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Transposicion congénitamente
corregida de grandes arterias en
adultos asintomaticos diagnosticada
circunstancialmente por
ecocardiografia. Casos clinicos
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Asymptomatic congenitally corrected
transposition of the great arteries.
Report of two cases

Chile. Congenitally corrected transposition of the great arteries is a rare congenital

diaz.rienzi@gmail.com

anomaly that can remain asymptomatic until adulthood, especially when there

are no other associated congenital anomalies. We report two patients in their sixth
decade of life with corrected transposition of the great arteries incidentally diag-
nosed by transthoracic echocardiography in a preventive medical check-up. The
complementary use of cardiac computed tomography confirmed the diagnosis.
(Rev Med Chile 2020; 148: 868-874)
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nitamente corregida (TGACC), es una ano-

malfa cardiaca congénita rara caracterizada
por discordancia auriculo-ventricular y ventricu-
lo-arterial representando menos de 1% de todas las
cardiopatias congénitas'* La mayoria de los pacien-
tes tienen otros defectos asociados, habitualmente
comunicacion interventricular, estenosis pulmonar
y anormalidades de la valvula tricaspide®®.

En la TGACC el ventriculo anatémicamente
derecho (VD) funciona como ventriculo sisté-
mico del que nace la aorta (AO), mientras que el
ventriculo anatémicamente izquierdo (VI) fun-
ciona como ventriculo pulmonar dando origen
a la arteria pulmonar. La auricula izquierda estd
conectada al VD a través de la vélvula tricispide
y la auricula derecha al VI a través de la valvula
mitral. Asi, la sangre venosa sistémica desoxige-
nada llega a la circulacién pulmonar a través de la
auricula derecha, luego al VI a través de la mitral

l a transposicion de las grandes arterias congé-
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para alcanzar la arteria pulmonar. Por otra parte,
la sangre venosa pulmonar oxigenada llega a la au-
ricula izquierda, luego al VD a través de la valvula
tricaspide y finalmente a la AO. De esta manera,
la circulacién esta fisiol6gicamente corregida y no
hay cianosis (Figura 1).

Desde su descripcién en 18757, se han descrito
numerosos casos de TGACC sin lesiones asocia-
das en pacientes adultos, algunos de los cuales
han permanecido asintomaticos hasta la cuarta o
quinta década de vida, incluso hasta la octava®®.
Las complicaciones tardias de la TGA puede ser
la insuficiencia tricuspidea, disfuncién ventricular
derecha, insuficiencia cardiaca derechay bloqueo
auriculoventricular completo®.

Comunicamos dos pacientes adultos con
TGACC sin lesiones asociadas que fueron cir-
cunstancialmente pesquisados por ecocardiografia
transtordcica y confirmados mediante tomografia
cardiaca computada.


https://meshb.nlm.nih.gov/record/ui?ui=D004452
https://meshb.nlm.nih.gov/record/ui?ui=D014188
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Figura 1. Ecocardiograma transtorécico 2D (izquierda) y 3D (derecha), vision de 4 cavidades. Se observa la vélvula tricispide
con insercion en el septo interventricular desplazada hacia el apex (Flechas blancas), respecto de la valvula mitral (Flechas ver-
des). La cavidad ventricular localizada a la izquierda tiene morfologia de ventriculo derecho (VD) con abundante trabeculacién
y presencia de la banda moderadora (Flecha celeste). AD, auricula derecha; Al, auricula izquierda; VI, ventriculo izquierdo.

