CARDIOPATIAS CONGENITAS CIANOTICAS
ESTUDIO HEMODINAMICO Y ANGIOCARDIOGRAFICO
v .- TRANSPOSICION DE LOS GRANDES VASOS
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r EMos tenido ocasion de estu-
diar, mediante cateterismo
cardiaco y angiocardiografia, una
serie de casos de cardiopatias con-
génitas cianéticas. En nuestra ca-
suistica predominan las estenosis
pulmonares y dentro de éstas, las
que se presentan sin acabalgamien-
to adrtico. En menor proporcién
hemos observado algunos casos de
transposicion de . grandes vasos.
tronco arterial Unico, complejo de
Eisenmenger? atresia de la tricas-
pide, etc. Todos los enfermos eran
ninos y algunos de ellos lactantes.
Para el diagnostico correcto y
orientacién del tratamiento quirar-
gico, son indispensables las explo-
raciones complementarias a que
hacemos referencia. Incluso en el
lactante, son relativamente ino-
cuas, como hemos podido compro-
bar. Son mucho mayores las venta-
jas que reportan al enfermo, que
los peligros a que se les expone,
Gran nimero de estas cardiopa-
‘tias son graves y conducen a la
muerte del enfermo en un plazo re-
lativamente corto, hecho que debe-

mos tener en cuenta tanto al indi-
car tales exploraciones, como al

orientar su posible tratamiento

quirdargico.

Transposicion de los
grandes vasos

En la transposicién completa a
que nos referimos, a diferencia de
las transposiciones parciales, la
aorta nace totalmente del ventricu-
lo derecho y la arteria pulmonar

-del ventriculo izquierdo. En estas

condiciones la vida es imposible, a
no ser que existan otras malforma-
ciones asociadas que permitan la
mezcla de la sangre arterial y la
venosa. -

‘Esta malformacién, desde un
punto de vista embriolégico, obede-
ce a una alteracién de la torsién
del bulbo cardiaco.

Debido al trastorno embriolégico
antes citado, la aorta nace del ven-
triculo derecho y la arteria pulmo-
nar del ventriculo izquierdo. En
consecuencia, se establecen dos cir-

, cuitos sanguineos: uno de sangre

venosa, constituido por el sistema
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adrtico y por el sistema de las ve-
nas cavas y otro de sangre arterial,
integrado por las venas y arteria
pulmonar. Esta doble circulacién
independiente, para ser compati-
ble con la vida extrauterina, preci-
sa la existencia de una comunica-
cién entre ambas, que permita la
mezcla de la sangre arterial y la
venosa. Por esto, siempre se asocia
a una comunicacién interauricular,
a una comunicacién interventricu-
lar, a un conducto arterioso per-
meable 0 a una transposicién ve-
nosa. A veces existen varias de es-
tas malformaciones asociadas, La
gravedad de la cardiopatia estara
en relacion inversa al caudal del
corto circuito que en ambos senti-
dos pasa a través de las comunica-
ciones anémalas antes citadas.

La mezcla que se establece entre
aquellos dos circuitos independien-
tes, siempre es insuficiente, por lo
que existe un déficit en la oxigena-
cién de los tejidos. El organismo
intenta compensarlo aumentando el
aporte de esta sangre menos oxige-
nada a los tejidos, lo que determi-
fia a su vez una sobrécarga cardia-
ca con la congiguiente dilatacién y
ulterior insuficiencia. La mayor so-
brecarga corresponde al ventriculo
derecho, ya que debe adaptarse a
la presién sistémica.

Clinica

El enfermo afecto de una trans-
posicién de los grandes vasos, nos
produce desde el principio la im-
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presién de una grave cardiopatia.
Los sintomas mas destacados son
Ia cianosis y el poco desarrollo
pondo estatural.

La cianosis aparece desde el mo-
mento del nacimiento en la mayo-
ria de estos pacientes. De no ser
asi, no tarda muchas semanas en
instaurarse. La cianosis es intensa
y total. Taussig, Astley y Parsons
han sefialado - que en las formag
asociadas a un ductus, la cianosis
puede ser méas intensa en la mitad
superior del cuerpo, debido a que
pasa sangre oxigenada desde la ar-
teria pulmonar a la aorta a través
del ductus. Sin embargo, esto no
ha sido confirmado por otros au-
fores.

] desarrollo pondo estatural

. siempre estd gravemente afectado

en estos enfermos, en relacién con
la mala oxigenacién de los tejidos.

