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RESUMEN

Se analiza la evolucion, las complicaciones y la conducta que se adopt6 en 60 pacientes portadores de D-
transposicion de grandes arterias sometidos a cirugia de correccion anatomica en el periodo neonatal,
luego del alta hospitalaria.

Se efectiia un seguimiento promedio de 5 afios y 6 meses (rango 4 meses a 11 afios) en un grupo de
pacientes con las siguientes caracteristicas al ingreso: 25% con peso menor de 3 kg (minimo 1.830 g) y
60% del sexo masculino.

Todos se presentaron con hipoxemia y 25% presentd, ademas, signos de bajo gasto. Dos tercios eran D-
TGA simples y un tercio se presentaron como D-TGA complejas (todas con comunicacion
interventricular) asociando coartacion de aorta e hipoplasia del arco adrtico en un caso, estenosis
subpulmonar leve en un caso y situs inversus en un caso. En 76% la distribucion coronaria fue tipo Al de
Leiden, en 15% tipo A2 y en 9% para los tipos restantes. Todos recibieron prostaglandina E1 y fueron
sometidos a Rashkind. En cuatro casos fue necesaria la administracion de 6xido nitrico para lograr una
saturacion adecuada. A todos se les practicd la cirugia de switch arterial.

Luego del alta fueron seguidos desde el punto de vista clinico y paraclinico con electrocardiograma
(ECQ), ecocardiograma Doppler color, Holter y ergometria.

De los pacientes, 80% tuvieron buena evolucion. En este grupo predominaron las lesiones residuales
leves (estenosis supravalvular pulmonar o adrtica, insuficiencia aodrtica, pulmonar, mitral o tricuspidea).
Nueve pacientes (15%) requirieron una reintervencion: plastia de la arteria pulmonar en siete casos
(11,6%), cierre de una comunicacién interauricular residual en un caso y reseccion de una estenosis
subaortica en un caso. Tres pacientes fallecieron con miocardiopatia dilatada (5%), uno de ellos con
implante de marcapaso y otro con sustitucion valvular mitral previos.

Este estudio muestra, igual que la literatura, que la evolucion a mediano plazo de los pacientes sometidos
a correccion anatdmica de la transposicion es buena. La estenosis supravalvular pulmonar es la causa mas
frecuente de reintervencion.

PALABRAS CLAVE: ESTUDIOS DE SEGUIMIENTO
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SUMMARY



We report the outcome, complications and approach in 60 patients submitted to arterial switch surgery for
D-transposition of the great arteries, after hospital discharge. We performed a mean follow-up of 5 years
and 6 months (age range: 4 months to 11 years old) in a group of patients with these characteristics at
admission time: 60% male, 25% with weight inferior to 3 kg (minimum: 1.830 g). All presented
hypoxemia and 25% also showed symptoms of low cardiac output. 2/3 represented simple D-TGA cases
and 1/3 complex D-TGA cases (all showed interventricular communication) with aortic coarctation and
aortic arch hypoplasia in one case, mild pulmonary stenosis in one case and situs inversus in one case.
76% of the cases presented a Leiden type Al coronary distribution, 15% presented type A2 and 9% of
other types. All received E1 Prostaglandin and Rashkind. Nitric oxid administration was necessary in four
cases in order to reach an appropriate saturation level. All were submitted to arterial switch surgery. After
discharge, we performed both a clinical and a paraclinical follow-up through ECG, color doppler
ultrasound, Holter and Ergometry studies. 80% showed a positive evolution. In this group, trivial residual
damage prevailed (pulmonary or aortic supravalvular stenosis, aortic, pulmonary, mitral or tricuspid
insufficiency). Nine patients (15%) required additional interventions: pulmonary artery plasty in seven
cases (11,6%), in one case surgery for residual interatrial communication surgery was needed, in another
case, resection of subaortic stenosis was performed. Three patients died (5%) with dilated
cardiomyopathy; one of them having underwent a pacemaker implantation, the other having underwent
mitral valve replacement.

This study shows, just as stated by the literature on the matter, that medium-term evolution of patients
submitted to anatomic correction of D-TGA is good. Supravalvular pulmonary stenosis is the most
frequent cause of reintervention.
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INTRODUCCION

La transposicion de las grandes arterias (D-TGA) es la cardiopatia congénita ciandtica mas
frecuente del recién nacido. A lo largo del tiempo diferentes tacticas quirtrgicas se han
implementado para corregir dicha enfermedad, quedando varias de ellas en desuso por las
complicaciones a largo plazo y por ser de aplicacion tardia, lo que predispone a las
secuelas postquirtirgicas (Senning-Mustard) (.

