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RESUMEN

Antecedentes: La transposicion de grandes arterias congénitamente corregida (TGACC) es
una anomalia cardiaca infrecuente que representa aproximadamente menos de 1% de
todas las cardiopatias congénitas, esta se distingue por la combinacion de conexiones
discordantes auriculoventriculares y ventriculo-arteriales. Al ser una patologia poco
comun, su diagnéstico se lo hace en los pacientes adultos que han permanecido
clinicamente asintomaticos, en la mayoria de los casos esta asociada a lesiones que
repercuten en su cuadro clinico como puede ser la bradicardia, taquiarritmia, cianosis y
con el tiempo el tener al ventriculo derecho como sistémico produce falla ventricular
llevando a la insuficiencia cardiaca congestiva.

Descripcion del caso: El presente caso se trata de un neonato pretérmino de 32 semanas
de gestacion, con antecedentes prenatales de madre de 18 afios, que en el primer trimestre
de embarazo presenté amenaza de aborto, nacido por cesérea con un peso de 1200g,
hospitalizado un mes en neonatologia y al segundo dia de nacido notan cianosis y soplo
cardiaco en borde esternal izquierdo con irradiacion en todos los focos sin ritmo de
galope, por lo que fue referido a cardiologia pediatrica en donde se le realiz6 un
ecocardiograma diagnosticandolo con transposicion corregida de grandes vasos.
Conclusion: La transposicion corregida de grandes vasos es una cardiopatia congénita
muy poco frecuente y por ello en la mayoria de los casos es diagnosticada de manera
tardia ya que puede ser asintomatica, al no estar asociada con otro defecto cardiaco, por
ello la valoracion ecocardiografica por un pediatra cardiologo es clave para el diagndstico
precoz y posterior tratamiento oportuno evitando las complicaciones propias de la

enfermedad como es la insuficiencia cardiaca derecha.

Palabras clave: Cardiopatia Congénita, Diagndstico Precoz, Neonato Pretérmino,

Transposicion Congénitamente Corregida de las Grandes Arterias.



ABSTRACT

Background: Congenitally corrected transposition of the great arteries (CCTGA) is arare
cardiac anomaly representing approximately less than 1% of all congenital heart diseases.
The combination of discordant atrioventricular and ventriculo-arterial connections
characterizes it. Due to its uncommon nature, diagnosis often occurs in adult patients who
have remained clinically asymptomatic. In most cases, it is associated with conditions
such as bradycardia, tachyarrhythmia, cyanosis, and, over time, systemic right ventricular
failure leading to congestive heart failure.

Case Description: The present case involves a 32-week gestation preterm neonate with a
prenatal history of an 18-year-old mother who experienced threatened abortion in the first
trimester. The baby was delivered via cesarean section, weighing 1200g, and hospitalized
for one month in neonatology. On the second day of life, cyanosis and a cardiac murmur
at the left sternal border with radiation to all areas were observed without gallop rhythm.
The neonate was referred to pediatric cardiology, where an echocardiogram confirmed the
diagnosis of congenitally corrected transposition of the great vessels.

Conclusion: Congenitally corrected transposition of the great vessels is a sporadic
congenital heart disease, often diagnosed late due to potential asymptomatic presentation,
primarily when not associated with other cardiac defects. Therefore, echocardiographic
assessment by a pediatric cardiologist is crucial for early diagnosis and timely treatment,

thereby avoiding complications such as right heart failure.

Keywords: Congenital Heart Disease, Early Diagnosis, Preterm Neonate, Congenitally

Corrected Transposition of the Great Arteries
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INTRODUCCION

La transposicion de grandes arterias congénitamente corregida (TGACC) es una anomalia
cardiaca infrecuente que representa aproximadamente menos de 1% de todas las
cardiopatias congeénitas, esta se distingue por la combinacion de conexiones discordantes
auriculoventriculares 'y ventriculo-arteriales. En la TGACC, el ventriculo
anatomicamente derecho (VD) actia como el ventriculo sistémico del que emerge la aorta
(AO), en tanto que el ventriculo anatdbmicamente izquierdo (V1) actia como el ventriculo
pulmonar originado la arteria pulmonar, mientras que el atrio izquierdo esta unido al VD
por medio de la valvula tricuspide y el atrio derecho al VI por medio de la valvula

bicuspide (1).