La disnea suele presentarse al
efectuar esfuerzos, poniéndose mu-
chas veces de manifiesto al mamar.

Los dedos en palillos de tambor
aparecen precozmente. o

A la auscultacién puede apre-
ciarse un soplo sistélico general-
mente en relacién con las malfor-

‘maciones asociadas. Este soplo sue-

le ser mis intenso cuando existe
una comunicacién interventricular.
A veces no se ausculta ningin so-
plo vy en otras ocasiones es muy
discreto. En presencia de un duc-
tus permeable, si existe un soplo,
~~ gistblico y nunca muestra su
tipico caracter sistélico-diastélico
«en maquinaria».
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Radiologia

La radiologia aporta datos. de
gran interés para el diagnéstico de
esta cardiopatia. Taussig en 1938,
ya describié con detalle la imagen
radiografica que se observa en la
transposicion de los grandes vasos
Yy que se caracteriza por:

1. Un cambio en la posicién de
la aorta y de la arteria pulmonar.
ya que esta dltima, por su situacién

posterior a la aorta, no puede verse .

o sobresale muy poco de la aorta,
en proyeccién frontal. En cambio
.de perfil, se aprecia un ensancha-
miento del pediculo vascular. Este
dato lo compara Taussig a la obser-
vacion de dos dedos juntos mirados
de frente o de perfil.

2.° Buena vascularizacién pul-
monar con hilios engrosados y pul-
,satlles en relacién con un aumento
del débito pulmonar.

3. Dilatacién de los ventriculos.

y frecuentemente de las auriculas.

Es caracteristico el agranda-
miento progresivo del corazén, des-
de los primeros dias de la vida, lo
que hemos podido comprobar en
nuestros casos. Generalmente pue-
de observarse cémo el corazén se
hace mas globuloso en cada una de
las sucesivas exploraciones radios-
cépicas, adquiriendo progresiva-
mente Ja tipica imagen de una car-
diomegalia, con un pediculo vascu-
lar estrecho. La punta esti a menu-
do claramente separada de la cipu-
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la diafragmatica. A veces el arco
medio izquierdo es concavo, debido
al desplazamiento de la arteria pul- -
monar. v

Se observa generalmente una au-
sencia del arco aértico, debido a su
posicién sagital, ya que la aorta as-
cendente nace a nivel del infundi-
bulo del ventriculo derecho y ocupa
méas o menos la posicién de la arte-
ria pulmonar.

Los hilios tienen un desarrollo
normal o estin aumentados, debido
a un mayor débito pulmonar y los
campos pulmonares estan bien irri-
gados.

En O. A. 1. los dos ventriculos
estan agrandados, aungue en gene-
ral es mayor la hipertrofia del ven-
triculo derecho. '

Electrocardiografia

Predominan losg signos de hiper-
trofia y sobrecarga del ventriculo
derecho, como expresion del au-
mento del débito circulatorio y de
la adaptaciéon de este ventriculo a
la presion sistémica. A veces puede
estar también afectado el ventricu-
lo izquierdo, debido al aumento del
débito circulatorio. El eje eléctrico
suele estar desviado a la derecha,
aunque no es excepcional su des-
viaecién a la izquierda (Rossi). La
onda P puede ser alta y picuda, co-
mo se observa en nuestro caso.

Cateterismo cardiaco
Es de un valor relativo para el
diagnoéstico de la transposicién ar-
terial, pero en cambio es util para
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Ja comprobacion del tipo de malfor-
macién asociada.

. El paso del catéter desde el ven-
trlculo derecho a la aorta no es una
prueba decisiva, ya que puede tam-
.bién ocurrir en todos-los casos de
acabalgamiento aértico. Para Kjel-
berg y cols. el dato de mayor valor
serfia la comprobacién radiescopi-
ca, en proyeccion de perfil, de la
posicién anterior de la aorta, cuan-
do el catéter ha logrado penetrar
en ella.

Las malformaciones asociadas,
tipo comunicacién interauricular
0 comunicacién interventricular,
pueden ponerse en evidencia por el
paso de la sonda a través de las
mismas y por el estudio oximétrico
de las muestras de sangre que se
extraen.

