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Transposicion completa de las grandes arterias
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RESUMEN

La transposicion de las grandes arterias es una cardiopatia congénita grave y comun en el periodo de recién nacidos; dejados
a su historia natural, muy pocos sobreviven el primer afio de vida. En esta revision, se analiza la epidemiologia, cuadro clinico,
abordaje diagndstico, tratamiento médico y quirurgico, y el prondstico.
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ABSTRACT

Transposition of the great arteries is a very severe and common congenital heart malformation in the newborn period. In its
natural history only a few patients survive the first year of life. In this review the epidemiology, clinical picture, diagnosis ap-
proach, medical and surgical treatment and prognosis are discussed.
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CONCEPTO

La transposicion completa de las grandes arterias (TGV)
es una fascinante cardiopatia congénita cianégena con
flujo pulmonar aumentado. En esencia, consiste en
lo siguiente: la aorta nace del ventriculo derecho y la
arteria pulmonar del izquierdo, es decir, existe discor-
dancia ventriculo-arterial. Con esto, las circulaciones
pulmonares y sistémicas, en lugar de estar conectadas
en serie, se encuentran en paralelo. Esto es incompa-
tible con la vida, por lo que es necesario al menos un
corto circuito bidireccional, que puede ser el conducto
arterioso permeable, el foramen oval permeable, una
comunicacién interauricular o interventricular o una
combinacién de las anteriores. Es una patologia del re-
cién nacido o del lactante. Sin tratamiento, la mayoria
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muere antes del afio de vida, particularmente dentro
de los primeros tres meses.*?

PREVALENCIA Y ETIOLOGIA

Antes de la era quirudrgica, la TGV era la responsable de
una quinta parte de las muertes cardiacas en la infancia.?
Siendo principalmente los nifios los mds afectados, con un
predominio de dos a tres por cada nifia.* No se conoce ac-
tualmente un factor etiolégico especifico; sin embargo, es
mas frecuente en hijos de madres diabéticas, en madres
con alto consumo de alcohol o en madres desnutridas; en
contraste, la ingesta de acido félico por las madres se ha
asociado con una modesta reduccién del riesgo para TGV.?
Asimismo, la TGV constituye una de las causas mas fre-
cuentes de cianosis en los recién nacidos, ocurriendo 331
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casos por cada millén de nacidos vivos,® cubriendo del 3.7
al 4% de todas las cardiopatias congénitas.”

FISIOPATOLOGIA

La anormalidad fisioldgica central y mas importante radi-
ca en la circulacién de la sangre: el retorno venoso de las
cavas que llega a la auricula y ventriculo derecho es reen-
viado sin oxigenarse a la circulacién sistémica por la aorta
qgue nace del ventriculo derecho; en tanto que el retorno
venoso pulmonar que llega por las venas pulmonares a la
auricula y ventriculo izquierdo es reenviado a hiperoxige-
narse a los pulmones por medio de la arteria pulmonar, la
cual nace del ventriculo derecho. De lo anterior, se dedu-
ce facilmente que en lugar de encontrarse la circulacion
sistémica y pulmonar conectadas en serie, lo estan en
paralelo, de este modo, en la circulacién sistémica se en-
cuentra recirculando el flujo sistémico desaturado, mien-
tras que en la circulacién pulmonar se encuentra recircu-
lando el flujo pulmonar hiperoxigenandose. Desde luego,
esto es incompatible con la vida, a menos que exista un
paso de sangre de una circulacidn a otra de manera bidi-
reccional. La combinacion mas frecuente es la siguiente:
a través de un conducto arterioso permeable (PCA), una
fraccidon de sangre pasa de la aorta a los pulmones para
oxigenarse, mientras que por un foramen oval permeable,
una fraccidén de sangre oxigenada pasa de la auricula iz-
quierda a la derecha para mejorar un poco la saturacion
en la aorta. Esta forma de presentacién con PCA y fora-
men oval permeable y tabique interventricular intacto es
la mas frecuente, presentandose en el 74% de los casos y
se conoce como TGV simple. El cortocircuito bidireccional
puede darse por un defecto ventricular; en el 21% de los
casos, con o sin conducto arterioso permeable, y sélo en
un 5% de los casos, se presenta la asociacién de comuni-
cacion interventricular con estenosis pulmonar.?

CUADRO CLINICO Y METODOS

DE ABORDAJE DIAGNOSTICO

En la vida fetal, la TGV es bien tolerada. Hacer el diagnésti-
co prenatal de TGV por ecocardiografia ofrece buenas ven-
tajas al equipo médico quirurgico.® En primer lugar, preci-
sa las caracteristicas anatomicas de la TGV. El diagndstico
prenatal alerta a los médicos para preparar el nacimiento y
permite elegir un hospital cercano a un centro cardiolégico
gue atienda a este tipo de pacientes. En segundo lugar, se
debe tener disponible las prostaglandinas, la sala de he-
modinamia y el quiréfano donde se atendera al enfermo.

