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RESUMEN

La transposicion de grandes vasos (TGV) es una anomalia que se presenta en el 16% de las cardiopatias con-
génitas. Objetivo: Identificar las malformaciones cardiacas y extracardiacas asociadas a la transposicion de
grandes vasos. Material y métodos: Se estudiaron de manera retrospectiva todos los protocolos de autopsias
del Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI de pacientes con transposicion de grandes vasos
durante el periodo de 1989-2004. Resultados: El 9% de los casos correspondian a transposicion de grandes
vasos, con predominio masculino en 60%, el grupo de edad mas frecuente fue el de ocho a 30 dias (53%). El
100% presentaron malformaciones cardiacas adicionales: Las mds frecuentes fueron: conducto arterioso persis-
tente (73%), comunicacion interauricular (67%), y comunicacion interventricular (47%). El 47% presentaron mal-
formaciones extracardiacas, las mds comunes fueron: Gastrointestinales (57%) y genitourinarias (57%).
Conclusiones: Un porcentaje importante de los pacientes con transposicion de grandes vasos presentan mal-
formaciones cardiacas y extracardiacas; las mds frecuentes se desarrollan embrioldgicamente durante periodos
similares (séptima a décimo cuarta semanas de gestacion).
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ABSTRACT

As transposition of the great arteries (TGA) occurs in an important percentage (16%) of congenital heart malforma-
tions, it was decided to determine the co-existent malformations, both cardiac and extracardiac, found at autopsy. Ma-
terial and methods: Fifteen autopsies were identified with TGA from 1989-2004 in the Pediatric Hospital of the Nation-
al Medical Center of Social Security. Results: These represented 9% of all with congenital heart disease. All the mal-
formations found in these cases were studied, of these cases 60% were masculine, and the majority (53%) was aged
8-30 days. Additional heart malformations occurred in all the cases (100%), the most frequent being patent ductus arte-
riosus (73%), atrial septal defect (67%) and ventricular septal defect (47%). Extracardiac defects were found in 47%,
the most frequent being of the gastrointestinal (57%) and genitourinary (57%) tracts. Conclusions: We therefore dem-
onstrate that an important proportion of patients with TGA present with other malformations, particularly cardiac but
also extracardiac, and that these probably have their origin during the some early embryonic period.

Key words: Transposition of the great arteries, cardiac malformations, extracardiac malformations.

INTRODUCCION sexo masculino (70%). Sin tratamiento, 30% de los

pacientes mueren en la primera semana y 50% en el

La transposicién de grandes vasos (TGV), descrita
por Baillie en 1797, es la segunda variedad mas co-
mun de cardiopatia congénita ciandtica y representa
cerca del 16% de los casos. Existe predominio del

* Hospital de Pediatria, Centro Médico Nacional Siglo XXI,
Instituto Mexicano del Seguro Social.

144 Rev Med Hosp Gen Mex 2006; 69 (3): 144-148

primer mes de vida.'® El trastorno lo ocasiona una
anormalidad embrionaria en la division en espiral del
tronco arterioso durante la quinta a la novena sema-
nas de vida intrauterina.t8

En la mayor parte de los casos (80%), esta asocia-
da a malformaciones cardiacas concomitantes. Estas
incluyen comunicacion interventricular, comunicacion
interauricular, conducto arterioso persistente y esteno-
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sis pulmonar. Ademas, 9% de los casos presentan
malformaciones congénitas extracardiacas que, en or-
den de frecuencia, afectan al sistema musculoesque-
lético (41%), gastrointestinal (41%), genitourinario
(28%), nervioso (18%) y respiratorio (8%). El trata-
miento es integral, tanto de la malformacion cardiaca
(TGV) como de las asociadas. El tratamiento adecua-
do se refleja en un mayor tiempo de supervivencia.®?*

El objetivo de este trabajo fue identificar el espec-
tro de las malformaciones cardiacas y extracardiacas
asociadas a la TGV.

MATERIAL Y METODOS

Se realizé la revision retrospectiva de protocolos de
autopsias del archivo del Servicio de Patologia del
Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Si-
glo XXl de pacientes con diagnéstico clinico de
transposicion de grandes vasos (TGV) durante el pe-
riodo comprendido entre 1989-2004.

Las malformaciones extracardiacas fueron dividi-
das segun el sistema al que correspondian: gastroin-
testinal, genitourinario, respiratorio, hematopoyético,
musculoesquelético, nervioso y endocrino. Se revisa-
ron ademas sexo y edad. Con base en estudios pre-
vios y de acuerdo con la edad se consideraron tres
grupos: 0-7 dias, 8-30 dias y més de 30 dias.""