Angiocardiografia

El dato esencial que podemos ob-
tener con la angiocardiografia es
la observacién de una aorta que na-
ce exclusivamente del ventriculo
derecho. Es mejor emplear la an-
giocardiografia selectiva, inyectan-
do el contraste directamente en el
ventriculo derecho por medio de un
catéter, ya que en caso de inyectar
el contraste por via venosa, si exis-
te una comunicacién interauricu-
lar, puede opacificarse también el
corazén izquierdo y la arteria pul-
monar, dificultando el diagnéstico
de la malformacién que estudia-
mos. ' ‘

El cayado aértico tiene general-
mente una forma anémala debido
a’ que Ja aorta nace del infundibu-
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lo del ventriculo derecho y por lo
tanto mas a la izquierda de su ori-

‘gen normal. Por este motivo puede
'ocupar ‘el ‘arco medio izquierdo, en

cuyo caso, este borde no es conca-
vo. En proyeccién de perfil vere-
mos la pos1010n antenor de la
aorta, ‘ ;

El estudio puede completarse in-
yectando el contraste en la auricu-
la o ventriculo izquierdo por medio
de una sonda introducida en una
de estas cavidades, cuando exlsta
una comunicacién interauricular 0
mterventmcular Entonces nos sera
posible observar la circulacién pul-
monar y saber si hay o no una es-
tenos1s pulmonar

Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial con las
otras cardiopatias congénitas cia-
néticas, generalmente es facil, por
los ‘datos que hemos expuesto has-
ta ahora. Sin embargo, a veces, el
cuadro clinico puede prestarse a
confusion con el de la atresia de la
pulmonar acompafiada de un duc-
tus amplio, con el sindrome de
Taussig-Bing y con el tronco arte-
rioso comun. ‘

En el primer caso, o sea en la
atresia de la pulmonar con ductus

amplio, existen los caracteres tipi-

cos de la transposicién: pediculo
estrecho en frontal, arco medio iz-
quierdo céncavo, hilios engrosados
y buéna irrigacion pulmonar. ‘No
obstante, en la atresia el arco me-
dio izquierdo suele ser mas excava-
do, en hachazo, el arco aértico sue-
le ser prominente y la aorta esta

-
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dilatada. El cateterismo y la angio-
cardiografia concretaran el diag-
nostico al comp'robar el nacimiento
de la aorta y la posmlon del arco
adrtico. : i

caracteriza porque la aorta nace en
el ventriculo derecho y la arteria

pulmonar aéabalga sobre el tabi-

que, Clinicamente la cianosis apa-
rece también desde el nacimiento,
los hilios estin engrosados y la cir-
culacién pulmonar estd exagerada.
Sin embargo, a diferencia de la
transposicién de los grandes vasos,
el arco medio izquierdo suele ser
prominente. En la angiocardiogra-
fia también se presenta la opacifi-
cacién de la aorta desde el ven-
triculo derecho, pero™ al mismo
tiempo se opacifica la arteria

pulmonar. Un dato de extraordina-

rio valor en el complejo de Taus-

sig-Bing es observar una satura-

cién de oxigeno mas alta en la ar-
teria pulmonar que en la aorta.

El tronco arterioso comin tam-

bién presenta cianosis desde el na-
cimiento, arco medio izquierdo cén-
cavo, hilios engrosados y buena
circulacién pulmonar. Se diferen-
cia porque el pediculo vascular no
muestra cambios de tamafio al pa-
sar de la posicién frontal a- las
oblicuas. El paso del catéter desde
el tronco arterioso a una rama de
la arteria pulmonar permitié en un

" caso de Gotzsche hacer el diagnés-

tico, lo que hemos podido compro-
bar también en uno de nuestros
€asos.
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Tratamiento
El dnico tratamiento posible es
el quirurgico. Ha sido propuesto
una_ intervencién tipo Blalock o

.- Potts para aumentar la mezcla de
El complejo de Tauss1g-B1ng se OFs para &

sangre entre los dos circuitos. Los
resultados no pueden considerarse
satisfactorios.

~ Keith y cols. han efectuado una
reposicién de la aorta y de la arte-
ria pulmonar a su sitio normal. Su -

‘principal inconveniente es que las

arterias coronarias siguen siendo
tributarias del ventriculo derecho,
por lo que la oxigenacién del mio-
cardio no mejora. ‘

