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CARDIOPATIAS CONCENITAS CIANOTICAS 
ESTUDIO HBMODINAMICO y ANOIOCARDIOGRAFlCO 

l •• TRANSPOSICION DE LOS GRANDES VASOS 

Dres. J. DURAN ANDREU y F. VIDAl-BARRAQUER * 

HEMOS tenido ocasión de estu
diar, mediante cateterismo 

cardíaco y angiocardiografía, una 
serie de casos de cardiopatías con
génitas cianóticas. En nuestra ca
suística predominan las estenosis 
pulmonares y dentro de éstas, las 
que se presentan sin acabalgamien
to aórtico. En menor proporción 
hemos observado algunos casos de 
transposición de. grandes vasos, 
tronco arterial único, complejo de 
Eisenmenger, atresia de la tricús
pide, etc. Todos los enfermos eran 
niños y algunos de ellos lactantes. 

Para el diagnóstico correcto y 
orientación del tratamiento quirúr
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 número de estas cardiopa
tías 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 
quirúrgico. 

Transposición de los 
grandes vasos 

En la transposición completa a 
que nos referimos, a diferencia de 
las transposiciones parciales, la 
aorta nace totalmente del ventrícU
lo derecho y la arteria pulmonar 
del ventrículo 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 malformación, desde un 
punto de vista embriológico, obede
ce a una alteración de la torsión 
del bulbo cardíaco. 

Debido al trastorno embriológico 
antes citado, la aorta nace del ven
trículo derecho y la arteria pulmo
nar del ventrículo izquierdo. En 
consecuencia, se establecen dos cir
cuitos sanguíneos: uno de sangre 
venosa, constituido por el sistema 
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aórtico y por el sistema de las ve
nas cavas y otro de sangre arterial, 
integrado por las venas y arteria 
pulmonar. Esta doble 'Circulación 
independiente, para ser compati
ble con la vida extrauterina, :preci~ 
sa la existencia de una comunica
ción entre ambas, que permita la 
mezcla de la sangre arterial y la 
venosa. Por esto, siempre se asocia 
a una comunicación interauricular, 
a una comunicación interventricu
lar, a un 'conducto arterioso per
meable o a una transposición ve
nosa. A veces existen varias de es
tas malformaciones asociadas. La 
gravedad de la cardiopatía estará 
en relación inversa al caudal del 
corto circuito que en ambos senti
dos pasa a través de las 'comunica
ciones anómalas 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
ción de los tejidos. El organismo 
intenta compensarlo aumentando el 
aporte de esta sangre menos oxige, 
nada ,a los tejidos, lo que determi
na a su vez una sobrecarga cardía
ca con la consiguiente dilatación y 
ulterior insuficiencia. La mayor so
brecarga corresponde al ventrículo 
derecho, ya que debe adaphr~e a 
la presión sistémica. 

Clínica 

El enfermo afE'cto de una trans
poslclOn de los grandes vasos, nos 
produce desde el principio la im-

presión de una grave cardiopatía. 
Los síntomas más destacados son 
ra cianosis y el poco desarrollo 
pondo estatural. 

La cianosis aparece desde el mo
mento del nacimiento en la mayo
ría de estos pacientes. De no ser 
así, no tarda muchas semanas en 
instaurarse. La cianosis es intensa 
y total. Taussig, Astley y Parsons 
han señalado que en las formas 
asociadas a un ductus, la cianosi~ 
puede ser más intensa en la mitad 
superior del cuerpo, debido a que 
pasa sangre oxigenada desde la ar
teria pulmonar a' la aorta a travéE\ 
del ductus. Sin embargo, esto no 
ha sido confirmado por otros au
tores. 

Bl desarrollo pondo estatural 
siempre está gravemente afectado 
en estos enfermos, en relación con 
la mala oxigenación 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. 

