28 Rev. peru. pediatr. 64 (1) 2011

Manejo multidisciplinario de la D-TGA en el neonato
criticamente enfermo

Multidisciplinary managment of the D-TGA in the critically sick newborn
C. Marifio *, C. Salinas *, M. Lapoint 2, A. Hernandez 3, E. Melgar 3, J. Lujan *, P. Chuquiure 3,

Instituto Nacional de Salud del Nifio.

RESUMEN:

Introduccion: La correccion anatdémica de la D-TGA (transposicion de grandes arterias), fue realizada
por primera vez por el Dr. Adib Jatene, en Brasil, hace mas de 27 afios. Dicha operacion parecia una
solucién sencilla para un problema muy dificil. Aunque conceptualmente muy simple: la aorta se encuentra
conectada al ventriculo derecho y la arteria pulmonar al ventriculo izquierdo: es uno de los problemas mas
desafiantes de la cardiologia neonatal. Aunque con una mortalidad muy elevada en los primeros afios,
conforme se fue ganado experiencia en el manejo peri operatorio y se introdujeron algunas modificaciones
para realizar la reconexién arterial y la translocacién de los ostium coronarios; hoy en dia en la mayoria
de centros la mortalidad operatoria ha disminuido y los resultados a largo plazo son muy satisfactorios.
Presentamos el caso de un neonato, portador de D-TGA, por ser parte de nuestra experiencia inicial en
el manejo multidisciplinario de esta patologia, con resultado quirtirgico de correccién anatémica (técnica

de Jatene) exitosa.
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ABSTRACT:

Introduction: By the D-TGA (transposition of the
great arteries ); correction was made for the first
time by the Dr. Adib D Jatene, in Brasil, more
than 27 years; this operation seemed a simple
solution for a very difficult problem. Although
conceptually very simple-the aorta is connected
to the right ventricle and the pulmonary artery
to the left ventricle - it is one of the problems
most challenging of the neonatal cardiology. But
with a very high mortality in the first years, as
experience was gained perioperative managment
and some modifications were introduced to make
the arterial reconexion and the translocacion of
the coronary ostium; today in most of centers the
operative mortality has diminished and the long
term results are very satisfactory.

We present the case of a newborn, with
D-TGA, as part of our initial experience in the
multidisciplinary managment of this condition,
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with  surgical outcome (Jatene technique)
successful.

Keywords: Heat disease, newborn, cardic
surgery, cardic catheterism.

INTRODUCCION

La D-TGA (transposicién de grandes arterias) se
observa en cerca del 5-7% de las cardiopatias
congénitas. ® En esta entidad, la aorta tiene
su origen en la zona anterior, en el ventriculo
derecho, y lleva sangre desaturada al organismo,
y la arteria pulmonar se origina por detras, en el
ventriculo izquierdo, y lleva sangre, oxigenada de
vuelta a los pulmones. La TGA clasica y completa
se denomina D-transposicion, en la cual la aorta
esta localizada por delante y a la derecha (dextro)
de la arteria pulmonar. Ver Figura 1.

Elresultado de la D-TGA es la separacién completa
de las circulaciones pulmonar y sistémica. Esto
resulta en la circulacion de sangre hipoxémica por
todo el organismo y la de sangre hiperoxemica
por el circuito pulmonar, lo que no es compatible
con la supervivencia; por lo cual se necesitan de
defectos que permitan la mezcla entre las dos
circulaciones ( p.ej. comunicacion interauricular:
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CIA y persistencia de conducto arterioso: PCA). ©

Cerca de la mitad de estos neonatos carece de
defectos asociados, aparte de un foramen oval
permeable (FOP) o de una pequefia PCA (es
decir, TGA simple).

En cerca del 5% de los pacientes se observa la
obstruccién del tracto de salida del ventriculo
izquierdo (TSVI o estenosis subpulmonar).
La obstruccidon puede ser dinamica o fija. La
dindmica en el TSVI, que ocrurre en 20% de
estos pacientes, resulta del abombamiento del
septo interventricular a la izquierda a causa de
una gran presion del ventriculo derecho. La
estenosis anatdmica (o fija) o la union anormal
de la cuerda mitral raras veces provoca la
obstruccién del TSVI.

La CIV: comunicacién interventricular, se
encuntra en el 30-40% de los pacientes con
D-TGA vy puede estar localizada en cualquier
lugar del septo ventricular. La combinacién
de CIV vy obstruccion importante del TSVI (o
estenosis pulmonar) se observa en cerca del
10% de los pacientes con D-TGA.