La técnica de correccidon anatdomica, también conocida como switch arterial, revoluciono el
tratamiento de los neonatos con D-TGA a partir de su presentacion inicial por Adib Jatene
en 1975 @, Es una técnica compleja y reglada que requiere un adecuado periodo de
entrenamiento, lo que permite obtener excelentes resultados G-,

El objetivo de este trabajo es mostrar los resultados del seguimiento a mediano plazo de
una poblacion de 60 pacientes portadores de esta enfermedad, luego de la correccion
anatomica en el periodo neonatal.

MATERIALY MéETODO

Se analizé una poblacion de 60 pacientes (de un total de 62) portadores de una D-TGA que
fueron dados de alta luego de ser sometidos a cirugia de switch arterial en nuestra
institucion durante el primer mes de vida, dos pacientes no fueron localizados. Esta
experiencia abarca el periodo 1994-2005 (figura 1).
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Figura 1. a) Corte esquematico de una D-TGA. b) Seccidn transversal del
corazon con la aorta anterior y la arteria pulmonar posterior. c) Corte esquematico
de una cirugia de switch arterial. Ao: aorta; VD: ventriculo derecho; AP: arteria
pulmonar; CIA: comunicacion interauricular; DAP: ductus arterioso permeable; N-
Ao: neo aorta; N-AP: neo arteria pulmonar; VI: ventriculo izquierdo.

El seguimiento se realizé con un promedio de 5 afios y 6 meses (rango de 4 meses a 11
afios). La muestra esta constituida por 36 varones y 24 nifias, con 85% de nacidos a
término y peso al nacer promedio de 3 kilos, con un limite minimo de peso de 1.830
gramos (tabla 1).

TABLA 1. DISTRIBUCION POR SEXO, PESO Y EDAD GESTACIONAL CLiNICA. N = 60

Caracteristicas N’ %
de la pacientes
poblacion
estudiada
Sexo
Masculino 36 60
Femenino 24 40
Peso
<3 kg * 15 25
>3 kg 45 75

Edad gestacional clinica
Término 51 85
Pretérmino 9 15

* Peso minimo: 1.830 g



Todos los pacientes se presentaron con hipoxemia, 25% presentod, ademads, gasto bajo que
requirid las correspondientes medidas de compensacion (tabla 2).

TABLA 2. PRESENTACION CLIiNICADE INICIO.N = 60

Presentacion N* %
clinica pacientes
Hipoxemia 60 100
Gasto bajo 15 25

En todos los casos se instald infusion intravenosa continua de prostaglandinas (PGE1),
para asegurar la permeabilidad ductal y luego de lograda la estabilizacion se realizo
atrioseptostomia con catéter-balon en sala de hemodinamia (Rashkind). A los pacientes
que ingresaron en gasto bajo e hipoxemia se les realizé dicho procedimiento de urgencia
con buena evolucion.

Cuatro pacientes requirieron el aporte de 6xido nitrico (NO) por presentar hipertension
pulmonar persistente y no mejorar la saturacion arterial de oxigeno a pesar de una
adecuada atrioseptostomia (tabla 3).

TABLA 3. TRATAMIENTO REALIZADO AL INICIO. N = 60

Tratamiento N* %o
preoperatorio pacientes
Prostaglandinas 60 100
(PGE1)

Rashkind 60 100
Oxido nitrico 4 7

El anélisis anatomico destaca que 40 pacientes presentaron D-TGA con séptum
interventricular intacto y 20 con comunicacion interventricular. Uno de estos pacientes
asocid una coartacion de aorta con severa hipoplasia del arco adrtico, otro era portador de

un situs inversus (figuras 2 y 3), y otro presentaba una estenosis subpulmonar leve (tabla
4, figura 4).
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Figura 2. a) Angiografia del ventriculo derecho (VD) en proyeccion postero
anterior. AoA: aorta ascendente; CG: camara gastrica; H: higado; C: catéter
ascendiendo por una vena cava inferior a izquierda; AoD: aorta descendente a la
derecha de la columna. b) Angiografia del ventriculo derecho en proyeccién
lateral. AoA: aorta ascendente en posicion anterior; AC: arteria coronaria unica.

