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RESUMEN

La transposicién de grandes vasos es un defecto cardiaco que ocurre en el cual la
aorta y la arteria pulmonar, estan intercambiados (transpuestos). Se presenta el
caso clinico de una gestante, de 22 semanas, que en el ultrasonido de pesquisaje
realizado en su area de salud se sospechdé la presencia de vasos transpuestos, que
fue concluido en el Centro Provincial de Genética Médica como una transposicion de
grandes vasos asociada a una hipoplasia tubular del arco aértico. El informe
anatomopatoldgico confirmoé el diagnodstico asociado con una coartacion aértica
preductal en el feto. Los dos defectos constituyen cardiopatias infrecuentes, pero la
asociacion de estas dos entidades es aln mas rara, lo que reduce el indice de
supervivencia. Este estudio mostro la presencia de un vaso hipoplasico, de donde
se originan los vasos del cuello y que se corresponde con la aorta ascendente. A su
vez se evidencid, que la arteria aorta y pulmonar en vez de entrecruzarse se

encontraban en paralelo. El diagnéstico temprano de estas entidades permitié
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brindar un adecuado asesoramiento genético a la pareja que opté por la
terminacioén voluntaria del embarazo.

Palabras clave: embarazo, cardiopatias congénitas, diagnéstico prenatal.

ABSTRACT

The transposition of large vessels is a cardiac defect that occurs in which the aorta
and the pulmonary artery are exchanged (transposed). We present the clinical case
of a pregnant woman, of 22 weeks, who in the ultrasound of screening carried out
in her health area suspected the presence of transposed vessels, which was
concluded in the Provincial Center of Medical Genetics as a transposition of
associated large vessels to a tubular hypoplasia of the aortic arch. The
anatomopathological report confirmed the diagnosis associated with a preductal
aortic coarctation in the fetus. The two defects are infrequent heart diseases, but
the association of these two entities is even more rare, which reduces the survival
rate. This study showed the presence of a hypoplastic vessel, from which the
vessels of the neck originate and which corresponds to the ascending aorta. At the
same time, it was evidenced that the aorta and pulmonary arteries, instead of
crossing over, were in parallel. The early diagnosis of these entities allowed to
provide an adequate genetic counseling to the couple who opted for the voluntary
termination of the pregnancy.

Key words: pregnancy, congenital cardiopathies, prenatal diagnosis.

INTRODUCCION

Las malformaciones cardiacas son los defectos congénitos graves que con mayor
frecuencia no se detectan en un ultrasonido obstétrico de rutina, es por ello que el
papel del ultrasonografista en los programas de pesquisaje constituye la via mas

atil en el diagnéstico prenatal de las cardiopatias congénitas. 2

La transposiciéon completa de las grandes arterias (TGA) es una anomalia cardiaca
congénita en la que la aorta sale enteramente o en su mayor parte del ventriculo
derecho (VD) y la arteria pulmonar sale enteramente o en su mayor parte del
ventriculo izquierdo (VI), (discordancia ventriculo-arterial). Con esto, las
circulaciones pulmonares y sistémicas, en lugar de estar conectadas en serie, se
encuentran en paralelo. *° No se conoce actualmente 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
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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 frecuentes
de cianosis en los recién nacidos. >’ Esta cardiopatia no suele asociarse a
anomalias cromosomicas y el prondstico y la supervivencia del recién nacido
dependen en mayor medida que en otras cardiopatias del diagndstico prenatal de la
misma, 2 s6lo un 10 % de los casos se asocia con anomalias cromosémicas visibles
con técnicas convencionales. Alrededor del 2 - 3 % pueden estar causadas por
factores ambientales fisicos o quimicos, enfermedades maternas como la diabetes,
el lupus o la fenilcetonuria, farmacos, drogas o agentes infecciosos como la rubeola.
Por esto se recomiendan controles periconcepcionales poblacionales que reduzcan

en la medida de lo posible la exposicion a esos factores. 1, 3,8

Se trata de los defectos congénitos no cromosdmicos mas prevalentes, mas que los
defectos en las extremidades, sistema urinario o nervioso. La incidencia de las
cardiopatias congénitas estimada en 6 - 7 casos/1.000 nacidos vivos ha ido
aumentando de manera progresiva en sus cifras hasta considerarse
aproximadamente en 12 - 14 casos/1.000 nacidos vivos. La explicacidon se basa en
la mayor capacidad diagndstica de las mismas por el aumento de las habilidades

técnicas y profesionales.