Casos clinicos

Caso 1

Mujer de 58 afios, madre de dos hijos con
embarazos de curso normal, asintomadtica y sin
morbidos. En control médico preventivo se realizé
un electrocardiograma que evidencié onda T ne-
gativa en derivaciones D1 y AVL (Figura 1, panel
superior). Se solicité un ecocardiograma transto-
récico para complementar estudio, identificindose
la AO emergiendo de un ventriculo localizado a la
izquierda con morfologia de VD, conectado a la
auricula izquierda a través de la valvula tricdspide
(Figura 1, panel inferior). Al mismo tiempo, se
visualiz6 la arteria pulmonar emergiendo del VI
localizado a la derecha. No se identificaron otras
anomalias cardiacas y la funcién sisté6lica del VD
era normal. En el examen cardiaco y pulmonar
no se encontré anormalidades. Se realiz6 una
tomografia cardiaca computada que confirmé
el diagndstico visualizdndose la AO en posicién
anterior y a la izquierda de la arteria pulmonar
(Figuras 2A y 2B) e identificindose el tronco coro-
nario comun izquierdo naciendo del seno aértico
anterior (Flechas blancas), para posteriormente
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dar origen a la arteria coronaria descendente an-
terior y la arteria circunfleja. Desde el seno adrtico
posterior emerge la arteria coronaria que cursa a
lo largo del surco auriculo-ventricular posterior
entre el VD y la auricula izquierda, luego de dar
origen a un ramo marginal. Se confirma la discor-
dancia atrio-ventricular con la auricula izquierda
conectada al VD vy la auricula derecha conectada
al VI, asi como discordancia ventriculo-arterial
conla AO emergiendo desde el ventriculo derecho
(Figura 2C, 2D, 2E) y la arteria pulmonar desde
el VI (Figura 2F). No se identificé enfermedad
coronaria ateroesclerética.

Caso 2

Hombre de 59 afios, asintomético, portador de
hipertensién arterial en tratamiento con captopril.
En control rutinario de su hipertension se realizé
un electrocardiograma que mostraba ondas T
negativas en derivaciones D1 y AVL (Figura 3,
panel superior) y un ecocardiograma transtora-
cico que identificaba la AO emergiendo de un
ventriculo morfolégicamente derecho, dilatado,
hipertréfico y con disfuncién sistélica leve con
fraccién de eyeccion de 47% (Figura 3). No se
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Figura 2. Panel superior: electrocardiograma con ritmo sinusal, intervalo PR normal, onda T negativa en D1-AVL y ausencia
de onda Q en V5-V6. Panel medio: tomografia cardiaca computada con reformateo cardiaco tridimensional. Ay B: relacién
espacial de las grandes arterias con la aorta (AO) en posicidn anterior y a la izquierda de la arteria pulmonar (AP). Se observa,
el tronco coronario izquierdo emergiendo desde el seno adrtico anterior (Flechas blancas) para luego dividirse en la arteria co-
ronaria descendente anterior (ADA) y la arteria circunfleja ACX (Flechas blancas), y la arteria coronaria derecha (ACD) naciendo
desde el seno adrtico posterior cursando a lo largo del surco auriculo-ventricular posterior entre el ventriculo derecho (VD) y la
auricula izquierda (Al), luego de dar origen a ramo marginal (RM) que irriga el VD. C: se identifica discordancia atrio-ventricular
con la Al conectada al VD abundantemente trabeculado (Flecha naranja) y presencia de la banda moderadora (Flecha azul),
ademads, discordancia ventriculo-arterial con la AO emergiendo desde el VD. Panel inferior: proyecciones de maxima intensi-
dad. D y E: muestran la discordancia atrio-ventricular con la Al conectada al VD a través de la valvula mitral y la discordancia
ventriculo-arterial con la AO emergiendo desde el VD abundantemente trabeculado (Flechas naranjas) y presencia de la banda
moderadora (Flecha azul), ubicado a la izquierda del ventriculo izquierdo (VI). F: se observa el VI localizado a la derecha del
VD conectado a la arteria pulmonar (AP). Abreviaciones: apd, arteria pulmonar derecha; api, arteria pulmonar izquierda; vci,
vena cava inferior; vcs, vena cava superior; vp, vena pulmonar.
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Figura 3. /zquierda: ecocardiograma transtoracico 2D, eje largo paraesternal izquierdo. Se observa, discordancia atrio-ventricular
con la auricula izquierda (Al) conectada al ventriculo derecho (VD) a través de la valvula tricispide (Flecha blanca) y cono septal
con la aorta (AO) en posicién anterior. La flecha celeste indica la banda moderada. Derecha: ecocardiograma transtoracico 3D,
eje corto paraesternal izquierdo a nivel de la valvula tricGspide (VT) en diastole.