%l

Figura 3. a) Angiografia del ventriculo izquierdo (VI) en proyeccion postero
anterior. AP: arteria pulmonar; CG: camara gastrica; H: higado; C: catéter. b)
Angiografia del ventriculo izquierdo en proyeccion lateral.
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Figura 4. Angiografia del ventriculo izquierdo (VI) en proyeccion oblicua anterior
izquierda.

AP: arteria pulmonar; CIV: comunicacién interventricular; ESP: estenosis
subpulmonar.

TABLA 4. DIAGNGSTICO ANATOMICO. N = 60

Diagndstico N° %0
anatomico pacientes
D-TGA simple 40 67
D-TGA 20 33
complejas

CIvV 20 33
Situs inversus 1

CoAo + 1

hipoplasia

del arco adrtico

Estenosis 1
subvalvular
pulmonar

D-TGA: D- transposicion de grandes arterias; CIV: comunicacion interventricular, CoAo: coartacion de
aorta.

Analizando la anatomia de las arterias coronarias y siguiendo la clasificacion de Leiden la
frecuencia de presentacion fue: 76% para el tipo Al, 15% para el tipo A2 y 9% para los
tipos restantes -9,

La reparacion quirurgica se llevo a cabo con circulacion extracorpdrea e hipotermia
profunda, realizando translocacion de las arterias coronarias mediante la creacion de un



flap en la neoaorta (incision de trap-door) para evitar distorsion de las mismas, maniobra
de Lecompte con diseccion de las ramas pulmonares hasta los hilios, conexion directa de
la neoaorta con la aorta distal y parche de pericardio autdlogo fijado en glutaraldehido para
la reconstruccion de la arteria pulmonar.

El seguimiento luego del alta hospitalaria se programo con controles periddicos de
situacion clinica, ECG de reposo y ecocardiograma Doppler color. En los casos en que se
sospecho la presencia de trastornos del ritmo se practico un Holter. A partir de la edad de 4
anos se realizd ergometria por protocolo a todos los pacientes.

RESULTADOS

El seguimiento realizado luego del alta hospitalaria a los 60 pacientes ha mostrado que en
48 (77%) la evolucion ha sido excelente, con buen crecimiento y desarrollo,
permaneciendo en ritmo sinusal, con buena funcién de ambos ventriculos, sin
insuficiencias valvulares ni estenosis supravalvulares significativas, sin requerimiento de
procedimientos invasivos adicionales (figura 5).

A

Figura 5. a) Angiografia de la arteria pulmonar (AP) en proyeccion postero
anterior. IP: insuficiencia valvular pulmonar leve. b) Angiografia de la aorta (Ao)
en proyeccion oblicua anterior izquierda. D-Ao: dilatacion de la raiz adrtica; lao:
insuficiencia valvular aértica leve.

Las lesiones residuales significativas se presentaron en nueve pacientes (15%). Siete
pacientes con estenosis supravalvular pulmonar, uno de ellos asociada a estenosis del
origen de la arteria pulmonar rama izquierda, que requirieron angioplastia con balon
(figuras 6 y 7), siendo efectiva en cuatro, mientras que en los otros tres requiri6 cirugia
reparadora con la colocacion de parche de pericardio bovino. Un paciente present6 una
comunicacion interauricular residual que debio ser cerrada quirdrgicamente, y otro
paciente desarrollo una estenosis subaortica (figura 8) que se reseco quirargicamente,
todos con buena evolucion (tabla 5).
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Figura 6. a) Angiografia de la arteria pulmonar (AP), en proyeccion postero
anterior. ESVP: estenosis supravalvular pulmonar. b) Radioscopia en proyeccion
postero anterior mostrando el balén insuflado (B) a nivel del tronco pulmonar con
su guia (G). c) Angiografia del ventriculo derecho (VD) en proyeccion postero
anterior. AP: arteria pulmonar mostrando el aumento del calibre de la zona
estendtica preexistente.

A

Figura 7. a) Angiografia de arteria pulmonar (AP) en proyeccion oblicua anterior
izquierda. E.APRI: estenosis del origen de la arteria pulmonar rama izquierda. b)
Angiografia del ventriculo derecho (VD) en proyeccion oblicua anterior izquierda.
ESVP: estenosis supravalvular pulmonar.
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Figura 8. Angiografia del ventriculo izquierdo (VI) en proyeccion postero anterior.
ESAo: estenosis subaortica.