La incidencia varia entre el 0.02 al 0.05 % de todos los nacidos vivos y corresponde
del 7 al 8 % de todas las cardiopatias congénitas. Es mas frecuente en los varones
con una proporciéon de 2:1. En 20 % de los casos se asocia con una comunicacion
interventricular y cuando se asocia con otras anomalias, como las de arco aértico o
estenosis pulmonar, recibe la denominacién de transposicion compleja. *° En el 75
% de los casos es una lesién aislada asociada a un foramen oval permeable con
ductus arterioso patente (transposicién simple). En aproximadamente 20 % de los
casos se asocia a comunicacién interventricular y cuando se asocia a otras
anomalias como las de arco aértico, estenosis pulmonar, recibe la denominacién de

transposiciéon compleja. %t

Por lo general, la sangre que retorna al corazén procedente del cuerpo pasa del
ventriculo derecho a los pulmones a través de la arteria pulmonar. Ahi se oxigena y
regresa al ventriculo izquierdo del corazén. Luego, la sangre oxigenada se bombea
del ventriculo izquierdo hacia el cuerpo a través de la aorta. En la TGA, la sangre

que retorna del cuerpo no pasa por los pulmones y vuelve directamente al cuerpo.
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Esto ocurre porque las principales conexiones estan invertidas. La arteria pulmonar,
que normalmente transporta la sangre pobre en oxigeno del ventriculo derecho del
corazon a los pulmones, ahora nace del ventriculo izquierdo y transporta la sangre
oxigenada que vuelve de los pulmones de vuelta a los mismos. La aorta, que
normalmente transporta sangre del ventriculo izquierdo del corazén al cuerpo,
ahora nace del ventriculo derecho y transporta la sangre pobre en oxigeno de
vuelta al cuerpo. El resultado de esta transposicion de las dos arterias es que la

sangre que bombea el corazén al cuerpo tiene menor cantidad de oxigeno. * ¢ 12

En las dltimas tres décadas, se ha producido un incremento en la supervivencia de
estos pacientes debido, principalmente, al progreso en el diagnoéstico por
ecocardiografia fetal y neonatal, la amplia utilizacién de la prostaglandina E1 y el
avance en los aspectos técnicos en las unidades cardioquirirgicas. * La cirugia de
eleccion es por medio de la técnica de Jatene, que se practica desde mediados de la
década de los afios 70 en otras latitudes. Actualmente la operacidon de Jatene se
realiza virtualmente por cada cardiocirujano a nivel mundial. > * ***3 Debido a lo
anteriormente expuesto y por la precocidad e integralidad en su diagndéstico
reportamos este caso que evidencia la importancia del conocimiento de las

estructuras anatémicas del corazoén fetal.

CASO CLINICO

Se presenta el caso previo consentimiento de la pareja para la descripciéon de las
caracteristicas clinicas y la informaciéon de los resultados de las pruebas de
diagndstico prenatal, asi como para mostrar las imagenes ecocardiograficas del

paciente.

Gestante de 20 afos de edad, con antecedentes de salud, piel blanca, soltera, con
antecedentes obstétricos: 3 gestaciones, 0 partos y 2 abortos, provocados, con
embarazo planificado y control prenatal adecuado, sin complicaciones y clasificada
de bajo riesgo obstétrico durante la evolucién de su embarazo. La paciente nego
antecedentes familiares de interés, se evalud de bajo riesgo genético, no existio
ingestion de medicamentos con efecto teratogénico, ni de bebidas alcohdlicas, no
manifesté padecimiento de hipertermia ni exposicion a radiaciones, no tenia
antecedentes de consanguinidad. El estudio ecocardiografico pre- y posnatal se
realizé con equipo de fabricacidon japonesa donde se utilizaron transductores de 3 y
5 MHz. La edad gestacional propuesta como la mas apropiada para realizar la