Los neonatos con TGA y CIV tienen defectos
asociados con mayor frecuencia que los libres
de una CIV asociada. Estos defectos cardiacos
asociados pueden ser: Co aorta, interrupcion
del arco adrtico, atresia pulmonar y una valvula
auriculoventricular cabalgante.

A continuacion se presenta el caso de un
neonato criticamente enfermo con diagndstico
de D-TGA, cardiopatia congénita de alta
complejidad de resolucion médico-quirdrgica;
cuyo manejo multidisciplinario permitio  un
tratamiento definitivo exitoso. Este tratamiento
fundamentalmente quirdrgico, requiere de una
cirugia precoz y sin errores en el diagnostico
y menos en la cirugia; el éxito conseguido es
el producto del cumplimiento de las premisas
mencionadas y es por ello necesario resaltar
la participacion de varios servicios que
oportunamente intervinieron en el manejo de
este caso.
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Transposicion de grandes arterias: D-TGA.

Transposicion de los Grandes Vasos
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Figura 1: Esquema que muestra la TGA

Radiografia térax

Foto 1: Cardiomegalia Il.

REPORTE DEL CASO CLINICO

Neonato de 16 dias, 3,6 Kg de peso ,sexo
masculino, procedente de Cajamarca. Ingresa por
emergencia al Instituto Nacioan! de Salud del Nifio
(INSN), el 05 de mayo de 2010, en estado grave,
ICC IV. Cursa hipoxemico severo (SatO2:55-
60%) y con acidosis respiratoria descompensada
(PH:7.13, PC0O2:71 HCO3:22.6).

EKG: Ritmo sinusal FC: 160 Eje +140. Rx.
Torax (Foto 1) muestra cardiomegalia Il y flujo
pulmonar incrementado. Al ecocardiograma:
D-TGA (transposicion de grandes arterias), CIA
(comunicacion interauricular) de 2mm, restrictivo,
Septum interventricular intacto, PCA (persistencia
de conducto arterioso).
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Requiere apoyo ventilatorio mecanico, soporte
inotrépico e infusibn de PGEL, en la Unidad de
Cuidados Intensivos. A 24 horas de ingreso se
realiza cateterismo terapéutico: Atrioseptostomia
(Rashkind) (Foto 2) en el Laboratorio de Hemodinamica.
Responde favorablemente al intervencionismo,
con mejoria clinica: Sat02:90-93%, correccion del
medio interno y de la acidosis; puede ser extubado
a las 36 horas siguientes. El ecocardiograma post
inmediato muestra una CIA adecuada, sin shunt
restrictivo. (Foto 3).

Al 7™ dia de hospitalizacion, el paciente luce mas
estable, ICC Il compensada, Sat 02:86%, FC:150,
PCR:0,7; es sometido a cirugia correctiva (13 de
mayo): Jatene (Switch arterial); cierre parcial de
CIA+ cierre de PCA.+ reseccién de coronarias.
Lecompte+reimplante coronario. Se encuentra
Ao anterior y pulmonar posterior, PCA 6mm, CIA
10mm. Tiempo de clampaje 100min, Tiempo CEC:
180min.

La evoluciéon en la Unidad Post Operatoria CV
fue inicialmente favorable, con parametros
hemodinamicos adecuados, saturacion de
oxigeno>95%, soporte inotropico y destete
gradual de ventilacibn mecanica; que permitio
la extubacion a los 4 dias. El ecocardiograma
demostrd un ventriculo izquierdo con ligera
disminuciéon de fraccién de eyeccion, la conexion
ventriculo arterial concordante, sin componente
obstructivo. El electrocardiograma en ritmo sinusal
sin evidencia de isquemia miocardica.

El resultado quirdrgico fue 6ptimo, sin embargo
a la semana del post operatorio cursdé con una
infeccion respiratoria severa, que derivo en sepsis
de evolucion desfavorable.

Cateterismo terapéutico:
Bajo sedacion y anestesia general, con apoyo de
anestesiélogo pediatrico.

Por via percutanea (v. femoral) se realiza
atrioseptostomia con cateter balén Z-MED, 5F.

