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RESUMEN

La transposicion corregida de grandes vasos es
una malformaciéon congénita cardiaca extraordinaria-
mente inusual, con muy escasa supervivencia por enci-
ma de la sexta década. Todavia mas rara es su presen-
cia sin otras anomalias cardiacas asociadas.

La hepatitis isquémica es una entidad poco frecuen-
te caracterizada por una elevacion de transaminasas y
necrosis centrolobulillar debida a una reduccion del flujo
hepético, generalmente de evolucién reversible.

Se presenta un caso de hepatitis isquémica de
curso fulminante en un paciente de 81 afos con trans-
posicion corregida de grandes vasos. Destacan tanto la
térpida evolucién de la hepatitis, como la longevidad
del paciente. Comentamos los aspectos clinicos y diag-
nosticos de ambas entidades.

Palabras clave. Hepatitis isquémica. Transposi-
cion corregida de grandes vasos. Enfermedades car-
diacas congénitas del adulto.
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ABSTRACT

The congenitally corrected transposition of the
great arteries is a rare form of congenital heart disease,
with survival beyond the 6th decade of life being rare.
Even more unusual is its presentation alone, without
any other form of congenital heart disease.

Ischemic hepatitis is a rare entity characterized by
an elevation of transaminasas and a centrilobular
necrosis due to a reduction in hepatic blood flow,
generally of reversible evolution.

The authors present a case of ischemic hepatitis in
an 8l-year-old patient with congenitally corrected
transposition of the great arteries. The fatal evolution
of the episode and the longevity of the patient are both
notable. We comment on the clinical and diagnostic
aspects of both entities.

Key words. Ischemic hepatitis. Congenitally
corrected transposition of the great arteries. Adult
congenital heart disease.
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INTRODUCCION

La transposicién corregida de grandes
vasos (TCGV) es una rara malformacion
congénita cuya supervivencia no suele
superar la 62 década de la vida. Es atin mas
infrecuente que no se acompaiie de otras
anomalias cardiacas que suelen empeorar
el pronéstico. La clinica predominante es
el fallo cardiaco.

La hepatitis isquémica es otra entidad
poco frecuente, habitualmente asociada a
bajo gasto cardiaco, con un elevado riesgo
de muerte y que sin embargo suele pre-
sentar una evolucién favorable una vez
corregido el aporte sanguineo.

CASO

Var6n de 81 afios con miocardiopatia dilata-
da y trombosis mural, con varios ingresos por
descompensacion de insuficiencia cardiaca,
siendo diagnosticado en febrero de 2002 de
transposicion corregida de grandes vasos.

En junio de 2004 ingresa por deterioro gene-
ral con astenia, anorexia, vomitos y dolor abdo-
minal difuso. Al ingreso destaca una TA 115/75
mmHg, Fr 26 rpm, Sat O, 88% con Fi 0,21; ingur-
gitacion yugular, soplo sistdlico polifocal, hepa-
tomegalia de 1 cm a expensas del 16bulo medio,
edemas maleolares con alteraciones troficas y
cianosis distal de aspecto crénico, junto con
cierta bradipsiquia y flapping. El hemograma
fue normal, con un tiempo de protrombina 40%,
ALAT 1467 U/L, ASAT 1.029 U/L, bilirrubina 2.4

Figura 1. Imagen macroscopica del corazon (tras la apertura de sus camaras) visto por la cara ante-
rior. En condiciones normales la salida de la aorta se sitiia por detras y a la derecha del tron-
co de la arteria pulmonar. En este caso el primer vaso que se observa es la aorta que se sitiia
por delante y a la izquierda del tronco pulmonar (“L-transposicién” o transposicién “inver-
tida”).
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Figura 2. Detalle del ventriculo derecho. Se observa la fenestracion de la valvula tricispide y en el
apex los restos del trombo mural.

mg/dL, urea 293 mg/dL, creatinina 3,5 mg/dL,;
IgG antiHA +, ac antiHBs +, ac antiHC -. En el
electrocardiograma presentaba ritmo sinusal a
75 Ipm; bloqueo AV de primer grado, bloqueo
incompleto de rama derecha. La radiografia
mostraba una cardiomegalia y congestion pul-
monar bilateral y la TC un derrame pleural bila-
teral, cardiomegalia con defecto de replecciéon
intraventricular derecho, higado discretamente
aumentado de tamano con retraso del tiempo
de relleno venoso y reflujo del contraste a venas
suprahepaticas. Se practicé un ecocardiograma
en el que se describe un “situs solitus”, levocar-
dia, levoapex, discordancia auriculo-ventricular
y ventriculo-arterial, con ventriculo anatomica-
mente derecho (trabeculado y con camara de
entrada y salida) situado a la izquierda, dilatado
(61 mm DD) con disfuncion sistoélica severa (FE
en torno al 35%) y ventriculo anatémicamente
izquierdo situado a la derecha con disfuncién
sistolica moderada (FE en torno al 40-45%); val-
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vula AV izquierda trivalva y con insuficiencia
leve-moderada; valvula AV derecha bivalva y
con insuficiencia minima; gradiente VA derecho
35 mmHg. No se detectan cortocircuitos. PAP
estimada de 45 mmHg.