TABLAS. LESIONES RESIDUALES SIGNIFICATIVAS Y PACIENTES FALLECIDOS. N = 60
Resultados N pacientes
1) Lesiones residuales significativas

Estenosis supravalvular 7

pulmonar
Angioplastia 4
Cirugia 3
CIA residual 1
Estenosis subaortica 1
2) Decesos

Miocardiopatia dilatada 3

Con implante de 1
marcapaso

Con sustitucion 1
valvular mitral

CIA: comunicacion interauricular.

El paciente que asoci6 una coartacion de aorta con severa hipoplasia del arco muestra en el
momento actual un gradiente residual de 10 mmHg entre la presion arterial de miembros
superiores e inferiores.



Analizando en forma global dicho periodo de seguimiento hemos tenido una excelente
evolucion, estando la mayoria de los pacientes en el momento actual asintomaticos (54
pacientes, 92%) (tabla 6) (7-10),

TABLA 6. RESULTADOS SEGUN CLiNICA, ELECTROCARDIOGRAMA, ECOCARDIOGRAMA DOPPLER,
HOLTER, ERGOMETRIA.N = 62

Resultados N’ %
pacientes

Evolucion sin 48 77

secuelas

Lesiones 9 15

residuales

Decesos 3 5

Sin captaciéon 2 3

Tres pacientes (5%) fallecieron por miocardiopatia dilatada, uno present6 bloqueo
auriculoventricular (AV) de segundo grado que requiri6 la colocacion de marcapaso y en
otro se efectud sustitucion de la valvula mitral. En ninguno de los casos se obtuvo la
autorizacion de estudio necrépsico para determinar la anatomia y las lesiones del arbol
coronario.

En el postoperatorio inmediato se detectaron seis pacientes con trastornos del ritmo: un
JET (junctional ectopic taquicardia), un flutter auricular y tres taquicardias
supraventriculares, revirtiendo en todos los casos a ritmo sinusal, no detectando en
ninguno de ellos arritmias luego del alta hospitalaria. Otro paciente present6é un bloqueo

AV de segundo grado, que fue quien requiri6 el implante de un marcapaso previo al alta
an

En un paciente que cursa asintomatico el estudio ergométrico programado reveld un
infradesnivel del segmento ST al maximo esfuerzo, lo que obligd a programar los estudios
invasivos correspondientes para evaluar el arbol arterial coronario, los cuales atin no se
han realizado (%13,

Desde el punto de vista neuroldgico no se han detectado secuelas de naturaleza motora.
Con referencia al desarrollo intelectual se han individualizado tres pacientes con
dificultades leves de aprendizaje (1415,

DISCUSION

La correccion anatomica de la D-TGA en el periodo neonatal presenta claras ventajas
sobre la correccion fisioldgica a nivel auricular, con menos complicaciones desde el punto
de vista de los trastornos del ritmo y de las lesiones organicas, evitando la
morbimortalidad inherente al periodo de espera necesario para efectuar la cirugia clésica,



segun se informa en la literatura (1439,

El procedimiento de Rashkind se llevo a cabo en la totalidad de los pacientes por los
siguientes motivos: la mezcla 6ptima de sangre en este tipo de cardiopatia se lleva a cabo a
nivel interauricular y ademads se disminuye la presion intraauricular izquierda con mejor
performance cardiaca.

La frecuencia de aparicion de lesiones residuales significativas en nuestra serie fue similar
a la publicada en la literatura, donde se refiere para la estenosis supravalvular pulmonar
una incidencia de 5% a 30%, siendo menor su incidencia con el aumento de la experiencia
del equipo. Son factores favorecedores de su aparicion la correccidon neonatal precoz, la
existencia de un banding con larga evolucion, la hipoplasia del anillo adrtico y la técnica
quirtrgica empleada (!9, En los casos de estenosis supravalvular pulmonar hemos tenido
un porcentaje de €xito mediante la valvuloplastia con catéter balon, superior al promedio
registrado en la literatura. Creemos que ello pueda deberse a multiples variables a saber:
técnica quirirgica empleada, tamafio de muestra insuficiente para obtener conclusiones
estadisticamente significativas. La aparicion de una estenosis subadrtica significativa
correspondiod a un paciente que presentd una leve estenosis subpulmonar previo a la
realizacion del switch arterial, subvalorada en el momento de la realizacion de dicha
técnica.