exploracién transabdominal se sitla entre las semanas 18 y 20, pues en el inicio
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del segundo trimestre la ventana acustica resulta 6ptima para alcanzar una elevada
confiabilidad diagnéstica. En este caso se traté de un feto con situs solitus al estar
la auricula anatémicamente derecha a la derecha, a su vez la aorta estaba situada
a la izquierda y la vena cava inferior a la derecha y algo mas anterior. La vista
ecocardiografica de cuatro camaras, se considera por muchos como la vista basica
de la ecocardiografia prenatal y debe ser evaluada en cuatro elementos
fundamentales: estructura, tamafio, posicion y funcién. En el caso no existieron
alteraciones en la vista de las cuatro camaras. Otras vistas importantes para
establecer este diagndstico son las de tractos de salida de ventriculo izquierdo y

derecho y la de tres vasos.

En la figura 1 se visualiza un vaso hipoplésico, de donde se originan los vasos del
cuello y que se corresponde con la aorta ascendente que sale del ventriculo
anatémicamente derecho en posicion anterior. En la TGV, la arteria aorta y
pulmonar en vez de entrecruzarse se encuentran en paralelo, porque existe una
discordancia ventriculo arterial, afectaba las estructuras del corazén tanto en su
fisiologia como en su morfologia. En esta anomalia la mayoria de las veces la
arteria aorta sale del ventriculo derecho y en una posicion cefélica, derecha y
anterior al tronco de la pulmonar, el cual emerge del ventriculo izquierdo y ocasiona

una circulacién en paralelo.
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Fig. 1. Vista ecocardiografica de tracto de salida del ventriculo derecho de donde se

origina la aorta ascendente. Ao- aorta; Vd- ventriculo derecho.

En la figura 2 se visualiza la arteria pulmonar de mayor diametro con salida del

ventriculo anatdmicamente izquierdo, en posicién posterior.
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Fig. 2. Vista ecocardiografica de tracto de salida del ventriculo izquierdo de donde
se estéa originando la arteria pulmonar (obsérvese el mayor diametro de la arteria

pulmonar). VI- ventriculo izquierdo, P- arteria pulmonar.

En la figura 3, se observa una alineacion anormal de los vasos. Esto se presenta
cuando los vasos no estan ubicados en linea recta, pero su orden de izquierda a
derecha se encuentra preservado. Esta alineacién anormal se observa con mayor
frecuencia por el desplazamiento anterior de la aorta ascendente con o sin
desplazamiento de la arteria pulmonar. De izquierda a derecha, arteria pulmonar,
aorta y cava superior derecha. En esta figura, observamos que la arteria pulmonar
muestra un aumento del diametro y una arteria aorta ubicada ligeramente mas

anterior.

Fig. 3. Vista ecocardiografica de los tres vasos.
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La utilizaciéon del Doppler color es recomendable en el diagnéstico de las
cardiopatias congénitas (figura 4). Desde el punto de vista técnico debemos utilizar
una caja de color lo mas pequefia posible que permita ver la estructura deseada. En

este caso nos permitié confirmar la salida de la arteria aorta del ventriculo derecho.

Fig. 4. Imagen Doppler color.

En la figura 5 se observa disminucién del calibre del arco aértico después del tronco
braquiocefalico y sobretodo post-subclavia izquierda. También se visualiza el ductus

conectado a la aorta descendente (ver flecha).

Fig. 5. Pieza anatémica de los grandes vasos y el arco adrtico. La necropsia

confirmo el diagnostico de sospecha.

223



VERSION ON-LINE: ISSN 1028-4818
Multimed. Revista Médica. Granma RPNS-1853

DISCUSION

En la actualidad no existe ninguna duda sobre el valor del estudio de las vistas
ecocardiograficas fetales en la busqueda de sospecha de las cardiopatias
congénitas, las cuales junto a las demas vistas antes mencionadas y el uso de otras
modalidades como el Doppler y el modo M han permitido el estudio integral del
corazon fetal y han sentado pautas en el tratamiento intradtero de diversas
entidades por ella diagnosticadas, como consecuencia se produce el advenimiento

de la denominada cardiologia fetal. 2

El diagndstico ecocardiografico de la TGV se basa en una secuencia anatémica. El
aparato cardiovascular fetal se evalia morfologicamente mediante la
ecocardiografia 2D, con el aporte adicional de la técnica Doppler y codificacién en

color.