Cuando no se cuenta con diagndstico prenatal —como
es en la mayoria de los casos vistos en nuestro pais—, el
cuadro clinico es dominado por la cianosis acompafiada
o no de colapso circulatorio. En todo recién nacido con
cianosis que no responde a oxigeno, debe sospecharse
el diagndstico de TGV. En los nifios con foramen oval res-
trictivo, el cuadro se presenta a las pocas horas después
del nacimiento con severa cianosis y colapso circulatorio.
Esta es una verdadera urgencia médica, por lo que debe
realizarse lo mas pronto posible un ecocardiograma trans-
toracico para confirmar el diagnéstico y proceder a la in-
fusidn de prostaglandinas junto con la septostomia auri-
cular guida por ecocardiografia o fluoroscopia en la sala
de hemodinamia.

Cuando la comunicacién interauricular o interventri-
cular es amplia, la cianosis no es tan importante, pero
el nifio tiene manifestaciones de congestién pulmonar
por el hiperflujo pulmonar. En estos casos se cuenta con
mas tiempo para actuar. Ni la telerradiografia de torax
ni el electrocardiograma deben considerarse como de-
finitivos, ya que ambos pueden ser normales. En manos
experimentadas, el estandar de oro es el ecocardiogra-
ma (Figura 1). El método durante el estudio es el andlisis
segmentario, el cual debe demostrar el situs auricular, la
concordancia atrioventricular y, por supuesto, la discor-
dancia ventricular arterial. El origen y curso inicial de las
arterias coronarias debe ser precisado, y finalmente, de-
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Figura 1. Imagen de ecocardiograma con abordaje apical
(cuatro camaras). Se puede observar un caso con transposicion
completa de las grandes arterias. Se observan las discordan-
cias ventriculoarteriales: del ventriculo derecho (VD) nace la
aorta (A), y del ventriculo izquierdo nace la pulmonar (P). Existe
una comunicacion interventricular subpulmonar (flecha hori-
zontal) y estenosis subpulmonar (flecha vertical). Al: auricula
izquierda, VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo.
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Figura 2. Catéter de balén para realizar la maniobra de
Rashkind, Se observa el balén inflado en la auricula izquierda,
de donde sera traccionado hacia la derecha para producir el
desgarramiento del septum interauricular y, de este modo,
crear la comunicacion interauricular en el enfermo con trans-
posicion de los grandes vasos.

ben determinarse las lesiones asociadas y su magnitud,
en especial, los cortocircuitos. El cateterismo cardiaco no
es necesario en la etapa de recién nacido (se prefiere uti-
lizar en los enfermos de mayor edad en los que se sospe-
cha enfermedad vascular pulmonar) y es necesario medir
las resistencias pulmonares.

CONDUCTAS Y TERAPEUTICA

La conducta clave es sospechar el diagnéstico de TGV en
un recién nacido cianédtico y hacer un ecocardiograma
transtordacico. Cuando ya se ha confirmado el diagnéstico
y el enfermo se encuentra muy ciandtico con acidosis y
compromiso circulatorio, la septostomia auricular urgen-
te con baldn, guiada por ecocardiograma o fluoroscopia,
salva la vida del enfermo (Figura 2).>%° Retrasar la septos-
tomia puede costar la vida del nifio. La infusién de pros-
taglandinas estd indicada si la septostomia no mejora la
saturacion.t+12

TRATAMIENTO QUIRURGICO

El avance en el tratamiento quirudrgico de la TGV es qui-
z4 el de mayor impacto en cirugia cardiovascular. De una
mortalidad superior al 90% a un afio sin cirugia, ahora
mas del 90% de los enfermos sobreviven sin problemas
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con la cirugia de Jatene o de switch arterial.*** Esta inter-
vencion aplica para la TGV simple, que es la mas frecuen-
te. La operacién debe realizarse lo mas pronto posible en
el periodo neonatal, siendo de forma electiva en los nifios
estables, pero urgente en los que no mejoran después de
la septostomia y el uso de prostaglandinas. La mortalidad
temprana es mayor en los casos con comunicacion inter-
ventricular, los reportes van del 0 al 40% con una mediana
del 10%.%>° Los estudios a largo plazo del switch arterial o
Jatene han demostrado que del 88 al 95% de los enfermos
se encuentran asintomaticos. Algunos de estos enfermos
desarrollan estenosis pulmonar, insuficiencia adrtica o is-
guemia miocardica. Estas complicaciones tardias se pre-
sentan con mayor frecuencia en los enfermos que tuvie-
ron comunicacion interventricular, estenosis pulmonar o
ambas y, en ocasiones, son causa de muerte tardia. Estas
complicaciones pueden presentarse varios afios después
de la operacion y deben ser conocidas por los cardidlogos
de los adultos.*”*8

En conclusion, la TGV es una entidad muy grave del
recién nacido con cianosis. Es mortal si no se atiende con
oportunidad. El ecocardiograma confirma el diagnéstico, y
las medidas terapéuticas iniciales son la infusién de pros-
taglandinas y la septostomia auricular con baldn, para en-
seguida proceder a la correccién quirurgica. La mortalidad
operatoria es baja y el prondstico a largo plazo es bueno.
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