RESULTADOS

Durante el periodo comprendido entre 1989-2004, en
el Servicio de Patologia del Hospital de Pediatria del
Centro Médico Nacional Siglo XXI, se realizaron 182
autopsias de casos con cardiopatias congénitas, de
las cuales 16 (9%) correspondian a pacientes con
transposicion de grandes vasos. Uno de los 16 ca-
sos fue excluido porque el protocolo de autopsia se
encontraba incompleto.

El 60% de los pacientes fueron hombres y el 40%
mujeres. La cifra de mortalidad fue mas elevada en el
grupo de ocho a 30 dias (53%), seguido del grupo de
mas de 30 dias (27%) y por ultimo porelde 0 a 7
dias (20%). En los 15 casos (100%) la muerte se
produjo antes del afo de vida.

Todos los casos (N = 15) presentaron malforma-
ciones cardiacas asociadas, las mas frecuentes fue-
ron: conducto arterioso persistente (73%), comunica-
cion interauricular (67%) y comunicacion interventri-
cular (47%). En 90% se observé mas de una malfor-
macién asociada. Las malformaciones cardiacas
registradas, incluyendo las menos frecuentes, se
describen en el cuadro I.

Cuadro I. Diagndsticos anatomopatoldgicos
en pacientes con transposicién de grandes vasos .

Caso Edad Sexo Malformaciones cardiacas asociadas

1 49d M CIA
Doble emergencia del ventriculo tnico
Conexién anémala de venas pulmona-
res a vena cava izquierda persistente
Ventriculo tnico
Atresia mitral

2 11d M CIV
CIA
CAP

CIA tipo foramen oval
CAP

4 15d M CAP
Conexién venosa andmala de venas
pulmonares a vena cava inferior
Canal auriculoventricular completo
Vilvula auriculoventricular tinica
Ventriculo izquierdo hipopldsico
Atresia pulmonar
Persistencia de vena cava superior
izquierda

5 2d M CIA
CAP
CIV Membranoso de 0.3 cm

6 15d F CIA
CIV membranoso

3 13d M

7 Sm7d F CIV muscular

CIA

8 17d M CAP

CIA

9 34d M CIA

CAP
CIV de tipo membranoso

CAP

11 16d M CIA

CAP

CIV membranoso
Estenosis de valvula pulmonar
Hipoplasia de ventriculo derecho

13 5d M CAP
CIA

14 7d F CAP

15 3m F C1v
PCA

10 28d F

12 13d F

Abreviaturas: m = Meses. d = Dias.
M = Masculino. F = Femenino.

CIA = Comunicacién interauricular.
CIV = Comunicacién interventricular.
CAP = Conducto arterioso persistente.
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El 47% (siete casos) presentaron malformaciones
extracardiacas asociadas, las mas frecuentes fueron:
gastrointestinales (57%), genitourinarias (57%), res-
piratorias (29%), hematopoyéticas (29%), musculoes-
queléticas (14%) y endocrinas (14%). En 72% se ob-
servé mas de una malformacion extracardiaca aso-
ciada. El cuadro Il muestra una descripcién detallada
del tipo de malformaciones.

DISCUSION

En esta serie de autopsias, la incidencia de transpo-
sicion de grandes vasos fue de 9% de las cardiopa-
tias congénitas, cifra que se encuentra dentro del
rango reportado en otros centros de pediatria de ter-
cer nivel (4% a 14%).%'2 Al igual que en otros estu-
dios, los resultados indican que esta malformacién
predomina entre los hombres (60%).%'?

Segun la bibliografia revisada, sin tratamiento
30% de los casos mueren antes del primer mes y
90% antes del primer afio."® En un estudio de 140
autopsias, Landtman y colaboradores observaron que
la muerte se presentd durante el primer mes de vida
en 46% de los casos.'! En nuestro estudio encontra-
mos que, pese a que el 100% de los casos recibid
tratamiento quirdrgico, todos los pacientes murieron
antes del primer afio de vida; 53% antes del primer
mes. Nuestros casos tuvieron menor tiempo de su-
pervivencia en comparacion con lo registrado en
otros estudios. Las malformaciones cardiacas y ex-
tracardiacas asociadas a transposicion de grandes
vasos son factores que influyen en el tiempo de su-
pervivencia de los pacientes.'