A la auscultación puede apre
ciarse un soplo sistólico general
mente en relación con las malfor
maciones asociadas. Este soplo sue
le ser más intenso cuando existe 
una comunicación interventricular. 
A veces no se ausculta ningún so
plo y en otras ocasiones es muy 
discreto. En presencia de un duc
tus permeable, si existe un soplo, 
A~ sistólico y nunca muestra st,I 
típico carácter sistólico-diastólico 
«en maquinaria». 
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Radiología 

La radiología aporta datos de 
,gran interés para el diagnóstico de 
esta cardiopatía. Taussig en 1938, 
ya describió con detalle la imagen 
radiográfica . que se observa en la 
transposición de los grandes vasos 
y que se caracteriza por: 

1." Un cambio en la posición de 
la aorta y de la arteria pulmonar. 
ya que esta última, por su situación 
posterior a la aorta, no puede verse 
o sobresale muy poco de la aorta, 
en proyección frontal. En cambio 
de perfil, se a precia un ensancha· 
miento del pedÍ'culo vascular. Este 
dato lo compara Taussig a la obser
vación de dos dedos juntos mirados 
de frente o de perfil. 

2." Buena vascularización pul
monar con hilios engrosados y pul
sátiles, en relación con un aumento 
del débito pulmonar. 

3.0 Dilatación de los ventrículos 
y frecuentemente de las aurícula:::;. 

Es característico el agranda
miento progresivo del corazón, des
de los primeros días de la vida, lo 
que hemos podido comprobar en 
nuestros casos. Generalmente pue
de observarse cómo el corazón se 
hace más globuloso en cada una de 
las sucesivas exploraciones radios
cópicas, adquiriendo progresiva
mente la típica imagen de una car
diomegalia, con un pedículo V3.-lCU

lar estrecho. La punta está 11 menu-
do claramente separada de la cúpu-

la diafragmática. A veces el arco 
medio izquierdo es cóncavo, debido 
al desplazamiento de la arteria pul
monar. 

Se observa generalmente una au
sencia del arco aórtico, debido a su 
posición sagital, ya que la aorta as
cendente nace a nivel del infundi
bulo del ventrículo derecho y ocupa 
más o menos la posición de la arte
ria pulmonar. 

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

En O. A. I. los dos ventrículos 
están agrandados, aunque en gene
ral es mayor la hipertrofia del ven
trículo derecho. 

Electrocardiografia 

Predominan los signos de hiper
trofia y sobrecarga del ventrículo 
derecho, como expresión del au
mento del débito circulatorio y de 
la adaptación de este ventrículo a 
la presión sistémica. A veces puede 
estar también afectado el ventrícu
lo izquierdo, debido al aumento del 
débito circulatorio. El eje eléctrico 
suele estar desviado a la derecha, 
aunque no es excepcional su des
viación a la izquierda (Ros si) . La 
onda P puede ser alta y picuda, co
mo se observa en nuestro caso. 

Cateterismo cardiaco 

Es de un valor relativo para el 
diagnóstico de la transposición ar
terial, pero en cambio es útil para 
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-la comprobación del tipo de malfor
mación asociada. 
: El paso del catéter desde el ven

trículo derecho a la aorta no es una 
prueba decisiva, ya que puede tam
.bién ocurrir en todos los casos de 
acabalgamiento aórtico. Para Kjel
berg y cols. el dato de mayor valor 
sería la comprobación radioscópi
ca, en proyección de perfil, de la 
posición anterior de la aorta, cuan
do el catéter ha logrado penetrar 
en ella. 

Las malformaciones asociadas, 
tipo comunicación interauricular 
o comunicación 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 angiocardiografía es 
la observación de una aorta que na
ce exclusivamente del ventrículo 
derecho.. Es mej or emplear la an
giocardiografía selectiva, inyectan
do el contraste directamente en el 
ventrículo derecho por medio de un 
catéter, ya que en caso de inyectar 
el contraste por vía venosa, si exis
te una comunicación interauricu
lar, puede opacificarse también el 
corazón izquierdo y la arteria pul
monar, dificultando el diagnóstico 
de la malformación .. que estudia
mos. 

El cayado aórtico tiene general
mente una forma anómala 'debido 
a que la aorta nace del infundíbu-

lo del ventrículo derecho y por lo 
tanto más a la izquierda de su ori
gen normal. Por este motivo puede 
ocupar elarco medio. izquierdo; en 
cuyo caso, este borde no es cónca
vo. En proyección de' perfil veté
mas la posición anterior de la 
aorta. 

