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Resumen

La transposicién de los grandes vasos (TGV) es una car-
diopatia congénita cianégena que se origina por un defec-
to en la tabicacion troncoconal, resultando en discordancia
ventriculoarterial. Se acompafia de un cortocircuito a nivel
ventricular, atrial o arterial, y corresponde del 5 al 7% de
las malformaciones congénitas cardiacas. Su tratamiento
quirtdirgico ha sufrido una importante evolucion histérica: des-
de sus inicios con los doctores Blalock y Hanlon mediante
la septectomia atrial, pasando por los procedimientos de
Switch atrial o correcciones fisiolégicas de Senning y Mus-
tard, los cuales derivan el flujo venoso de las auriculas hacia
su ventriculo correspondiente, hasta culminar con el proce-
dimiento de Switch arterial desarrollado por Adib Jatene en
1975, en el cual se transectan los grandes vasos, se extraen
y reimplantan las coronarias de la aorta a la pulmonar, y se
reanastomosan respectivamente. Inicialmente se reportaba
una mortalidad operatoria de hasta el 20%, actualmente
ha disminuido al 2.8%, con una tasa de supervivencia de 20
afios para el 96% de los casos. Las principales complica-
ciones a largo plazo son: la estenosis del tracto izquierdo o
derecho de sdlida, la insuficiencia valvular adrtica y la obs-
truccion coronaria. La mejoria en el diagndstico prenatal, la
seleccion del momento quirdrgico adecuado y las propuestas
de acondicionamiento ventricular previo al switch arterial tie-
nen como objetivo mejorar el prondstico quirdrgico y médico
en los pacientes portadores de esta cardiopatia. LUXMEDICA,
AR0 13, NUMERO 37, SEPT 2017 ABR 2018 PP 29-36

® © 06 06 06 0 06 0 & 0 06 06 0 0 0 0 0 0 0 0 0 o 0

Abstract

Transposition of the great vessels (TGV), is a cyanogenic
congenital heart disease produced by a ventriculoarterial
discordance. It is accompanied by a shunt at the ventricular,
atrial or arterial level, and corresponds to 5 to 7% of cardiac
congenital malformations. Its surgical treatment has under-
gone an important historical evolution from its beginnings
with doctors Blalock and Hanlon and their atrial septectomy,
through the procedures of atrial switch or the physiological
corrections of Senning and Mustard, which derive the venous
flow of the atria towards its corresponding ventricle, until
culminating with the arterial switch procedure developed by
Adib Jatene in 975, in which the great vessels are transec-
ted, the coronaries are removed and re-implanted from the
aorta to the pulmonary, and reanastomized respectively. Ini-
tially, reported surgery mortality was up to 20%, currently it
has decreased to 2.8% with a 20-year survival rate of 96%.
The main long-term complications are: stenosis of the left
or right outflow tract, aortic valve insufficiency and coronary
obstruction. Improvement in prenatal diagnosis, selection of
the right surgical moment and ventricular conditioning prior
to the arterial switch, aim to improve the surgical and me-
dical prognosis in patients with this cardiopathy. LUXMEDICA,
ANO 13, NUMERO 37, SEPT 2017 ABR 2018 PP 29-36

Palabras Clave: transposicién de los grandes vasos, switch
arterial, cardiopatia congénita.
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Introduccion

La transposicién de los grandes vasos (TGV), descrita inicialmente
por Baillie en 1797, es una cardiopatia congénita cian6gena que
se origina por un defecto en la tabicacién troncoconal, resultando
en discordancia ventriculoarterial; es decir, una aorta que emerge
del ventriculo derecho y se posiciona anterior y a la derecha, y una
arteria pulmonar que surge del ventriculo izquierdo y es posterior y
paralela a la aorta. Para ser compatible con la vida, debe acompa-
farse de un cortocircuito a nivel ventricular, atrial o arterial, siendo
el primero el mas frecuente, presente en casi la mitad de los casos.’
Corresponde del 5 al 7% de las malformaciones congénitas car-
diacas, con una prevalencia de 0.2 por cada 1000 nacidos vivos,
teniendo predominio en el sexo masculino.?