El diagndstico diferencial lo hicimos con el ventriculo derecho de doble salida
(VDDS), el ventriculo izquierdo de doble salida y la transposicion corregida
anatémicamente, donde en esta Ultima existe una conexion ventriculo arterial
discordante en teoria, no existen anomalias funcionales, pero desafortunadamente
muchos casos se asocian con defectos intracardiacos, anomalias de la conduccion
AV y arritmias. Las lesiones asociadas ocurren en alrededor del 90 % de los casos,
las mas frecuentes incluyen defecto del tabique interventricular, obstruccion al
tracto de salida del VI, insuficiencia valvular en el 30 % de los pacientes, y tanto la
valvula morfolégicamente tricispide como, en ocasiones la mitral pueden cabalgar
sobre el septo interventricular.  ** % La obstruccién adrtica por coartacion y la
interrupcion del arco aértico son anomalias asociadas raras en los casos de TGA con
septo integro, pero se presentan con una frecuencia del 7-10 % en las TGA con CIV
° En este reporte la malformacién asociada mas frecuente fue la CIV, soélo en el
caso que presentamos se sospecho la presencia de una hipoplasia tubular del arco

aortico como malformacion asociada.

Aproximadamente la mitad de los pacientes con TGV no tienen otras
malformaciones cardiacas, lo que se denomina TGV simple. El resto es la
denominada TGV compleja, en la que hay otras malformaciones concomitantes,

como sucede en el caso que presentamos.
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En la vista ecocardiografica de los 3 vasos se observé una alineacién anormal de los
vasos, Y en los tractos de salidas visualizamos la aorta que sale del ventriculo mas
anterior, con hipoplasia de la misma a nivel tubular, y la arteria pulmonar con
salida del ventriculo mas posterior. El estudio anatomopatolégico confirmé la

presencia de una TGV, asociada con una coartacién adrtica.

Con el desarrollo y la experiencia adquirida con la ecocardiografia fetal, en el
momento actual un alto porcentaje de este tipo de cardiopatias se diagnostican en
el feto en los primeros meses de su desarrollo en el ttero. ' Este adelanto en el
conocimiento del diagndstico de la cardiopatia representa una serie de ventajas
como: proporciona una informacioén a los padres, sobre el tipo de cardiopatia que
padecera el nifio después del nacimiento y sus consecuencias; desde este momento
la embarazada se atendera en un centro especializado en cardiologia y cirugia
cardiaca pediatrica donde se estableceran unos controles del desarrollo fetal y se
definira el tipo de parto cuando ya haya finalizado el proceso del embarazo. Desde
este momento se establece una coordinacién y comunicacién entre las
especialidades de obstetricia, neonatologia, cardiologia y cirugia cardiaca. Este
procedimiento de diagndstico y sus consecuencias sobre el parto y sobre la
coordinacién de las diferentes especialidades ha mejorado significativamente la

situacion clinica preoperatoria, asi como la morbilidad y mortalidad operatoria. *

La relevancia del presente reporte, radica en la importancia del tratamiento de
estas enfermedades en instituciones de referencia con un equipo multidisciplinario;
ademas de resaltar la importancia del diagndstico prenatal, que puede mejorar

prondstico y sobrevida.

CONCLUSIONES

La deteccidon prenatal de la TGV es un factor prondstico tanto en mortalidad como
en morbilidad. La transposiciéon de grandes vasos asociada con una coartacion
adrtica son entidades muy infrecuentes, el diagndstico temprano de estas
enfermedades permite brindar un adecuado asesoramiento genético a la pareja lo
que les permite optar por la terminaciéon voluntaria del embarazo o por la

continuidad del mismo con una intervencion médica adecuada postnatal.
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