Comunicacion Breve

Manejo de la transposicion de grandes arterias con septo integro
de presentacion tardia. A propésito de un caso

Cir Cardiov. 2016;23(2):101-103

@ CrossMark

Juan Miguel Aguilar Jiménez**, Enrique Garcia Torres?, Alberto Mendoza Soto®,
Miguel Angel Granados Ruiz®, Alba Palacios Cuesta‘y Juan V. Comas Illas?

a Servicio de Cirugia Cardiaca Pedidtrica, Instituto Pedidtrico del Corazon, Hospital Universitario Doce de Octubre, Madrid, Espafia
b Servicio de Cardiologia Pedidtrica, Instituto Pedidtrico del Corazén, Hospital Universitario Doce de Octubre, Madrid, Espafia
¢ Servicio de Cuidados Intensivos Pedidtricos, Hospital Universitario Doce de Octubre, Madrid, Espafia

INFORMACION DEL ARTICULO

Historia del articulo:
Recibido el 6 de noviembre de 2014
Aceptado el 22 de julio de 2015

Palabras clave:

Transposicién grandes arterias
Septo interventricular integro
Presentacion tardia

RESUMEN

En el tratamiento de la transposicién de grandes arterias con septo interventricular integro (d-TGA/SI)
clasicamente se ha asociado la realizacién de un switch arterial después de las 2-3 primeras semanas de
vida, con mayor incidencia de disfuncién ventricular izquierda y aumento de la mortalidad, debido a la
bajada de las resistencias vasculares pulmonares y, por tanto, a la pérdida de la geometria del ventriculo
izquierdo (VI).

Presentamos el caso de un paciente con diagnéstico tardio de d-TGA/SI al que se le realiza switch arterial
primario en la 10.2 semana de vida, pese a criterios de pérdida de la geometria del VI. Evolucién inicial con
disfuncién ventricular severa, que evoluciona favorablemente en dias posteriores, hasta la recuperaciéon
completa de la fraccién de eyeccién ventricular izquierda.

Aprovechamos el caso para hacer unarevisién de las diferentes series publicadas y elaborar un protocolo
de actuacion.
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Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Keywords:

Great arteries transposition
Intact ventricular septum
Late presenters

Management of the late presenters with transposition of great arteries
and intact ventricular septum. A case report

ABSTRACT

In the treatment of transposition of the great arteries with intact ventricular septum (d-TGA/IVS) the
arterial switch operation after the first 2-3 weeks of life has traditionally been associated with a hig-
her incidence of left ventricular dysfunction and increased mortality due to the decrease in pulmonary
vascular resistance, and therefore to the loss of geometry of the left ventricle (LV).

The case is presented of a patient with a late diagnosis of d-TGA/IVS in whom a primary arterial
switch is performed in the 10th week of life, despite the loss of LV geometry. Initial course with severe
ventricular dysfunction and progressive improvement on subsequent days until complete recovery of
left ventricular ejection fraction.

The case is used in order to present a review of the literature and develop a protocol.

© 2015 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U.
This is an open access article under the CC BY-NC-ND license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

las resistencias vasculares pulmonares y, por tanto, a la pérdida de
la geometria del ventriculo izquierdo (VI).

En el tratamiento de la transposicién de grandes arterias con

septo interventricular integro (d-TGA/SI) clasicamente se ha aso-
ciado la realizacién de un switch arterial después de las 2-3
primeras semanas de vida, con mayor incidencia de disfuncién ven-
tricular izquierda y aumento de la mortalidad, debido a la bajada de
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Caso

Presentamos el caso de una paciente de 6 semanas de vida refe-
rida a nuestro centro, donde se realiza el diagnéstico de d-TGA/SI
con comunicaciéninterauricular (CIA) restrictivay ductus pequefio.
Se inicia tratamiento con prostaglandinas y se realiza auriculosep-
tostomia de Rashkind, eficaz.

El ecocardiograma-Doppler al ingreso muestra evidencias de
regresion del VI; tabique interventricular tipo 111 (abombando hacia
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Figura 1. A) Paraesternal eje corto prequirirgico. Aumento de presion en el VD. Tabique interventricular tipo 11. B) Paraesternal eje largo prequirtrgico. VI colapsado.
C) Subcostal corto posquirirgico. Morfologia normal del VI. D) Apical 4 cdmaras posquirtirgico con disfuncién VI severa.VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

el Vlvalorado en plano paraesternal eje corto)y las siguientes medi-
das indexadas por superficie corporal: masa ventricular izquierda:
15,7 g/m2: volumen VI: 11,9 ml/m?; relacién masa/volumen: 1,3
(fig. 1A yB, videos 1y 2 disponibles en el material adicional de la
version electrénica del articulo).

Se decide posponer la cirugia de switch arterial por infarto en
territorio de la cerebral media izquierda y enterocolitis necroti-
zante objetivadas al ingreso.

Por episodios de desaturacién extrema y sospecha de mezcla
insuficiente a nivel auricular se decide realizar atrioseptostomia
quirdrgica bajo circulacién extracorpérea.

Se decidi6é no realizar la reparacién en este momento por el
riesgo de empeoramiento de los cuadros de infarto cerebral y
enterocolitis necrotizante durante una circulacién extracorpérea
mas prolongada y la posibilidad de necesidad de ECMO en el pos-
toperatorio, cuya anticoagulacién podria generar una conversién
hemorragica del infarto cerebral. Se valord, ademas, la realiza-
cién de un banding de la arteria pulmonar para preparar el VI,
desestimada por la inestabilidad hemodinamica de la paciente con
hipoxemia marcada.