El tratamiento quirdrgico tiene sus inicios en el Hospital Johns
Hopkins en 1950, con Alfred Blalock y Rollins Hanlon mediante
la septectomia atrial; luego, en 1966, Rashkind y Miller describen
la atrioseptostomia con bal6n, un procedimiento menos riesgo-
so aunque ambos métodos Unicamente son paliativos. Baffes, en
1955, realiza el primer switch venoso, dirigiendo la vena cava infe-
rior con un injerto aértico homélogo al atrio izquierdo, y las venas
pulmonares derechas al atrio derecho.

En 1957, Ake Senning realiza exitosamente el primer switch
atrial usando colgajos atriales en un nifio de 9 meses. Mustard, en
1963, opera a una nifa de 18 meses reparando el defecto septal
ventricular y realizando el switch atrial con pericardio autélogo,
basandose en la técnica propuesta en 1955 por el doctor Harold
Albert, consistente en el uso de pericardio para formar barreras y
derivar el flujo de las venas cavas hacia la valvula mitral y de las
venas pulmonares hacia la vélvula tricispide. Sin embargo, se re-
portaron obstrucciones y ausencia de crecimiento de las barreras.
De esta manera, se originan los dos procedimientos de correccion
fisiolgica o de switch atrial. "3 Es en 1975, cuando el cirujano bra-
silefio Adib Jatene publica el primer caso exitoso de correccién ana-
témica o Cirugia de Switch Arterial (CSA) en un lactante menor de
40 dias de nacido con TGV asociada a Comunicaciéon Interventri-
cular (CIV). La técnica quirtrgica que describe, refiere que usando
hipotermia profunda y paro cardiaco se liberan las coronarias con
un botén de la pared adrtica, se cierra la pared adrtica con parche
de duramadre homéloga, y se re-implantan las coronarias en la
arteria pulmonar. Luego, se lleva a cabo la transeccién de la aorta
ascendente y el tronco de la pulmonar, se contraponen y se rea-
nastomosan. Finalmente, a través de ventriculotomia derecha se
cierra el defecto septal interventricular con un parche de Dacron y
se sutura mediante puntos interrumpidos con mersilene. El estudio
hemodindmico postquirtrgico mostré correccién total, el paciente
fue egresado a las tres semanas y evolucioné sin complicaciones.*
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Dicha técnica ha sufrido importantes
modificaciones, entre ellas la maniobra
de translocaciéon de la pulmonar anterior
a la aorta para reducir la tension y elimi-
nar la necesidad de injerto, descrita por
Lecompte en 1981.> Williams y cols. su-
gieren reconstruir el tracto de salida del
ventriculo derecho con un injerto tubular,
conectando la aorta proximal a la bifurca-
cion de la arteria pulmonar, ya que dismi-
nuye la obstruccién generada por la ten-
sién de la anastomosis sin injerto. ¢

En México, de acuerdo al Primer In-
forme de Cirugia Cardiaca Pediatrica, de
2011 a 2012 se registraron 943 proce-
dimientos quirdrgicos, de los cuales 27
(2.8%) fueron procedimientos de Jatene
y de estos, 13 (48%) fueron asociados a
cierre de CIV.”’

El presente articulo tiene como obje-
tivo llevar a cabo una revision de los as-
pectos basicos de los abordajes para la
correccion quirurgica de la TGV, asi como
analizar los resultados postquirtrgicos de
la correccién anatdmica (procedimiento
de Jatene) en la literatura.

Reparacion quirargica
de la transposicion de los

grandes vasos
Existen dos tipos de reparacion quirirgica
para los pacientes con TGV: una es la re-

paracion fisiologica (figura 1), consistente
en la derivacién del flujo arterial o veno-
so mediante septos intraatriales hacia el
ventriculo correspondiente, conservando
al ventriculo derecho como sistémico y al
izquierdo como venoso. Otra es la repara-
cién anatémica actual (figuras 2 y 3), que
consiste en cerrar mediante atriotomia
derecha la CIV si estd presente, realizar
la transeccién de los grandes vasos y la
reseccion de los ostia coronarios que se
anastomosan a la neoaorta (arteria pul-
monar nativa), llevar a cabo la maniobra
de Lecompte para traer la bifurcacién de
las arterias pulmonares anterior a la aorta
y, posteriormente, la reconstruccion de las
nuevas arterias. En el caso de la neopul-
monar (arteria aorta nativa), se reconstru-
ye mediante un injerto de pericardio ya
sea autélogo o heterélogo; y en el caso
de la neoaorta, la reconstruccion se reali-
za con la implantacién de los ostia coro-
narios. Finalmente, se reanastomosan los
vasos correspondientes: la aorta distal con
el vaso en el que se implantaron las co-
ronarias y la pulmonar distal con el vaso
del cual se resecaron los ostias coronarios
y en el que se repararon los defectos con
el injerto de pericardio. De esta manera,
se restaura la anatomia y fisiologia normal
del corazon, relacionando cada ventriculo
con su arteria correspondiente.™