En este estudio, todos los casos presentaron mal-
formaciones cardiacas asociadas y éstas general-
mente fueron multiples. Existen pocos estudios que
analizan esta asociacion. Landtman encontré que
65% de los casos presentaban cardiopatias asocia-
das, siendo las mas frecuentes: comunicacion inter-
ventricular (CIV) en 62%, conducto arterioso persis-
tente (CAP) en 56% y comunicacion interauricular
(CIA) en 19%. Estas también fueron las mas frecuen-
tes en nuestro estudio.-2

Como en estos casos la aorta se origina directa-
mente del ventriculo derecho, la vida no seria posible
a menos que hubiera una mezcla de las circulaciones
sistémica y pulmonar, y es la razén de que persista
el conducto arterioso y haya comunicacion interauri-
cular y comunicacion interventricular; en alguna for-
ma, la sangre oxigenada de las venas pulmonares
debe alcanzar al circuito arterial sistémico. En nues-
tro estudio, la persistencia de conducto arterioso fue
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la cardiopatia congénita mas frecuente asociada a
transposicién de grandes vasos.

Embriolégicamente, durante la cuarta a la novena
semanas de gestacion, en el momento en que el ta-
bique muscular interventricular deja de crecer, los
dos ventriculos se comunican a través del orificio
interventricular y de la amplia base del conus cor-
dis. La tabicacién posterior de los ventriculos y del
tracto de salida debe coordinarse estrictamente
para que el corazén funcione de manera apropiada.
La via de salida cardiaca se divide en dos, por las
proyecciones o crestas troncocénicas que finalmen-
te daran lugar a la aorta ascendente y al tronco de la
pulmonar. La separacion de los tractos de salida
adrtico y pulmonar se completa cuando las proyec-
ciones troncoconicas se fusionan con la almohadilla
endocardica inferior y con el tabique muscular inter-
ventricular, lo que completa la separacién de los
ventriculos derecho e izquierdo. Las proyecciones

Cuadro II. Tipos y frecuencia de malformaciones congénitas
extracardiacas asociadas a transposicion de grandes vasos.

n/N

Sistema gastrointestinal:

Higado central 217

Malrotacién intestinal 1/7

Diverticulo de Meckel 1/7

Malformacién anorrectal baja 177
Sistema genitourinario:

Hipospadias peneoescrotales 177

Duplicacién de rifién derecho 177

Triple sistema pielocaliceal izquierdo 177

Hidronefrosis izquierda 177

Hidrouréter izquierdo 177

Displasia y atrofia renal derecha 177

Hidrocele bilateral 177

Duplicacién de arterias renales bilateral 177

Quiste simple del epididimo 177
Sistema respiratorio:

Isomerismo pulmonar derecho 211

Bronquio accesorio izquierdo 177
Sistema hematopoyético:

Bazo accesorio 177
Sistema musculoesquelético:

Hemivértebras en T2 y T12 177

Fusion de cuerpos vertebrales sacros 177
Sistema endocrino:

Pancreas bifido 177
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que separan los tractos de salida de ambos ventricu-
los surgen aparentemente en espiral a lo largo de
las paredes del tronco arterioso y de los tractos de
salida de ambos ventriculos. En consecuencia, los
tractos de salida de los ventriculos derecho e iz-
quierdo y, finalmente, de la aorta y del tronco de la
pulmonar giran unos sobre otros de modo helicoidal.
Por tanto, resulta I6gico encontrar comunicacion in-
terventricular en los pacientes con transposicién de
grandes vasos, ya que ambos obedecen a un desa-
rrollo anormal de las crestas troncocdnicas.'®

Por otra parte, la tabicacién de los ventriculos
esta coordinada con la formacion de las valvulas au-
riculoventriculares y la tabicacién de los tractos de
salida. Esto explica la presencia de valvulopatias
congénitas asociadas a transposicion de grandes
vasos, que se encontraron en tres de los 15 casos
de nuestro estudio.’®

En comparacion con lo sefalado en otras publica-
ciones, en nuestro estudio el nimero de casos con
malformaciones extracardiacas asociadas a trans-
posicién de grandes vasos es mayor (47% versus
25%). Las mas frecuentes son gastrointestinales y
genitourinarias, y son multiples en la mayoria de los
casos. En 1975, en Helsinki, Landtman y colabora-
dores realizaron un estudio retrospectivo de 140 au-
topsias con transposicion de grandes vasos efectua-
das entre 1947 y 1974; encontraron malformaciones
extracardiacas asociadas en 28% de los casos, las
cuales en orden de frecuencia fueron: musculoes-
queléticas (41%), gastrointestinales (41%), geni-
tourinarias (28%), nerviosas (18%) y respiratorias
(8%). De éstas, las mas frecuentes fueron: hidrone-
frosis (45%), agenesia renal (18%), atresia esofagi-
ca (25%), atresia anal (31%) y anomalias de colum-
na vertebral (31%).624

En 1999, en Berlin, Tennstedt y asociados realiza-
ron un estudio retrospectivo del periodo de 1991 a
1997; de los 815 casos registrados, sélo 20% pre-
sentaron malformaciones extracardiacas.'?

