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TRANSPOSICION CONGENITAMENTE CORREGIDA DE LAS GRANDES ARTERIAS

Definicion:

Esta enfermedad se define como una doble discordancia auriculo-ventricular y
ventriculo-arterial. La discordancia auriculo-ventricular significa que las auriculas se
comunican con el ventriculo equivocado, es decir, la auricula derecha con el ventriculo
izquierdo y la auricula izquierda con el ventriculo derecho. Por otro lado, la discordancia
ventriculo-arterial implica que el ventriculo izquierdo se comunica con la arteria pulmonar
y el ventriculo derecho lo hace con la aorta. Las conexiones quedan entonces: auricula
derecha — ventriculo izquierdo — arteria pulmonar, y auricula izquierda — ventriculo
derecho — aorta. Es como si en un corazén normal invirtiéramos la posicién de los
ventriculos. La sangre desoxigenada que viene de las venas cavas seguira yendo a los
pulmones y la sangre oxigenada que vuelve de éstos ird normalmente a la aorta.

Por este motivo se la llama transposiciéon de grandes arterias “congénitamente
corregida”, porque si bien las arterias se conectan con los ventriculos incorrectos, la
conexion también incorrecta de éstos con las auriculas compensa el defecto.

Transposicion congénitamente corregida
de las grandes arterias
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Pueden coexistir diferentes anomalias asociadas. Las mas frecuentes son la
comunicacion interventricular y la insuficiencia de la valvula tricispide (la valvula
correspondiente al ventriculo derecho, o sea el conectado a la aorta). Otras lesiones
frecuentes son la obstruccién en la via de salida del ventriculo izquierdo, la comunicacién
interauricular y el ductus arterioso persistente.

Presentacién clinica:

Las manifestaciones clinicas de esta enfermedad dependen de las malformaciones
asociadas. Los que no las tienen permaneceran asintomaticos y con una vida normal
hasta la edad adulta. Si coexiste una comunicacion interventricular importante, por
ejemplo, el cuadro clinico se asemejara al de esta patologia en su forma aislada (Ver
Comunicacion interventricular en Cardiopatias congénitas). Si a ésta se asocia una
obstruccién en la via de salida del ventriculo izquierdo, con la consiguiente disminucién
del flujo de sangre que llega a los pulmones, el cuadro clinico recordara al de la Tetralogia
de Fallot, con la cianosis (coloracion azulada de piel y mucosas) como elemento clave
(Ver Manifestaciones clinicas en Diagndéstico y tratamiento).

En muchos pacientes adultos, la vélvula tricispide comienza a fallar, ya que
anatdbmicamente no se encuentra preparada para estar sometida a la alta presién que
maneja el lado izquierdo del corazén. La sangre refluye entonces desde el ventriculo
hacia la auricula por el inadecuado cierre de la valvula, alteracion denominada
insuficiencia. Con el tiempo, esto ocasiona sintomas de insuficiencia cardiaca.

Diagndstico:

El diagnostico se sospecha muchas veces durante un examen de rutina por la
presencia de un soplo, un electrocardiograma patolégico o una radiografia de térax en la
que se observa el corazén en una posicion anormal o con una forma atipica (Ver
Diagnostico en Diagnéstico y tratamiento). Un gran porcentaje de pacientes desarrolla
espontdneamente una arritmia llamada bloqueo auriculoventricular, en la que el corazén
late con una frecuencia mas baja que lo normal. Esta arritmia puede también hacer
sospechar la cardiopatia.

Uno de los métodos diagndsticos mas importantes es el ecocardiograma. Con él,
se puede observar la doble discordancia auriculo-ventricular y ventriculo-arterial, ademas
de diagnosticar las malformaciones asociadas. Permite evaluar las caracteristicas de la
comunicacion interventricular y determinar el grado de obstruccion de la via de salida del
ventriculo izquierdo, si existieran.

El cateterismo cardiaco puede ser Util para delinear la anatomia en forma mas
precisa, medir las presiones en las diferentes cavidades, calcular las resistencias
pulmonares y evaluar el comportamiento de los defectos asociados (Ver Hemodinamia
en Diagnéstico y tratamiento). La resonancia magnética y la tomografia pueden también
aportar valiosa informacion.