Figura 1. Cirugia de Switch Atrial o de correccion
fisiologica. Uso de barreras o septos en atrios para
desviar el flujo al ventriculo correspondiente. Tomado de:
Kaldararova y cols®
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Figura 2. Diagrama original de Jatene demostrando procedimiento para Switch Atrial.
Tomado de: Jatene y cols.*
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Figura 3. Cirugia de Switch arterial en la actualidad.

D: Transeccion de los grandes vasos. E, F, N, O: reseccion e implantacion de los ostia coronarios en la
neoaorta. P: reconstruccion de la neopulmonar con injerto. Q y R: anastomosis de neopulmonar. Tomado de:
Sellke y cols.’
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La principal desventaja de los procedi-
mientos de correccion fisiologica es la pre-
sencia de arritmias croénicas, ocasionadas
por la manipulacién atrial que resulta en
dano al nodo sinusal y al tejido de conduc-
cion, con probabilidad potencial de muerte
subita (mas frecuente en el procedimien-
to de Senning) y de insuficiencia cardiaca
(mas frecuente en el procedimiento de
Mustard). Esta dltima, ademas, se ve agra-
vada por el hecho de conservar al ventricu-
lo derecho como sistémico, y el consecuen-
te desarrollo de insuficiencia tricuspidea.
Se ha documentado que la supervivencia
a 20 anos de estos procedimientos es del
78% para el Mustard y 84% para el Sen-
ning, mientras que para la CSA es de casi
el 97%, por ello, se prefiere siempre que
sea posible.

En uno de los primeros reportes de se-
guimiento a largo plazo del procedimiento
de Jatene realizado en 184 pacientes, se
reportaba una mortalidad posquirdrgica
inmediata del 20.7% y del 2.7% en los si-
guientes 9 a 66 meses del seguimiento.™
Actualmente, la mortalidad operatoria es
cercana al 2.8% debido a complicaciones
coronarias; la tasa de supervivencia a 20
anos es del 96%: menos del 20% de los
pacientes requieren de reoperacion tardia
secundaria a estenosis del tracto derecho
o izquierdo de salida, insuficiencia valvular
aortica u obstruccién coronaria (asintoma-
tica o no). 131415

En la Tabla 1 se reportan los resultados
de morbilidad y mortalidad posquirtrgica
obtenidos en diferentes estudios retros-
pectivos y de seguimiento.

Morbimortalidad posquirurgica después de la cirugia de Switch arterial. NR: No reporta. NYHA:
New York Heart Association. Bloqueo AV: Bloqueo Auriculoventricular.

AUTOR Choiy cols. 13
No. Pacientes 108 (96)
Periodo de inclusién 1987 - 2004
Tiempo de seguimiento 11.3+4.9
promedio (afos)
Mortalidad operatoria 3.7%
Causas de mortalidad ope- | Choque cardiogéni-
ratoria co por insuficiencia
coronaria o choque
séptico
Supervivencia a 20 afos 96%
Mortalidad tardia NR
Reoperacion 13.5%
Estenosis pulmonar 32.2%
Insuficiencia adrtica 21.4%

Grado I: 1.2%, Grado II: | Grado I: 25.6%, Grado Il: 1.1%,

4.8%, Grado lll: 1.2%
Obstruccion coronaria 4.2%

Extrasistoles auricu-
lares o ventriculares
en 19 (52.8%) de 36
sometidos a pruebas

Clase Funcional NYHA | 98%

Arritmias

Fricke y cols. 14 Rodriguez-Puras y

cols. 15
618 155 (137)
1983 - 2009 1985 -2010
10.6 6
2.8% 11.6%

Isquemia miocérdica Complicaciones coronarias

96% 96%
0.9% 2.9%
16.5% 18%
20% 31%
26.7% 28%
Grado |; 78%, Grado II: 8%,
Grado lll: 0% Grado lll: 3%