El estudio puede completarse in
yectando el contraste en la aurícu
la o ventrículo izquierdo por medip 
de una sonda introducida en uria 
de estas cavidades, cuando exista 
un~ comunicación interauricular 'o 
interventiicular. Entonces nos seril 
posible observar la circulación pul
monar y saber si hayo no úna es-
tenosis pulm'onar. ' 

Diagnostico diferencial 

El diagnóstico diferencial con las 
otras cardiopatías congénitas cia
nóticas, generalmente es fácil, por 
los datos que hemos expuesto has
ta ahora. Sin embargo, a veces, el 
cuadro clínico puede prestarse a 
confusión 'con el de la atresia de la 
pulmonar acompañada de un duc
tus amplio, con el síndrome de 
Taussig-Bing y con el tronco arte
rioso ,común. 

En el primer caso, o sea en la 
atresia de la pulmonar con ductus 
amplio, existen los caracteres típi
cos de la transposición: pedículo 
estrecho en frontal, aréo medio iz
quierdo cóncavo, hilios engrosados 
y buena irrigación pulmonar. No 
obstante, en la atresia el arco me
dio izquierdo suele ser más excava
do, en hachazo, el arco aórtico sue
le se'r prominente y la aorta está 
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dilatada. El cateterismo y la angio- Tratamiento 
cardiografía concretarán el diag- El" t t . t 'bl umco ra amlen o pOSl e es 
nóstico al comprobar el nacimiento 

el quirúrgico. Ha sido propuesto 
de la aorta y la posición del arco una intervención tipo Blalock o 
aórtico. . 

, Potts para aumentar la mezcla de 
El complejo de Taussig-Bi)1g se' sangre entre los d, os circuitos. Los 

caracteriza porque la aorta nace en 
resultados no pueden considerarse 

el ventrículo derecho y la arteria 
sa tisfactorios. 

pulmonar acabalga sobre el tabi-
que. Clínicamente la cianosis apa- Keith y cols, han efectuado una 
rece también desde el nacimiento, reposición de la aorta y de la arte
los hilios están engrosados y la cir- ria pulmoIiar a su sitio normal. Su 
eulación pulmonar está exagerada. principal inconveniente es que las 
Sin embargo, a diferencia de la arterias coronarias siguen siendo 
transposición de los grandes vasos, tributarias del ventrículo derecho, 
el arco medio izquierdo suele ser por lo que la oxigenación del mio
prominente. En la angiocardiogra- cardio no mejora. 
fía también se presenta la opacifi- Baffes y cols. han intervenido 
cación de la aorta desde el ven- diez pacientes afectos de esta mal-
trículo derecho, pero: al' mismo f . , , 1 d t ormaClOn, con so o os muer es y 
tiempo se opacifica la arteria 

con un éxito esperanzador en topulmonar. Un dato de extraordina-
dos los casos supervivientes, con rio valor en el complejo de Taus-

sig-Bing es observar una satura- desaparición de la: cianosis y dis-
ción de oxígeno más alta en la ar- nea, llegando casi a la normalidad. 
teria pulmonar que en la aorta. La operación consiste en el tras-

El tronco arterioso común tam- plante de las dos venas pulmona
bién presenta cianosis desde el na- res derechas a la aurícula derecha 
cimiento, arco medio izquierdo cón- y de la vena cava i-nfe'rior a la au
cavo, hilios engrosados y buena ,rícula izquierda, mediante un in
circulación pulmonar. Se diferen- jer!o. Con esto consiguen que el 50 
da porque el pedículo vascular no por % de la sangre venosa vaya a 
muestra cambios de tamaño alpa- la circulación pulmonar y el 50 % 
sar de la posición frontal a' las de la sangre arterial pase a la, cir
oblicuas. El paso del catéter desde eulación aórtica. Admiten la posi
el tronco arterioso a una rama dB bilidad de, en un segundo tiempo, 
la arteria pulmonar permitió en un trasplantar las venas restantes, 

, caso de Gotzsche hacer el diagnós- pero debido al éxito obtenido con 
tico, lo que hemos podido compro- la primera intervención no ha sido 
bar también en uno de nuestros necesario en ningún caso efectuar 
casos. este segundo tiempo. 
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Fi g. l. - Radio).!' ra ffa t ' l\ li ge ra n . A. l. , Tw dk\ll n c: 1l :-:U1H.' hadn . 
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Caso Clinico 

G. M., niño de 15 meses. Cia nosis de la
bios y de los dedos de las manos y de los 
pies, desde e l nacim iento. Disnea desde las 
primeras semanas de la vida. 

