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RESUMEN

La transposicion de grandes vasos es una de las cardiopatifas congénitas mas comunes y severas, pero tam-
bién una de las mas misteriosas. Representa el 5% de todas las cardiopatias congénitas y el 34% de los
defectos conotroncales con situs solitus. Sin tratamiento el 30% de los casos mueren antes del primer mes y
el 90% antes del primer afo.
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Se presenta el caso de un paciente con esta cardiopatia, en quien las imdgenes comunes no eran usuales,
y en el que una rara asociacion extracardiaca (agenesia pulmonar izquierda) cambiaria la conducta a seguir.

ABSTRACT

Transposition of great arteries is one of the most common and severe congenital heart diseases, but also one of the
most mysterious. It represents 5% of all congenital heart diseases and 34% of trunk-cone defects with situs solitus.
Without treatment, 30% of cases die before the first month and 90% before the first year.
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We present a case of a patient with this heart disease, in whom the common images do not meet the diagnostic
criteria, because a rare extracardiac association (left pulmonary agenesis) would change the clinical manage-
ment.

Presentacion del caso Ingresa ventilando espontaneamente. Se confirma el diagndstico cardia-
co: DTGV, CIV de 4 mm, CIA ostium secundum de 8 mm y persistencia de
conducto arterioso (PCA) de 5 mm.

Paciente de 3 dfas de vida procedente de un hospital maternoinfantil, con an-
tecedente de tercera gestacién, con controles prenatales normales, nace por
cesdrea iterativa. Edad gestacional 40 semanas, peso 3,550 kg, talla 49 cm y

Apgar 7-9.

Se realiza una angiotomografia para evaluar la patologfa cardiaca asociada
(Figura 2 a Figura 5), diagnosticandose aplasia pulmonar izquierda. Se man-
tiene el tratamiento con prostaglandinas por 10 dfas, ya que el tamario de la CIA
y la PCA eran amplios para asegurar mezcla y es dado de alta a los 28 dfas.
A las horas de vida presenta distrés respiratorio y cianosis perioral, con satura-  Se mantienen controles ambulatorios hasta los 2 meses de edad.

cion de oxigeno del 75%, por lo que se realiza una radiografia de toérax (Figura 1)

con velamiento de hemitérax izquierdo sin imagen tipica de patologia cardia- Posteriormente se le admitié para cirugfa cardiaca programada con apoyo de
ca. misién médica extranjera (CUIDAM). Se le realizé switch arterial, cierre de la CIV
y ligadura y seccién del conducto arterioso. El tiempo de circulacion extracor-

Se le realiza también una ecocardiografia donde se diagnostica transposicion
de grandes vasos (D-TGV) con comunicacion interventricular (CIV) y comuni-
cacion interauricular (CIA) asociadas, y sospecha de atelectasia masiva izquier-
da. Se inicia tratamiento con prostaglandinas y es transferido al instituto de
referencia.
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porea (CEC) fue de 2 horas y 30 minutos, y el tiempo de clampado adrtico de
1 horay 27 minutos. El resultado quirdrgico fue bueno y la evoluciéon postope-
ratoria satisfactoria.

Fue dado de alta y sigue controles médicos periédicos.
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Figura 2. La tomografia muestra escaso tejido pulmonar izquierdo, ademas
a ol de componente atelectésico

Figura 1. Radiografia de térax que muestra desviacion de silueta cardiaca
y opacidad difusa en hemitérax izquierdo

Video 1.Imagen en eje corto que muestra bifurcacién pulmonar con arteria
pulmonar principal de buen tamano, la rama izquierda tiene flujo diastélico
invertido (rojo)

Figura 3. A: se evidencia la conexién ventriculoarterial discordante;
B: vista sagital que muestra la transposicion de los grandes vasos y el ductus
arterioso amplio (AQ: aorta; PCA: conducto arterioso persistente; TAP: tronco
arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo)

Video 2. Imagen supraesternal. Ductus arterioso persistente amplio con
flujo sistélico de derecha a izquierda (azul) y flujo diastélico retrégrado
(rojo)
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Figura 4. Vista coronal en donde se observa la discordancia ventriculoarterial
y la silueta cardiaca ocupando el hemitérax izquierdo por la agenesia
pulmonar (AO: aorta; AP: arteria pulmonar; VCS: vena cava superior; VD:
ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo)

Figura 5. Vista axial que muestra discordancia ventriculoarterial y la silueta
cardiaca ocupando hemitérax izquierdo por la agenesia pulmonar (AD: auricula
derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo)

Discusion

La transposicion de grandes vasos es una de las cardiopatias congénitas mas
comunes y severas, pero también una de las mdas misteriosas. Tiene una pre-
valencia de 3,54/10.000 nacimientos en Europa y es la cuarta cardiopatia com-
pleja mas frecuente™. Representa el 5% de todas las cardiopatias congénitas
y el 34% de los defectos conotroncales con situs solitus. Sin tratamiento, el
30% de los casos muere antes del primer mes y el 90% antes del primer ano®.
En los Ultimos afos se han realizado grandes mejoras en el diagndstico, asi
como en el tratamiento médico y quirdrgico de esta cardiopatia congénita.
Como consecuencia, en la actualidad, la supervivencia general de estos pa-
cientes es significativamente mejor®.