Tratamiento:

Las indicaciones de tratamiento de esta cardiopatia dependen en buena medida
de la presencia de anomalias asociadas. Si éstas no existen, la indicacion de realizar una
cirugia se hace dificil de tomar, ya que en general el paciente permanece asintomatico
durante muchos afios y llega a la edad adulta muchas veces sin diagnéstico. Si se
especula con el mal desempefio a largo plazo que pueda tener el ventriculo derecho
teniendo que bombear sangre hacia la aorta (para lo cual no est4 preparado), debe
considerarse la posibilidad de realizar la cirugia de doble switch.

Esta operacion restituye las conexiones normales entre las distintas estructuras.
Consiste por un lado en hacer un switch (intercambio) auricular, es decir, desviar el
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retorno de sangre desoxigenada de las venas cavas hacia el ventriculo anatémicamente
derecho (que esta del lado izquierdo por la inversién de los ventriculos). De esta manera,
“‘cruzamos” la llegada de sangre una vez. Debemos ahora volver a cruzar los flujos de
sangre de manera tal que el ventriculo izquierdo (ubicado a la derecha) quede conectado
a la aorta y el ventriculo derecho (ubicado a la izquierda) quede conectado a la arteria
pulmonar. Esto se logra con el switch (intercambio) arterial. Si existiera una comunicacion
interventricular, se la cerrard con un parche.

Opciones quirtrgicas en la Transposicion congénitamente
corregida de grandes arterias con comunicacion interventricular

Cirugia convencional

Se cierra la comunicacion interventricular con un
parche. No se corrigen las discordancias auriculo-
ventricular y ventriculo-arterial, por lo que el
ventriculo derecho contintia conectado a la aorta
y el izquierdo a la arteria pulmonar.

Cirugia de doble switch con cierre
de comunicacion interventricular

Se cierra la comunicacion interventricular con un
parche. Se corrige la discordancia auriculo-
ventricular tunelizando el flujo de sangre de las
venas cavas hacia el ventriculo derecho y el de
las venas pulmonares hacia el ventriculo izquierdo
(cirugia de Senning). Se corrige la discordancia
ventriculo-arterial con la cirugia de switch arterial,
en la que se conecta la aorta al ventriculo izquierdo
y la arteria pulmonar al derecho, reposicionando
también las arterias coronarias en la nueva raiz
aortica.

En aquellos pacientes que presentan insuficiencia de la valvula tricispide debe
intentarse inicialmente repararla antes de considerar el remplazo con una proétesis.
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Si ademas de la comunicacion interventricular coexistiera obstruccion en la via de
salida del ventriculo izquierdo, es necesario resolver la obstruccion ya sea aliviandola
(sobre todo si esté ubicada a nivel valvular) o salteandola.

Todos estos procedimientos son complejos y requieren de la utilizacion de la
bomba de circulaciébn extracorpérea por periodos prolongados (Ver Cirugia en
Diagnostico y tratamiento). Esto muchas veces determina un periodo postoperatorio
complicado (Ver Postoperatorio en Diagndstico y tratamiento).

Prondstico:

La forma “clasica” o convencional de tratamiento de estos pacientes en general
consistia en la reparacion quirdrgica de los defectos asociados (como por ejemplo, cierre
de la comunicacion interventricular y reparacion de la valvula tricaspide) sin restitucion de
las conexiones normales entre las diferentes estructuras. La evolucién de estos pacientes
a largo plazo no demostr6 ser la esperada. La cirugia de doble switch, si bien es més
compleja y riesgosa que las restantes, restituye las conexiones normales y mejora el
pronéstico. Sin embargo, no carece de complicaciones y requiere un seguimiento cercano
(Ver Seguimiento y control en Diagnostico y tratamiento). Por lo tanto, la estrategia
elegida debe ser adaptada a cada paciente en particular y muchas veces depende de la
propia experiencia del equipo médico tratante.

Por otro lado, la frecuencia de arritmias en esta enfermedad es muy alta,
particularmente por el desarrollo espontaneo de bloqueo auriculoventricular. Asi, es muy
comun que se requiera algun tipo de intervencién para colocar un marcapasos.
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