Esta puede estar acompafiada de otras malformaciones cardiacas, tales como la estenosis
pulmonar que afecta a un 50 % de los pacientes, alteraciones en la valvula tricuspide,
comunicacion interauricular y comunicacion interventricular (CI1V) que ocurre en un 60
a 80% de los casos siendo frecuentemente grande y perimembranosa. Al ser una patologia
poco comun, su diagndstico se lo hace en los pacientes adultos que han permanecido
clinicamente asintomaticos, por lo que la insuficiencia cardiaca derecha, la disfuncién
ventricular derecha, la insuficiencia tricuspidea y el bloqueo auriculoventricular completo

son complicaciones tardias que pueden ocurrir entre los 40 a 50 afios de edad (2,3).

Por lo tanto, el reconocimiento clinico temprano es crucial para prevenir consecuencias
adversas, existiendo otras formas de presentacion que incluyen arritmias, signos
cardiovasculares anormales como disnea, palpitaciones, soplos y electrocardiograma o
radiografia de torax anormales. Su etiologia no se conoce actualmente, pero segun la
incidencia geogréfica, los estudios han sugerido una asociacién con factores ambientales
como los contaminantes del aire, estudios recientes han mostrado un aumento en la

incidencia entre familias con casos previos de TGACC (3,4).

La ecocardiografia transtoracica es el método habitual para diagnosticar esta anomalia
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congénita, en tanto que la tomografia cardiaca computarizada y resonancia magnetica
permiten demostrar o confirmar el diagnostico con certeza. Asi como la vigilancia por
iméagenes es crucial en el seguimiento clinico de estos pacientes, y las guias reconocen la
ecocardiografia como la modalidad diagndstica clave, ya que proporciona datos de suma

importancia (5,6).

El enfoque terapéutico se centra en tratar el defecto del ventriculo sistémico
morfoldgicamente derecho, cuyo comienzo varia segun la gravedad de las
malformaciones asociadas, lo que implica un tratamiento farmacoldgico a base de
diuréticos, lecas y digoxina. Si los pacientes tienen problemas de conduccion, pueden
necesitar marcapasos. El procedimiento quirtrgico se basa en reparar las malformaciones
asociadas o en redirigir el retorno venoso sistémico y pulmonar mediante la asociacion

de un "switch arterial”, una técnica tambien conocida como "doble switch" (7,8).

El presente reporte de caso es justificado ya que la patologia en estudio es una de las
entidades mas interesantes de las enfermedades cardiacas congénitas que se presenta en
menos del 1% de las mismas, con un ligero predominio masculino, considerandose como
una afeccion rara e infrecuente. La aparente condicion corregida es solo temporal, con el
tiempo gran porcentaje de los pacientes desarrollan insuficiencia cardiaca sistémica
incluso en ausencia de lesiones asociadas por ello la importancia del tener un correcto
diagnostico ya sea prenatal o posnatal, todo con el objetivo de que el paciente tenga una
mejor condicidn de vida ya que se instaura a temprana edad un tratamiento farmacoldgico
y quirtrgico que evitan llegar a complicaciones propias de la enfermedad como es la

insuficiencia cardiaca (9)
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REPORTE DEL CASO

El presente caso trata de un paciente masculino prematuro, con antecedentes prenatales
de madre de 18 afios, que en el primer trimestre de embarazo present6 amenaza de aborto,
nacido por cesarea a las 32 semanas de gestacion con un peso de 1200g, hospitalizado un
mes en neonatologia y al segundo dia de nacido notan cianosis y soplo cardiaco en borde
esternal izquierdo con irradiacion en todos los focos sin ritmo de galope, por lo que fue
referido a cardiologia pediatrica en donde se le realizo un ecocardiograma
diagnosticandolo con transposicién corregida de grandes vasos. En el ecocardiograma se
evidencié comunicacion interventricular (CIV) de 8 mm, funcién ventricular normal sin
dilataciéon ventricular, valvula mitral normal, presencia de conexién atrio ventricular
discordante y ventriculo arterial discordante con estenosis pulmonar 60 mmhg, tratado

con 5 mg/ dia de furosemida.