logré visualizar con claridad la emergencia de la
arteria pulmonar y no se identific6 otras anoma-
lias cardiacas. El examen cardiaco y pulmonar fue
normal. Con el diagnéstico de TGACC, se solicitd
una tomografia cardiaca computada que confir-
mo el diagnoéstico (Figura 4), identificindose el
nacimiento del tronco coronario izquierdo desde
el seno aértico anterior (Figura 4A) y de la arteria
coronaria derecha desde el seno adrtico posterior,
reconociéndose también el origen por separado de
un ramo marginal (Figura 2B). No se identific6
ateromatosis coronaria.

Discusion

En la TGACC, existe discordancia auricu-
lo-ventricular y ventriculo-arterial con las auri-
culas conectadas a sus ventriculos opuestos y los
ventriculos a las arterias opuestas. Asi, la sangre
fluye desde la auricula derecha al VI localizado al
lado derecho del cudl emerge la arteria pulmonar
y desde la auricula izquierda al VD en posicién
izquierda desde donde emerge la AO>.

Existen dos tipos de TGACC, el situs solitus 'y
el situs inverso. El situs solitus es el mds frecuente
con auricula derecha a la derecha y la auricula
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izquierda a la izquierda, ventriculos invertidos y le-
vo-transposicién de las grandes arterias conla AO
en posicién anterior y hacia la izquierda respecto
de la arteria pulmonar. Los dos pacientes aqui
comunicados son portadores de una TGACC tipo
situs solitus. En 97% de los casos de TGACC, hay
anomalias congénitas asociadas' y la mayoria de
los pacientes desarrolla insuficiencia tricuspidea,
disfuncién del VD o bloqueo auriculoventricular
de alto grado, complicaciones que ensombrecen
el prondstico'*!!. Por otra parte, los pacientes
sin lesiones asociadas pueden vivir asintomdticos
hasta a la quinta década de su vida tal como nues-
tros pacientes® y raramente son diagnosticados'?.
El electrocardiograma de los dos pacientes aqui
comunicados, mostraba conduccién auriculo-
ventricular preservada con ausencia de onda Q en
derivaciones precordiales izquierdas que represen-
tarfan despolarizacion septal inversa®.