Se debe tener especial precaucion con las arterias coronarias, no solo en el intra y
postoperatorio inmediato, sino también en la evolucion alejada, pues son las determinantes
de la lesién 1squémica del miocardio con la consiguiente miocardiopatia dilatada y muerte.

Las lesiones coronarias residuales son poco frecuentes pero condicionan el pronostico
alejado de esta cirugia correctiva. Deben ser diagnosticadas y resueltas en forma precoz, lo
cual favorecera el pronostico vital alejado de estos pacientes 7, debiendo sospechar su
presencia por la clinica y las eventuales alteraciones electrocardiograficas, pero
fundamentalmente con estudios no invasivos de seguimiento como lo es la ergometria y
los estudios de perfusion miocardica para detectar estadios precoces de afectacion. No
hemos realizado estudios invasivos de rutina por considerar un periodo corto de
seguimiento y por problemas éticos de autorizacion familiar.

En nuestra serie fallecieron tres pacientes (5%), todos con miocardiopatia dilatada de
probable causa isquémica, habiendo requerido uno de ellos el implante de un marcapaso
por un bloqueo auriculoventricular de segundo grado, y otro requiri6 la colocacion de una
protesis mitral por severa insuficiencia valvular. De haber podido contar con un estudio
necropsico se hubiera aclarado la etiologia de las lesiones responsables.

El seguimiento con ecocardiograma y Doppler ocupa un lugar central en la evaluacion de
estos pacientes. Permite estudiar la funcidn ventricular y la contractilidad segmentaria,
comprobar la presencia y evolucion de las obstrucciones en las arterias pulmonar y aorta
que han sido reconstruidas, identificar la insuficiencia de la neovalvula aortica y valorar la
eventual presencia de lesiones residuales (CIV, CIA, gradientes en el arco aortico y a nivel
del tronco pulmonar).

Como en toda cardiopatia congénita cianotica, los resultados inmediatos y alejados estan
principalmente referidos a tres puntos a destacar: vital, funcional motor y funcional



intelectual, los que van a depender de multiples variables (13-29: 1) demora en la
realizacion del diagnostico; 2) severidad y duracion de la hipoxemia; 3) debut con shock;
4) circulacion extracorpérea (hipotermia y tiempo de la misma); 5) asociacion con otras
malformaciones cardiacas; 6) complicaciones intra y postoperatorias. De acuerdo a ello,
las eventuales areas involucradas y las diferentes lesiones residuales que se presentan en la
evolucion alejada de este tipo de cirugia correctiva se detallan a continuacion:

1) Estenosis supravalvular pulmonar: con una frecuencia de 5% a 30%, con menor
incidencia de presentacion a mayor experiencia del equipo quirurgico.

2) Estenosis supravalvular adrtica: tiene menos incidencia que la estenosis supravalvular
pulmonar, siendo necesaria la reoperacion en menos de 2% de los pacientes.

3) Estado del nuevo anillo adrtico: mas de 33% de los pacientes desarrollan dilatacion
del anillo adrtico, suele aparecer tardiamente y es de origen desconocido.

4) Insuficiencia aortica por dilatacion del anillo.

5) Patron evolutivo de las arterias coronarias: el infarto de miocardio tardio se ha
reportado en 1% a 2%, la oclusion asintomatica de una de las arterias coronarias en 1% a
2%, los estudios de perfusion miocardica revelan alta tasa de defectos coronarios.

6) Insuficiencia mitral, que puede corresponder a isquemia de los musculos papilares.
7) Funcion ventricular sistémica.

8) Trastornos del ritmo: se informa una baja incidencia de arritmias postoperatorias y los
estudios electrofisiologicos revelan normal funcién de los nodos sinusal y
auriculoventricular.

9) Tolerancia al ejercicio: vinculada al estado de perfusion miocardica y a la funcion
ventricular sistémica.

10) Calidad de vida y desarrollo neurologico: dependiendo de la existencia o no de
secuelas debidas al dafio hipdxico previo y a la agresion quirtrgica eventual.

En nuestra serie no hemos detectado secuelas de indole motora y si tres pacientes con
dificultades leves de aprendizaje, las que se podrian explicar por la magnitud de la hipoxia
y la accion de la circulacion extracorporea.

CONCLUSIONES

En la actualidad, la correccion anatomica de la D-TGA en el periodo neonatal se considera
el procedimiento de eleccidon. Los resultados del seguimiento de nuestros pacientes
concuerdan con la experiencia internacional al demostrar que la situacion clinica es
excelente en 92% de los casos analizados.
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