El paciente asiste a evaluaciones periddicas con la cardidloga pediatra desde su
nacimiento y a los 11 meses asiste a la consulta por presentar sudoracion persistente, por
lo que se le realiza un ecocardiograma que evidencia funcion ventricular normal, valvula
mitral y tricispide sin insuficiencia, conexion atrio-ventricular y ventriculo-arterial

discordante con estenosis pulmonar de 60 mmhg.

A los 2 afios presenta estenosis pulmonar de 80 mmhg con funcién ventricular normal sin
dilataciéon ventricular, valvula mitral y trictspide sin insuficiencia, presenta conexion
atrio-ventricular y ventriculo-arterial discordante y con CIV de 8 mm por lo se le

prescribid espironolactona 12,5 mg y digoxina 62,5 microgramos.

Paciente regresa a los 3 afios y 2 meses en donde al realizarle un ecocardiograma
presentando estenosis pulmonar con gradiente de 65 mmhg, funcion ventricular izquierda
de 75%, TAPSE de 18 mm con insuficiencia trictspide de leve a moderada, insuficiencia
mitral leve con estenosis pulmonar, valvula hipoplasica con ramas pulmonares

asimétricas mas dilatada una rama pulmonar, ademas en arco adrtico sospecha de
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subclavia aberrante.

A los 4 afios y tres meses se activa la red para cateterismo cardiaco sin embargo por la
pandemia no se tramito, se inicia medicacion con furosemida y propranolol. A los 5 afios
el paciente regresa a la consulta por presentar cansancio, agitacion con el esfuerzo,
acompafado de tos, ronquera y ronquido de pecho leve, refiere que la medicacion se
suspendid hace un afio por indicacion médica. A los 6 afios acude para control en donde
en el examen fisico se evidencia bajo peso para su edad, cianosis en los labios, dedos en
palillos de tambor, cianosis ungueal, en la auscultacion cardiaca soplo holosistolico en
todos los focos, predominio en foco pulmonar grado 3-4, para realizarle una correcta
evaluacion se le pide una resonancia magnética en donde se pudo observar de manera mas
detalladaa la TGACC. En la actualidad el paciente es candidato para cateterismo cardiaco
para valvuloplastia, pero sus representantes no aceptan el procedimiento quirurgico. Por
lo que se le realiza una ecocardiografia (Fig.1) y (Fig.2) en donde se le observa la
discordancia auriculoventricular en un corte subcostal bidimensional y con Doppler color,
mientras que en la (Fig.3) en un plano subcostal eje corto se evidencia lacomunicacion

interventricular.

MR SHZ
15¢m
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69%
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Figura 1. Ecocardiograma en corte subcostal bidimensional y con Doppler color: Discordancia Auriculoventricular
en la que se puede identificar las siguientes estructuras: VI; ventriculo izquierdo, VD; ventriculo derecho, AD;
auricula derecha, BM; banda moderadora, TB; trabéculas, CIV; Comunicacion Interventricular de 8mm.
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Figura 2. Ecocardiograma en corte subcostal: Discordancia Auriculoventricular en la que se puede identificar las
siguientes estructuras: VI; ventriculo izquierdo, VD; ventriculo derecho, AD; auricula derecha, BM; banda
moderadora.
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Figura 3. Ecocardiograma en plano subcostal eje corto: Comunicacion Interventricular de 8mm.
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DISCUSION

La TGACC, también conocida como levotransposicion de las grandes arterias es una
enfermedad cardiaca congénita poco comun presentandose en un 0,5% de todos los casos,
que en ausencia de otras otros defectos cardiacos, es posible que no se llegue al
diagnostico en un examen ecocardiografico de rutina, pasando completamente
desapercibido ya que el paciente se encuentra asintomatico, en el caso de nuestro paciente,
presentd sintomas como la cianosis y el soplo cardiaco por lo que se le realizé el
ecocardiograma en donde se evidencié defectos como la estenosis pulmonar y la
comunicacion interventricular, que permitié llegar al diagnostico de la cardiopatia

congénita (10).