NR 3%

0% 1% disfuncién nodo

sinusal asintomatica

2% Bloqueo AV

100% 93%
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En el Instituto Nacional de Cardiologia
“lgnacio Chavez"”, de 1991 a 2003, se
reportaron 91 cirugias de Switch Arterial,
con una mortalidad global del 20%, inicial-
mente fue del 52% y en los Gltimos 5 afos
hubo un descenso a menos del 10%, utili-
zando preparacion del ventriculo izquierdo
(mediante bandaje pulmonar, véase mas
adelante) en pacientes con septo integro y
mayores a 3 semanas de vida. "¢

La decision del momento quirdrgico
también ha cambiado conforme mejora-
ron los conocimientos de la fisiologia en el
corazén con TGV, ya que se observé que,
después del primer mes de vida, el ventri-
culo izquierdo, especialmente en los casos
sin ClIV, tenia dificultades para tolerar la
poscarga de la circulacion sistémica.

Bafo-Rodrigo y cols. encontraron que,
después del nacimiento, y conforme pasa el
tiempo vy las resistencias vasculares pulmo-
nares disminuyen, ocurre Unicamente una
sobrecarga volumétrica en el ventriculo iz-
quierdo con septo integro, por lo que hay
poco crecimiento e hipertrofia del mismo
en comparaciéon con el ventriculo derecho.
En caso de que haya un defecto interven-
tricular, el ventriculo izquierdo encuentra
una sobrecarga de volumen y también de
presion, por lo que su crecimiento es ma-
yor, pero aun por debajo de lo normal. El
menor espesor de la pared libre, la masa
ventricular disminuida y la geometria anor-
mal de la cdmara en el ventriculo izquierdo,
asi como las alteraciones en la contraccién
septal y el mayor grosor en el ventriculo
derecho, son causas por las cuales el ventri-
culo izquierdo puede ser incapaz de asumir
la poscarga sistémica después de la correc-
cion anatémica. "’

Por lo antes expuesto, se ha considerado
que el ventriculo izquierdo es capaz de to-
lerar la presion sistémica, si se realiza la co-
rreccion antes de los 21 dias de nacimiento.
Si no es asi, puede llevarse a cabo la correc-
cion en dos etapas: en una etapa inicial, el
bandaje de la arteria pulmonar (acompana-
do o no de fistula sistémico-pulmonar) para

Aguilar-Alaniz Elizabeth et al

re-acondicionar al ventriculo izquierdo; y
en la segunda, la CSA definitiva en los si-
guientes siete dias, con resultados satisfac-
torios.”™ " Esto presenta utilidad cuando el
diagnostico se retrasa o la cirugia no puede
llevarse a cabo en el momento idéneo. Las
razones para tal retraso se generan por la
falta de diagnostico prenatal sistematico,
la demora de la deteccién posnatal y en-
fermedades e infecciones mayores cuyo
tratamiento posterga la cirugia, esto es es-
pecialmente comun en paises en desarrollo.
Schidlow y cols. demostraron que, de 778
procedimientos de Jatene llevados a cabo
de 2010 a 2013 en 15 paises diferentes en
vias de desarrollo, solo el 11% se realiz6 en
la primera semana de vida, mientras que el
49% se realiz6 en el primer mes de vida, el
45% entre el primer mes y el primer afo, y
el restante 6% entre el primer y el decimo-
segundo afos de vida.?