Baffes y cols. han intervenido
diez pacientes afectos de esta mal-
formacién, con sélo dos muertes y
con un éxito esperanzador en to-
dos los casos supervivientes, con
desaparicién de la . cianosis y dis-
nea, llegando casi a la normalidad.
La operacién consiste en el tras-
plarite de las dos venas pulmona-
res derechas a la auricula derecha
y de la vena cava inferior a la au-

ricula izquierda, mediante un in-

jerto, Con. esto consiguen que el 50
por % de la sangre venosa vaya a

Ta circulacién pulmonar y el 50 %

de la sangre arterial pase a la cir-
culacién adrtica. Admiten la posi-
bilidad de, en un segundo tiempo,
trasplantar las venas restahtes,
pero debido al éxito obtenido con
la primera intervencion no ha sido
necesario en ningun caso efectuar
este segundo tiempo.
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Fig. 1. Radiografia en ligera O. A, I, pediculo ensanchado
El catéter ha pasado de la aurfcula derecha a la izquierda y a
la vena pulmonar a través de un comunicacidn interauricular

Figura 2
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Caso Clinico

G. M., nifio de 15 meses. Cianosis de la-
bios y de los dedos de las manos y de los
pies, desde el nacimiento. Disnea desde las
primeras semanas de la vida.

No se auscultan soplos.

Radiografia: Corazoén algo agrandado, el
arco medio izquierdo es céncavo. Los hilios
se aprecian claramente. En O.A.l. se com-
prueba un ensanchamiento del pediculo vas-
cular (figs. 1 y 4).
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Tricaspide

Iiguras 5, 6 y 7

Electrocardiograma: Tipo derecho. Onda
P pulmonar apreciable, sobre todo en las
derivaciones precordiales derechas V, y V,
(figura 2).

Cateterismo cardiaco: La sonda logro pa-
sar de la auricula derecha a la auricula iz-
quierda a través de una comunicacion inter-
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auricular (fig. 1). No se aprecié ninguna
comunicacion interventricular. Desde el ven-
triculo derecho la sonda se introdujo en la
aorta con gran facilidad.

El resultado de las presiones intracavita-
rias fue el siguiente: auricula derecha, 12/0;
auricula izquierda, 9/0; ventriculo derecho,

70/0; aorta, 70/40 (fig. 3).

cava
T,

Oximetria: Cava superior, 49 %;
inferior, 44 %; auricula derecha, 46
ventriculo derecho, 51 %; aorta, 52 %;
auricula izquierda, 100 %; vena pulmonar,
99 9. arteria femoral, 54 %.

Angiocardiografia: La inyeccion del con-
traste en el ventriculo derecho, a través de
una sonda, permite ver en la primera placa
la opacificacién de la aorta y la no opaci-
ficacion de la arteria pulmonar. La aorta
ascendente se dirige de izquierda a derecha
y de abajo hacia arriba, dando un aspecto
caracteristico al cayado (fig. 4).

Autopsia: Trasposicion completa de los
grandes vasos: aorta originada en el ven-
triculo derecho y arteria pulmonar que nace
en el ventriculo izquierdo (fig. 5). La aorta
se halla situada en un plano mas anterior
que la arteria pulmonar y ligeramente a su
derecha. La pared del ventriculo derecho
esta muy engrosada a consecuencia de la
hipertrofia muscular (fig. 5). En cambio,
la pared del ventriculo izquierdo es mas
delgada que normalmente. El tabique inter-
ventricular esta intacto y no hay estenosis
valvular o infundibular, ni en la aorta ni
en la arteria pulmonar (fig. 6). Existe una
comunicacién interauricular que radica en la
fosa oval (fig. 7).

Comentario

Se trata de un caso de transposi-
cién de los grandes vasos compro-
bado en la necropsia. Como tnica
malformacién asociada habia una
comunicacién interauricular. El ta-
bique interventricular estaba intac-
to y no existia ningin ductus, a
pesar de lo cual vivio 15 meses. Se-
gin Rossi representa una anoma-
lia muy rara. En su libro “Cardio-
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patias del lactante” del afio 1954
solo encontr6é 14 casos publicados
en la literatura mundial, a los cua-
les afiade cuatro casos personales.

En nuestro paciente el diagnoés-
tico se hizo clinicamente por la
existencia de una cianosis y dis-
nea desde el nacimiento, con poco
desarrollo pondo estatural, dando
-la- impresgién desde el primer mo-
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mento de una cardiopatia grave.
La imagen radiografica era la tipi-
ca de la transposicion de los gran-
des vasos, con su agrandamiento
cardiaco progresivo. En el electro-
cardiograma la onda P era de tipo
pulmonar, a consecuencia de la co-
municaciéon interauricular. El diag-
néstico se confirmdé por cateterismo
cardiaco y angiocardiografia.
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