El seguimiento focalizado es crucial para evaluar la funcién ventricular sistémica y el
grado de insuficiencia de la valvula trictspide en pacientes asintométicos o sin lesiones
asociadas. En casos con funcion ventricular normal e insuficiencia tricispide leve, no se
considera razonable intervenir quirdrgicamente, pero en pacientes con lesiones asociadas
significativas, esta indicada la cirugia; en este reporte de caso el paciente presenta una
funcion ventricular normal y ausencia de insuficiencia tricispidea en sus primeros afios
de vida pero a los 3 afios presentd una funcién ventricular del 75% y una insuficiencia

tricuspidea de leve a moderada por lo que esta indicada la cirugia (10).

La esperanza de vida y resultado funcional de los pacientes con TGACC que se presentan
tempranamente en la vida es buena, lo cual es relevante en la evaluacion de la reparacion
anatomica temprana. Un estudio realizado por Smood B (11) demostré que la TGACC
que se diagnostica en el primer afio de vida y mantiene un ventriculo derecho sistémico
puede esperar una supervivencia a largo plazo de mas del 80 % a los 10 afios, una
mortalidad quirdrgica esperada baja en general 6 % y el 75% libre tardia de disfuncion

mayor del VD a los 10 afios (11, 12).

Esta cardiopatia se caracteriza por no causar cianosis, dado que la sangre sistémica
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desoxigenada llega a la circulacion pulmonar y la oxigenada fluye a la circulacion
sistémica, se ha demostrado que la TGACC esta asociado con diferentes anomalias como
comunicacion interventricular (CIV), estenosis pulmonar, anomalias valvulares vy
anomalias coronarias. La identificacion de estas anomalias es importante ya que pueden

influir en el abordaje y el tratamiento quirargico del paciente (13).

Los pacientes con TGACC desarrollan con frecuencia arritmias, debidas a anomalias del
sistema de conduccion, que pueden presentarse como muerte subita cardiaca. Esta
cardiopatia tiene una esperanza de vida variable, con una edad media de fallecimiento de
33 afios (14). En esta anomalia congénita el VD intenta mantener la circulacion sistémica,
el mismo que no puede soportar el gasto cardiaco a largo plazo, lo que eventualmente se
descompensa y causa insuficiencia cardiaca (IC). Debido al envejecimiento de la
poblacion adulta con cardiopatias congénitas que no se han diagnosticado de manera

oportuna, la carga de los pacientes con IC solo aumentara en los proximos afios. (15).

Las CIV grandes suelen estar asociadas con hipertension pulmonar (HTP), sin embargo,en
nuestro caso encontramos proteccién pulmonar por estenosis de la valvula pulmonar,ya
gue nuestro paciente presenta un CIV de 8mm y una estenosis pulmonar de 65 mmhg lo
que le proporciona una proteccion fisioldgica evitando asi las correcciones quirdrgicas

innecesarias (16).

El diagnostico se realiza mediante examenes de imagen, por ello tiene gran importancia
el reconocer la anatomia cardiovascular anormal que constituye la base de todas las
cardiopatias congénitas. Sin embargo, esta condicidén en la evaluacion inicial con el
ecocardiograma y en manos de médicos no pediatras suele pasarse por alto, a pesar de
ello, la ecocardiografia sigue siendo la mejor evaluacion de imagenes de referencia por
ser mas accesible, mas barata y libre de radiacién, permitiendo identificar anomalias
intracardiacas y de grandes vasos en la mayor parte de los casos, en relacion a nuestro
caso el diagndstico se realizo de manera temprana por medio de ecocardiografia y de

profesionales en cardiologia pediatra con experiencia (17).
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La Tomografia computarizada es una modalidad de imagen alternativa en la TGACC ya
que permite la reconstruccion de imagenes en varios planos en casos con ventana
ecocardiografica deficiente, pero es menos recomendada debido a la radiacién ionizante.
Otra alternativa es la resonancia magnética (RM), considerada como la mejor modalidad
de imagen para la evaluacion morfoldgica y funcional de las cardiopatias congénitas
debido a la falta de radiacion ionizante, presenta limitaciones por su costo, en este reporte
de caso se brindan imagenes de RM que nos permite visualizar a detalle la anatomia de

la TGACC (17).