Entre las malformaciones extracardiacas asocia-
das a transposicion de grandes vasos registradas en
nuestro estudio se observaron: malrotacion intestinal,
malformacién anorrectal baja, hipospadias peneoes-
crotales, hidronefrosis y displasia renal.%12

La malrotacion intestinal es un defecto congénito
que incluye una malformacion del tracto intestinal; es
una anomalia que se presenta durante la formacion
del feto en la décima semana de gestacion, aproxi-
madamente. En el 70% de los nifios diagnosticados
se asocian otras anormalidades como: atresia o este-
nosis de duodeno o intestino Delgado, bandas de

Ladd, diverticulo de Meckel, intususcepcién, onfalo-
cele, gastrosquisis, hernia diafragmatica y enferme-
dad de Hirschsprung. En nuestro estudio se encontrd
diverticulo de Meckel, lo cual ratifica su asociacion
con malrotacion intestinal.t-°

Las malformaciones anorrectales son defectos
congénitos donde el ano y el recto no se desarrollan
correctamente. En un feto, la porcion inferior del in-
testino grueso y el tracto urinario comienzan siendo
una gran masa de células. Es necesario que haya
ciertos pasos entre la séptima y la décima semanas
de gestacién para que el recto y el ano se separen
del tracto urinario y se formen correctamente. La mal-
formacion anorrectal se asocia con algunos de estos
sindromes genéticos o problemas congénitos: Aso-
ciacion VACTERL (anomalias vertebrales, anales,
cardiacas, traqueales, esofagicas, renales y de las
extremidades). En nuestro estudio también encontra-
mos anomalias vertebrales en un caso.5°

Las hipospadias peneoescrotales son defectos
congénitos que probablemente se deben a una alte-
racion del desarrollo del meato uretral distal, mien-
tras que la presencia de aberturas multiples en el ta-
llo del pene corresponde a la falta de fusién completa
de los pliegues uretrales. Esta ultima aparece cerra-
da por completo a las 14 semanas.®?

La hidronefrosis puede ser congénita o adquirida,
unilateral o bilateral y es causada por obstruccion de
la union ureteropélvica; casi siempre esta asociada a
displasia renal y se desconoce el momento en el que
se produce la alteracion.®?

CONCLUSIONES

La transposicion de grandes vasos se presenté en 9%
de las autopsias efectuadas durante el periodo com-
prendido de 1989 a 2004 en el Servicio de Patologia del
Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo
XXI. Tiene predominio en el sexo masculino (60%).

Todos los casos tuvieron malformaciones cardia-
cas y 46% presentaron ademas malformaciones ex-
tracardiacas que afectaban principalmente el sistema
gastrointestinal y el genitourinario.

Las malformaciones cardiacas asociadas (co-
municacion interauricular, comunicacion interventri-
cular y conducto arterioso persistente) parecen ser
resultado de un mecanismo cardiovascular com-
pensatorio (mezclar sangre arterial con sangre ve-
nosa), a excepcion de la comunicacion interventri-
cular, cuyo proceso final de tabicacion (septum in-
terventricular membranoso) esta intimamente liga-
do con la formacion del tracto de salida de los
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ventriculos y el crecimiento espiral de la cresta
troncocénica durante la cuarta a novena semanas
de gestacion. La transposicion de grandes vasos
es el resultado de una alteracién en el desarrollo
en espiral de las crestas troncocdnicas.

Del mismo modo, algunas de las malformacio-
nes extracardiacas asociadas a transposiciéon de
grandes vasos, y que se encuentran descritos en
estudios previos, se desarrollaron en periodos em-
brionarios cercanos (séptima a décimo cuarta se-
manas) a la transposicion de grandes vasos (cuar-
ta a novena semanas).

Por tanto, las malformaciones cardiacas y extra-
cardiacas se desarrollan en periodos embriolégicos
cercanos (séptima a décimo cuarta semanas versus
cuarta a novena semanas), lo cual indica el momen-
to probable de todas las alteraciones, por lo que seria
importante identificar los posibles agentes teratdge-
nos durante el embarazo.

Finalmente, es importante conocer las malforma-
ciones cardiacas y extracardiacas asociadas a
transposicion de grandes vasos, para realizar una
busqueda intencionada y con esto brindar un trata-
miento adecuado y completo a los pacientes con
esta malformacion.
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