Fallecié a las 96 horas del ingreso, practi-
candosele necropsia con los siguientes hallaz-
gos: hipertrofia cardiaca en situacion de mio-
cardiopatia dilatada, transposicion corregida de
grandes vasos, trombo organizado y recanaliza-
do en VD, focos de fibrosis miocardica compati-
bles con cardiopatia isquémica y valvulas tri-
cuspide y mitral fenestradas con insercion
andémalas de cuerdas tendinosas.

Arterioesclerosis generalizada severa, con-
gestion pasiva severa pulmonar con hiperten-
sién pulmonar, congestion pasiva severa hepati-
ca con necrosis centrolobulillar confluente
masiva (patrén morfologico superponible al del
sindrome de Budd-Chiari aunque sin trombosis
venosa)y focos de esteatonecrosis pancreatica.
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Figura 3. Imagen histolégica del higado. En la zona central de la imagen se pueden apreciar hepatoci-
tos bien conservados delimitados por los contornos geograficos de la necrosis masiva con-
fluente de las areas centrales del lobulillo (Tricromico de Van Giesson).

DISCUSION

La TCGV es una rara anomalia cardiaca con-
génita caracterizada por una discordancia atrio-
ventricular y ventriculoarterial. La auricula
derecha desemboca en el ventriculo izquierdo
morfolégico (VI), y la auricula izquierda en el
ventriculo derecho morfolégico (VD). Por tanto,
el VI soporta la circulaciéon pulmonar, y el VD la
circulacién sistémica. La TCGV supone menos
del 1% de los casos de enfermedades cardiacas
congénitas, y habitualmente se asocia con una
reducida esperanza de vida (menos de 50 aios)
debido a las malformaciones que la acompanan:
estenosis pulmonar, defecto del septo ventricu-
lar, regurgitacién tricuspidea. Solo el 1-10% de
los individuos con TCGV no presenta defectos
asociados. Su esperanza de vida es limitada por
la insuficiencia ventricular sistémica. A menudo
presentan insuficiencia cardiaca congestiva
debido a regurgitacion de la valvula AV sistémi-
ca, experimentando un progresivo deterioro de
la funcidn ventricular sistémica. Ocasionalmen-
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te, pacientes con TCGV permanecen asintomati-
cos y sobreviven hasta la madurez. En la litera-
tura no se han documentado mas de 30 pacien-
tes mayores de 40 anos'.

El prondstico de la TCGV sin anomalias car-
diacas severas asociadas depende de la apari-
cion de regurgitacion tricuspidea, y consiguien-
temente del desarrollo de disfuncién ventricular
sistémica y bloqueo cardiaco avanzado®.

En pacientes con TCGV, que presenten una
adaptacioén natural, el fallo del ventriculo sisté-
mico es la causa de muerte en mas del 50%.

La hepatitis isquémica es una entidad carac-
terizada por una elevacion marcada y reversible
de las transaminasas séricas, probablemente
debida a una reduccion del flujo hepatico, aso-
ciada a hipotension sistémica por fallo agudo
del gasto cardiaco, si bien no siempre es posible
demostrar este ultimo evento®. La elevacion de
las transaminasas es rapida, con un pico en 24-
72 horas, de al menos 20 veces el limite normal,
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y una duracién de 3 a 11 dias. Un cociente
GPT/LDH inferior a 1,5 orienta claramente hacia
una causa isquémica. Se acompana de elevacion
de la GGT y la LDH, asi como prolongacién del
tiempo de protrombina en la mayoria de los
pacientes, y el aumento de bilirrubina, fosfatasa
alcalina y glucemia. En mas del 90% de los casos
se aprecia deterioro de la funcién renal y en un
32% alteraciones de los niveles de glucosa en
sangre’.

Hay que descartar otros procesos responsa-
bles de hepatitis aguda, especialmente virus y
farmacos.

La necrosis centrolobulillar sin inflamacién
es el hallazgo histolégico principal. El mecanis-
mo es una necrosis masiva hepatocitaria en el
area central del lobulillo resultado de la hipoxia
aguda cuando el bajo gasto cardiaco (insuficien-
cia cardiaca izquierda) reduce el aporte de oxi-
geno, agravando la congestion subyacente debi-
da al deteriorado retorno venoso (insuficiencia
cardiaca derecha)’.

La hepatitis isquémica se asocia con un alto
riesgo de muerte, pudiendo progresar a fallo
hepatico fulminante, si bien su resoluciéon es
rapida en la mayoria de los casos y no parece
modificar el pronéstico del paciente®.

La presencia de esta anomalia cardiaca con
fallo ventricular severo condicioné la aparicion
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de un cuadro de bajo gasto que derivé en un
fallo multiorganico con isquemia hepéatica que
result6é fatal al no poder recuperarse un flujo
hepatico suficiente.
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