Algunas revisiones de dicho abordaje en
dos etapas, sin embargo, han reportado:
tasas de mortalidad mayores, tiempos de
estancia en la Unidad de Terapia Intensiva
prolongados, y mayor incidencia de disfun-
cidén ventricular tardia, insuficiencia neoar-
tica y obstruccion del tracto derecho de
salida.?" A pesar de esto, se prefiere dicho
abordaje sobre los procedimientos de co-
rreccién fisiologica, por las complicaciones
de los mismos a largo plazo ya menciona-
das. Por este motivo, se ha intentado rea-
lizar la CSA primaria en TGV con septo in-
tegro después de los primeros 21 dias, con
evidencia de éxito en lactantes mayores a 6
semanas, mediante el uso de Oxigenacién
por Membrana Extracorpérea (ECMO) con
circuito integrado en aquellos con geome-
tria ventricular izquierda desfavorable (de-
finida como ventriculo izquierdo con forma
ecografica de “banana”) y alta predictibili-
dad de necesidad de apoyo circulatorio me-
canico posquirdrgico. El ECMO, ademas de
permitir el acondicionamiento ventricular
bajo normoxemia y control en la precarga,
disminuye probabilidades de paro cardiaco,
y estado de bajo gasto cardiaco.??
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En algunos pacientes con hipertension
pulmonar asociada, el ventriculo izquierdo
puede crecer y mantener su capacidad de
soportar la presion sistémica pasadas las
primeras tres semanas de vida. Liu y cols.
realizaron un estudio en pacientes mayores
de seis meses de edad con TGV asociada a
CIV no restrictiva e hipertension pulmonar
severa reversible sometidos a correccién
anatémica por CSA y concluyeron que los
resultados a corto y mediano plazo (en un
seguimiento por 42 meses) eran excelen-
tes, con una mortalidad temprana del 7%
y una tasa de supervivencia del 97.2%.
De los supervivientes, el 97.2% se encon-
traban en clase funcional de la New York
Heart Association (NYHA) I, solo un 2.9%
tenia insuficiencia adrtica, otras complica-
ciones se encontraron en menos del 6%, y
la media de la presién pulmonar media fue
de 22.4 = 8.7 mmHg.?

La decision quirdrgica entre CSA en una
o dos etapas puede realizarse con los cri-
terios ultrasonograficos que incluyen el
movimiento septal paradéjico, morfolo-
gia ventricular invertida y adelgazamien-
to de la pared libre del ventriculo. En caso
de estar presentes dichos criterios, puede
optarse por la correccién anatémica en

dos etapas. ** 2> Para evaluar el adecuado
preacondicionamiento ventricular se sugie-
re utilizar los criterios ultrasonograficos de
presion ventricular izquierda del 90% de
la presién sistémica, fraccion de eyeccion
>0.55, presion telediastélica <12 mmHg,
y una masa ventricular izquierda de 65 g/
m? obtenida por resonancia magnética.

Alternativamente se ha sugerido rea-
lizar una prueba de bandaje de la arteria
pulmonar, aumentando la presién del ven-
triculo izquierdo hasta un nivel de presién
sistémica (indice de presién pulmonar/
presion sistémica o P/s de 0.8 a 1.0) du-
rante 15 a 30 min, si posterior a esto no
hay datos de falla ventricular izquierda, la
CSA puede realizarse en una etapa. % En
el caso de TGV asociada a ClV, el retraso
en el momento quirdrgico tiene el riesgo
de insuficiencia cardiaca congestiva y desa-
rrollo temprano de vasculopatia pulmonar
obstructiva, ademés de que la CIV pue-
de disminuir espontaneamente resultan-
do en presiones ventriculares izquierdas
pulmonares y la consecuente regresién
ventricular a una posicién subpulmonar
al momento de la correccién, por esto, se
recomienda su correccién a la edad mas
temprana posible.?”

Cirugia de Switch Arterial o Correccion Anatémica de la Transposicion de los Grandes Vasos.
Articulo de revision

El tratamiento quirdrgico de la TGV ha sufrido una importante evolucién histérica y
multiples contribuciones técnicas hasta culminar con la CSA, que ha representado la
mejor opcién para corregir su anatomia, y restaurar la fisiologia circulatoria normal.
Su popularidad ha resultado en una disminucién de la morbimortalidad en etapas
posquirurgicas tanto inmediatas como tardias. Nuestro pais ha tratado de adoptar
dicho abordaje quirtrgico, pero debido al diagndstico y referencia tardios, la cirugia
de switch atrial y la correccién en dos etapas aln juegan un papel importante, a
pesar de las complicaciones y desenlaces adversos inherentes a las técnicas. Por esta
razén, las propuestas de regionalizacién de recursos materiales y profesionales que
incluyen, entre otras cosas, un aumento, mejora y oportunidad en el diagnéstico
prenatal, atencién hospitalaria de manera pronta, asi como la seleccién del momen-
to quirurgico adecuado, tienen como objetivo mejorar el resultado en los pacientes
portadores de esta cardiopatia.
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