En pacientes asintomadticos, el diagndstico
de TGACC se realiza habitualmente de manera
circunstancial por ecocardiograma transtoracico,
al identificarse el VD conectado con la auricula
izquierda y la AO localizada a la izquierda y en
posicién anterior de la arteria pulmonar. E1 VD se
reconoce sin mayores dificultades por su abundan-
te trabeculacién y presencia de la banda modera-
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Figura 4. Panel superior: electrocardiograma con ritmo sinusal, intervalo PR de 200 ms, onda T negativa en D1-AVLy ausencia
de onda Q en precordiales izquierdas por despolarizacién septal inversa. Panel medio: tomografia computada de corazén con
reformateo cardiaco tridimensional. Ay B: Relacién espacial de las grandes arterias con la AO en posicidn anterior y a la izquierda
de la AP. Se observa el tronco coronario izquierdo emergiendo desde el seno adrtico anterior (Flecha blanca) que luego se divide
en la arteria coronaria descendente anterior (ADA) y la arteria circunfleja ACX, y la arteria coronaria derecha (ACD) naciendo
desde el seno adrtico posterior, ademas un ramo marginal (RM). C: discordancia atrio-ventricular con la auricula izquierda (Al)
conectada al ventriculo derecho (VD) abundantemente trabeculado (Flecha naranja) con la banda moderadora (Flecha azul) y
discordancia ventriculoarterial con la aorta (AO) emergiendo desde el VD. Panel inferior: proyecciones de maxima intensidad.
D y E: muestran discordancia atrio-ventricular con la Al conectada al VD, abundantemente trabeculado (Flechas naranjas) y
con la banda moderadora (Flecha azul) y discordancia ventriculo-arterial con la AO emergiendo desde el VD. F: se observa el VI
localizado a la derecha del VD dando origen a la arteria pulmonar (AP) y conectado a la AD y a la izquierda del VI, se reconoce
el VD trabeculado con la banda moderadora (Flecha azul).
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dora, mientras que el VI de aspecto cénico v liso,
se identifica conectado a la auricula derecha y la
arteria pulmonar, en posicién anterior y a la dere-
cha del VD. A su vez, la AO y la arteria pulmonar
generalmente no se cruzan y emergen en paralelo
desde los ventriculos opuestos. El diagnéstico de
esta anomalia congénita se hace normalmente me-
diante ecocardiografia transtoracica, representa un
desafio para el ecocardiografista pudiendo pasar
inadvertida por las dificultades técnicas inheren-
tes a este método diagndstico e inexperiencia del
operador'. Por el contrario, la tomografia cardiaca
computada permite diagnosticar o confirmar el
diagnoéstico con certeza, y pesquisar la existencia
de otros defectos asociados, el origen y curso de
las arterias coronarias y la presencia eventual de
ateromatosis coronaria. En nuestros pacientes,
el diagnéstico de TGACC fue hecho con ecocar-
diograma transtoracico y confirmado mediante
tomografia cardiaca computada (Figuras 2 y 4).
La evolucién de los pacientes con TGACC sin
lesiones asociadas es mejor respecto de aquellos
con més de un defecto congénito asociado™**.
Aproximadamente entre el 70-90% de estos
pacientes, tienen malformaciones de la valvula
triciispide, no existentes en los casos aqui comu-
nicados. La alteracién anatémica de la valvula
trictispide representa un riesgo para el desarrollo
de insuficiencia tricuspidea progresiva y es un fac-
tor independiente de mortalidad en la TGACC".
Sin embargo, la insuficiencia tricuspidea se puede
desarrollar de igual manera producto de la carga
de la presion sistémica ejercida sobre una valvula
preparada para soportar menores cargas de pre-
sién, lo cual puede provocar disfuncién del VD
e insuficiencia cardiaca. Pero, es dificil afirmar
con certeza si la insuficiencia tricuspidea produce
disfuncién de VD o viceversa®. Un mecanismo hi-
potético de disfuncién VD podria ser la existencia
de flujo coronario insuficiente para suplir el au-
mento de las necesidades de oxigenacién durante
el ejercicio, generando periodos de isquemia que
causarian fibrosis y disfuncién ventricular derecha
progresiva e irreversible’®. Ninguno de nuestros
pacientes tenia insuficiencia tricuspidea, por lo
tanto, la remodelacion adversa del VD en el se-
gundo caso (dilatacién, hipertrofia y disfuncién
sistélica), es probablemente consecuencia de la
elevada carga de presion sistémica sobre el VD,
cuya morfologia estd nativamente condicionada
para soportar cargas sistélicas de menor cuantia
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y fibrosis miocardica secundaria a episodios de
isquemia miocdrdica intermitente'?.

Los pacientes portadores de TGACC sin lesio-
nes asociadas pueden vivir hasta la sexta década de
la vida asintomadticos y su diagndstico puede ser
circunstancial. El ecocardiograma transtorécico es
la técnica diagndstica normalmente usada para su
diagnoéstico y la tomografia cardiaca computada
es complementaria cuando la ecocardiografia
presenta dificultades técnicas.

Ambos pacientes firmaron el consentimiento
informado autorizando la publicacién de sus casos
clinicos anonimizados y respetando la confiden-
cialidad.
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