicion de grandes
arterias no debe circunscribirse a determinar la discordancia
ventriculo arterial con concordancia atrioventricular, debe in-
cluir las alteraciones agregadas como las obstrucciones, defec-
tos septales y patologia de las grandes arterias en donde noso-
tros encontramos un caso de coartacion de aorta y una esteno-
sis de rama izquierda de arteria pulmonar y de acuerdo a la
clasificacion propuesta para las obstrucciones de las vias de
salida, nuestros casos correspondieron al tipo I de la clasifica-
cion de obstrucciones a la via de salida de ventriculo izquierdo
y por un rodete subvalvular pulmonar, en donde este fue de
forma mas regular y se origino a partir del septo. Se ha publica-
do que las obstrucciones a la via de salida de ventriculo iz-
quierdo son mas frecuentes y estas oscilan entre el 5% y 40%;
nosotros la encontramos en 9% de los casos pero el nimero de
especimenes revisados es menor comparado con otros repor-
tes'*?!. Ademas de las anomalias asociadas igualmente cobra
importancia las modificaciones propias morfométricas y
geomeétricos de las camaras ventriculares, pérdida del desnivel
de las valvulas auriculoventriculares con escaso o nulo desa-
rrollo del septo membranoso interventricular y rectificacion del
infundibulo derecho que designa en forma genérica esta car-
diopatia troncoconal al verse alterado el segmento troncal y el
conal o infundibular®.

La experiencia en el diagnostico y tratamiento medico-
quirargico de transposicion de grandes arterias por una parte
ha estado en parte ligado a el equipamiento tecnologico actua-
lizado de los equipos de diagnoéstico que se necesitan para re-
sultados satisfactorios asi como a la curva de aprendizaje y or-
ganizacion de un equipo multidisciplinario que permitan alcan-
zar el éxito que deseamos.
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