La agenesia pulmonar es poco comun. Consiste en la ausencia total o en la hipo-
plasia severa de uno o de ambos pulmones. Fue descrita por primera vezen 1673
por De Pozze, quien la observé de manera incidental durante la autopsia de una
joven. La primera documentacion de un caso se realizé en 1887 por Haberlein. La
frecuencia aproximada de la agenesia pulmonar es de 1/15.000 nacidos vivos®.

No se ha encontrado mas informacién de esta asociacion en la literatura, si
bien es cierto que la D-TGV es la cardiopatia ciandtica mas frecuente en el neo-
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nato y con una adecuada anatomia valvular de los grandes vasos y las coro-
narias, y una adecuada masa ventricular, una reparacion quirdrgica temprana
marcara la diferencia.

En un estudio en México se asocié un 46% de malformaciones extracardiacas
a D-TGV y dentro del sistema respiratorio sélo se asocié bronquio accesorio
izquierdo e isomerismo pulmonar derecho®.

El prondstico es mejor cuando la agenesia pulmonar es unilateral a la izquierda
y cuando estan ausentes malformaciones extracardiacas. Sin embargo, en el pa-
ciente de este caso la asociacion importante con agenesia pulmonar izquierda
no fue impedimento para tomar la decision de programarlo para el switch arte-
rial. Tuvo un postoperatorio éptimo, con buen resultado cardiaco, y fue dado de
alta con controles ambulatorios por los servicios de Cardiologia y Neumologia.

Conclusiones

La transposicion de grandes vasos es una de las cardiopatias congénitas mas
comunes y severas pero también una de las mas misteriosas. En los Ultimos
afos, se han realizado grandes mejoras en el diagndstico, asi como en su trata-
miento médico y quirdrgico. Como consecuencia, en la actualidad, la supervi-
vencia general de estos pacientes es significativamente mejor.

El caso que hemos mostrado es muy infrecuente, las imdgenes mostradas no
eran usuales, y es que una rara asociaciéon extracardiaca (agenesia pulmonar
izquierda) cambid la conducta diagndstico-terapéutica.

Ideas para recordar

- Latransposicion completa de grandes vasos es una de las cardiopatias cia-
noticas mas frecuentes en el recién nacido.

- Laforma de presentacion clinica varia de acuerdo con las lesiones asocia-
das, CIV, CIA, ductus y si tiene 0 no estenosis pulmonar.

- La ecocardiografia es la piedra angular del diagnoéstico, incluso desde la
vida fetal.

- Laangiotomograffa complementa muy bien los hallazgos ecocardiograficos.

- La agenesia pulmonar es una asociacién extracardiaca muy rara en la
D-TGV, casi no descrita, y si es izquierda tiene mejor prondstico.

Bibliografia

1. PexiederT, Blanc O, Pelouch V, et al. Late fetal development of retinoic acid-
induced transposition of great arteries: morphology, physiology and bioche-
mistry. En: Clark EB, Markwald RR, Takao A (ed.). Developmental mechanism of
heart disease. New York. Futura Publishing Company, 1995; 297-307.

Ferencz C, Brenner JI, Loffredo C, et al. Transposition of great arteries: etio-
logic distinctions of outflow tract defects in a case-control study of risk fac-
tors. En: Clark EB, Markwald RR, Takao A (ed.). Developmental mechanism of
heart disease. New York. Futura Publishing Company, 1995; 639-653.

Mair DD, Ritter DG, Ongley PA, Helmholz HF. Hemodynamics and evaluation
for surgery of patients with complete transposition of the great arteries and
ventricular septal defect. Am J Cardiol 1971; 28 (6): 632-640.

Manohar VM, Shivanna DN, Ramesh, Vemgal P. Left pulmonary agenesis
with single atrium simulating cardiac type of total anomalous pulmonary
venous connection. Ind J Thorac Cardiovasc Surg 2008; 24: 180-183.
Quispe-Susara EN, Duran-Padilla MA, Ramén-Garcia G. Malformaciones
cardiacas y extracardiacas asociadas a transposicion de grandes vasos.
Revision de 15 casos. Rev Med Hosp Gen Mex 2006; 69 (3): 144-148.

Grupo CTO

Editorial




	Button1: 