En la evolucién presenta cuadro de sepsis con trombocitopenia
severa, que demora la reparacion hasta la 10.2 semana de vida. Tras
la mejoria del mismo, se decide realizar switch arterial primario,
inicialmente bien tolerado. A su llegada a cuidados intensivos se
objetiva disfuncién ventricular izquierda grave en el ecocardio-
grama (video 3 disponible en el material adicional de la versién
electrdnica del articulo). Se inicia ciclo de levosimendan con mejo-
ria clinica y ecocardiografica progresiva hasta la normalizacién de
la fraccién de eyeccién ventricular izquierda (fig. 1Cy D; videos 4y
5 disponibles en el material adicional de la versién electrénica del
articulo), que permite realizar el cierre de térax diferido el tercer
dia postoperatorio. Es extubada al octavo dia postoperatorio. La
evolucién posterior, tanto en cuidados intensivos como en planta
de hospitalizacién, es buena, no presentando complicaciones y
permitiendo el alta domiciliaria 3 semanas después de la cirugia
reparadora.

Discusion

Nuestra intencién es realizar una revisiéon de los protocolos de
actuacion en el caso de una d-TGA/SI de presentacién tardia, a pro-
posito del caso (fig. 2).

Para definir la preparacién del VI existen una serie de criterios’,
tales como el tipo de tabique interventricular en el plano paraester-
nal eje corto, la ratio de presiones entre ambos ventriculos, la masa
indexada de VI>35g/m?2 o la ratio masa indexada de VI/volumen
indexado de VI>1,5.

Existe controversia de si a partir de las 3 primeras semanas de
vida es necesario preparar el VI cuando haya evidencia de regresion
de la geometria del mismo.

El mantenimiento de la geometria del VI mas alla de las 3 pri-
meras semanas de vida depende de: la existencia de un ductus
arterioso permeable, el tamaiio de la CIA, la existencia de una obs-
truccién al tracto de salida del VI y la persistencia de presiones
pulmonares elevadas’.

Existen varios trabajos que apoyan la realizacién de un switch
arterial primario en d-TGA/SI hasta la edad de 3 meses, indepen-
dientemente de la geometria del VI,

Ademas, Lev etal.5, en un estudio post mértem en d-TGA/IVS en
61 pacientes demostrd que el grosor del VI se mantiene al menos
hasta los 2 meses.

Por encima de esta edad, existe escasa evidencia pero parece
segura la necesidad de realizar preparacion del VI, ya sea mediante
banding de la arteria pulmonar’ o mediante el uso de ECMO pos-
toperatoria.

Por otra parte, existe controversia en el caso del banding
en cuanto al tiempo interestadio hasta la realizacién del switch
arterial, si es necesario realizar una fistula sistémico-pulmonar aso-
ciada, y si aumenta el riesgo de insuficiencia aértica y disfuncién del
VI tardia.

En cuanto al tiempo interestadio, se ha demostrado que la mayor
tasa de crecimiento de la masa del VI se produce en las primeras
48 h post-banding, y que llega a ser el doble aproximadamente al
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Figura 2. Algoritmo terapéutico de la d-TGA/SI de presentacion tardia.

séptimo dia®. Ademas, existen series con tiempo interestadio de 7-
10diasy con excelentes resultados en cuanto a tasa de insuficiencia
adrtica y disfuncién del VI'?, por lo cual no se justifican tiempos
interestadio prolongados.

También segura parece la asociacién de una fistula sistémico-
pulmonar en el momento del banding, no solo por el riesgo de
hipoxemia', sino también porque produce una sobrecarga de volu-
men del VI'°,

Como conclusién, la edad limite para realizar switch arterial pri-
mario no esta bien definida, pero parece que hasta las 12 semanas
de vida existe algiin mecanismo (¢reserva miocardica?) por el cual
el VI responde de forma adecuada en posiciéon sistémica, aunque
preoperatoriamente se encuentre desentrenado. Basandonos en los
estudios mas numerosos, como el de Kang et al.?, Sarris et al.3, Bisoi
et al.’ y el metaanadlisis de Edwin et al.#, aconsejamos realizar por
debajo de los 3 meses de edad switch arterial primario utilizando
la ECMO para la preparacion del VI, en caso de ser necesario.

La realizacién de un banding puede ser una opcién igualmente
valida, siempre que se realice con una duracién corta y asociando
una fistula sistémico-pulmonar, ya que ha presentado mejores
resultados en cuanto a mortalidad, la tasa de insuficiencia aértica
y la disfuncién ventricular!.

Por encima de los 3 meses de edad, la tasa de disfuncién del
VI es significativamente mayor, fundamentalmente en aquellos en
los que existe evidencia de regresién del VI. En estos casos tene-
mos 3 posibilidades: 1) la preparacién del VI mediante banding; 2)
mediante el uso de ECMO postoperatorio, y 3) la realizacién de un
switch auricular, opcién a tener en cuenta, especialmente si existe
evidencia de regresién de la geometria del VI, y cuando la edad de
presentacién se encuentra por encima de los 6 meses.

Conflicto de intereses
Los autores declaran no tener ningin conflicto de intereses.
Anexo. Material adicional

Se puede consultar material adicional a este articulo en su ver-
sién electrénica disponible en doi:10.1016/j.circv.2015.07.009.
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