Durante un examen de rutina, se puede observar en una radiografia de térax una posicién
anormal del corazon o un borde peculiar del borde cardiaco izquierdo (17, 18). Entre las
técnicas diagnosticas se incluye la radiografia simple de térax, en particular la radiografia
posteroanterior, que proporciona datos suficientes para guiarnos hacia el diagnostico de
TGACC, asi como cambios causados por anomalias relacionadas. Dos hallazgos
radiologicos que sugieren especialmente una transposicion corregida son la posicion
medial del corazon, conocida como mesocardia, y la protrusion del arco aortico izquierdo.
La anomalia de posicion mas constante es la mesocardia; la dextrocardia es menos

frecuente (18, 19).

El diagndstico de la TGACC en estos pacientes se basa en la existencia de un soplo
funcional y un patron anémalo del electrocardiograma, mostrando dos tipos de hallazgos:
trastornos de la conduccion auriculoventricular y orientacion anormal de las fuerzas
iniciales de despolarizacién auricular. En dos tercios de los pacientes, las anomalias de
conduccidn incluyen bloqueo auriculoventricular de primer grado, segundo grado y tercer

grado, asi como las taquicardias auriculares son frecuentes (18, 19).

El cateterismo cardiaco es necesario para el calculo de la resistencia vascular pulmonar
en las condiciones en las que existe patologia asociada, el estudio hemodindmico es
crucial para determinar el nivel de cortocircuito y las presiones en las diferentes cavidades

del corazdn, en nuestro caso el cateterismo cardiaco es una opcién planteada como
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tratamiento ya que, la cardidloga pediatra intervencionista recomendé realizar una

valvuloplastia, la misma que fue rechazada por los representantes del paciente (18,20).

La indicacion de tratamiento para esta cardiopatia congénita depende de varios factores,
incluida la edad del diagnostico, los sintomas y principalmente de los defectos asociados,

ya que la propia cardiopatia no es indicativa de ningin procedimiento. Sin embargo,

debido al futuro del ventriculo derecho que mantendra la circulacion sistémica, se podria
considerar una operacion de doble switch (18). Los problemas o anomalias relacionadas
con la TGACC, como la presencia de CIV, comunicacion interauricular, obstruccion
pulmonar, insuficiencia trictspidea, arritmias, son los principales objetivos del abordaje
clasico o correccion fisiolégica. Las indicaciones de cierre de una CIV asociada son
iguales que las del defecto septal aislado. La relacion entre CIV y estenosis pulmonar
también puede ocurrir; En este caso, la evaluacion mas crucial es si la estenosis puede

tratarse sin necesitar colocar un conducto entre el ventriculo y la arteria pulmonar (20).

Si no es posible realizar un tratamiento quirdrgico o que el paciente no autorice realizar
estos procedimientos, el tratamiento consiste principalmente en la descarga de liquidos
con diureticos de asa y el control de las arritmias. Aunque a menudo se utiliza la reduccion
de la poscarga con inhibidores de la ECA o blogueadores de los receptores de
angiotensina, no hay evidencia que respalde los efectos beneficiosos de estos agentes en
pacientes con disfuncion sistémica del VD, desde el diagnodstico temprano de la
cardiopatia en nuestro paciente se ha usado tratamiento farmacologico como son los
diureticos y betabloqueantes, los mismos que se han ido corrigiendo sus dosis con el paso

del tiempo (20).
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CONCLUSIONES
De acuerdo con los objetivos planteados, este reporte de caso nos permitié conocer que

estos pacientes presentan manifestaciones clinicas dependiendo de los defectos asociados
a la transposicién corregida de grandes vasos, ya que en el caso de no presentar defectos
estos pacientes son asintomaticos en las primeras décadas de vida. Entre los métodos
diagndsticos de esta cardiopatia tenemos a la ecocardiografia como examen Gold estandar
que nos permite encontrar hallazgos como la discordancia auriculoventricular y
ventricularterial, asi como las anomalias asociadas a la cardiopatia, de la misma forma
otras técnicas son de gran utilidad como es el caso de la resonancia magnética, tomografia
computarizada, electrocardiograma y cateterismo para el diagndstico y seguimiento de la
misma. La importancia de realizar un diagnostico temprano se basa en evitar las
complicaciones propias de la enfermedad como es la insuficiencia cardiaca derecha,
disfuncion ventricular derecha, insuficiencia tricuspidea, y bloqueo auriculoventricular

completo.
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