No se auscultan soplos. 

R.adiografía : C orazón a lgo ag randado, el 
a rco medio izquierdo es cóncavo. Los hilios 
se aprecia n claramente . En O.A.1. se com
prueba un ensanchamiento de l pedí culo vas
cular (ngs. 1 y 4). 

(:iguras 5, 6 y 7 

Elect rocardiograma: Tipo derecho. O nda 
P pulmonar apreciable, sobre todo en las 
deriva ciones preco rdi a les derechas V , y V, 
(ngura 2). 

Cateterismo cardíaco: La sonda logró pa
sar de la auricu la derecha a la auricu la iz
quierd a a través de una comuni cac ión inter-

au ri cular (lig . 1) . No se ap reció ninguna 
comunicac ión interve ntri cula r. Desde el ve n
tri : ulo de recho la sonda se introdujo en la 
aorta con gran facilid ad. 

E l resultado de las pres iones intracav ita 
ri as fu e e l s iguiente: a urícula derecha, 12/ 0; 
auricu la izquierda, 9/ 0; ventriculo derecho, 
70/ 0; aorta , 70/ 40 (lig. 3). 

Oximetría: C ava superio r, 49 %; cava 
inferior, 44 %; a urícula de recha, 46 7< ; 
vent rículo derecho, 51 %; aorta, 52 %; 
nuri cula izq uierda. l OO o/r: vena pulmonar. 
99 7< ; a r te ri a femora l, 54 %. 

Angiocardiografí a: La inye:ción del con
traste en el ve ntr iculo derecho, a través de 
una sonda, permite ve r en la primera pla ca 
la opac incación de la aorta y la no opaci 
Iicación de la arteria pulmonar. La aorta 
ascendente se dirige de izquierda a derecha 
y de aba jo hac ia a rriba , dando un aspec ~o 

característi co a l cayado (lig. 4 ). 

Autops ia: Trasposic ión completa de los 
g rnndes vasos : ao rta o riginada en el ven 
tric ulo derecho y a rteria pulmonar que nace 
en e l ventrícu lo izquie rdo (l1g. 5) . La aorta 
se ha lla si tuada en un pl ano mas an terio r 
que la a rteria pulmonar y lige ramente a su 
derecha. La pa red del ve ntri culo derecho 
es ta muy engrosada a conse : uencia de la 
hipertrolia muscular (l1g. 5). E n cambio , 
la pared del ventrículo izqu ierdo es más 
delgada que no rma lmente. El tabiq ue inter
ventr icula r esta intacto y no hay estenosis 
va lvu lar o infundibula r , ni en la ao rta ni 
en la ar teria pulmonar (lig . 6). Existe un ::l 
comunicac ión in tera uri cula r que radi ca en la 
fosa ova l (lig. 7) . 

Comen/ario 

Se trata de un caso de transposI
ción de los grandes vasos compro
bado en la necropsia. Como única 
malformación asociada había una 
comunicación interauricular. El ta
bique interventricular estaba intac
to y no existía ningún ductus, a 
pesar de lo cual vivió 15 meses. Se
gú n Rossi representa una anoma
lía mu y rara. En su li bro "Cardio-
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patías del lactante" del año 1954 
solo encontró 14 casos publicados 
en la literatura mundial, a los cua
les añade cuatro casos personales. 

En nuestro paciente el diagnós
tico se hizo clínicamente por la 
existencia de una cianosis y dis
nea desde el nacimiento, con poco 
desarrollo pondo estatural, dando 

... la impresión desde el primer mo-

mento de una cardiopatía grave. 
.La imagen radiográfica era la típi
ca de la transposición de los gran
des vasos, con su agrandamiento 
cardíaco progresivo. En el electro
cardiograma la onda P era de tipo 
pulmonar, a consecuencia de la co
municación interauricular. El diag
nóstico se confirmó por cateterismo 
cardíaco y angiocardiografía . 
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