Presiones: Auricula

derecha pre: 5mmHg post: 6mmHg

Auricula
izquierda pre:  15mmHg post: 6mmHg

Ventriculo

derecho: 60/ 0/ 15
Ventriculo

izquierdo : 60/ 0/ 10
Aorta: 61/ 37/ 42

‘ ‘ Rev Peruana de Pediatria 64(1) OK.indd 36

Cineangiografia

Foto 2: Pasaje de cateter balonde atrioseptostomia (Rashkind).

Ecocardiografia doppler, post

PHILIPS

m —

Foto 3: Vista ecocardiografica(subcostal): CIA ampliado 8mm,
desde auricula izquierda a auricula derecha cortocircuito
bidireccional, no restrictivo.

DISCUSION

El tratamiento de la transposiciébn de grandes
arterias es fundamentalmente quirdrgico, para ello
se requiere de una cirugia precoz y sin errores
en el diagnéstico y menos aln en la intervencion
quirtrgica. Cabe sefialar que el paciente llegé en
estado critico por una combinacién de insuficiencia
cardiacagrado IV, hipoxemiay acidosis respiratoria,;
gue fue manejada con asistencia ventilatoria en el
servicio de emergencia. Este cuadro de gravedad
no deberia ocurrir si tuvieramos una red sanitaria
que detecte estos casos precozmente y lo traslade
en forma mas oportuna a nuestro centro.
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El siguiente paso crucial es la realizacion de un
ecocardiograma, que fue realizado a las 2 horas de
ingreso del paciente. El estudio ecocardiogréafico
es el pilar del diagnostico anatémico y funcional.
Se demostré que era una D-TGA con CIA
restrictiva y un conducto arterioso grande que
mantenia presiones pulmonares altas, y por ello un
ventriculo izquierdo funcional y anatdmicamente
apto para una correccion anatémica (Jatene).

Tenemos que considerar que el recién nacido
con D-TGA que cursa con cianosis intensa e ICC,
requiere un manejo intensivo a fin de estabilizar
al paciente antes de la cirugia cardiaca, “ . Se
debe corregir la acidosis metabdlica, hipoglicemia
0 hipocalcemia. La administracion de PGE1,
para mejorar la saturacion arterial de oxigeno
mediante reapertura del conducto arterioso, y el
soporte inotropico en dosis bajas para mejorar
temporalmente la contractilidad. Si la correccién
quirdrgica se va a realizar en las siguientes
horas y el paciente sedado satura mas de 70%
y no acidifica, se puede efectuar directamente
la cirugia. Por el contrario, si la infusion de
prostaglandinas no se acompafia de un franco
incremento de la saturacién y el foramen oval es
restrictivo; y el paciente empeora, se debe efectuar
la septostomia con cateter baldn.

El paciente fue trasladado de emergencia a la UCI,
por la condicion del paciente requirié a las 24 horas
un cateterismo terapéutico, la atrioseptostomia,
con el apoyo del Servicio de Anestesiologia.
En este procedimiento ademas se evaluaron
las arterias coronarias que eran normales. El
conocimiento de este patrén coronario es vital para
la técnica quirGrgica. La septostomia (Rashkind)
se viene realizando desde el afio 1985 y es un
procedimiento de rutina en nuestro servicio.

Como en nuestro caso, el neonato con septo
ventricular integro constituye el grupo mas
grave; pero también es el que muestra la mejoria
mas espectacular con el Rashkind. En efecto,
tras la ampliacion del tamafio de la CIA, la
saturacion de oxigeno se incrementé de 71%
a 90% vy la gradiente interatrial se redujo de
10mmHg a cero (criterios de éxito: aumento
de saturacion de 02> 10% y un gradiente
interatrial < 3mmHg). En estos casos, ademas,
la septostomia auricular realizada lo més
precozmente posible se constituye en un
determinante critico de la sobrevida. Nuestro
paciente después de la septostomia mejora
tanto de la ICC como de la hipoxemia, y es
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extubado al 3* dia quedando en condiciones
Optimas para la cirugia cardiaca.

La correccion anatdmica de una D-TGA es
uno de los retos quirdrgicos mas dificiles por la
complejidad técnica, se requiere de habilidad,
rapidez y, como deciamos inicialmente, sin ningun
error. Se considera que los centros quirdrgicos
qgue hacen esta cirugia de rutina y con buenos
resultados son de un gran nivel por resolver una
de las patologias mas dificiles y complejas en la
cardiologia pediatrica. ¢ "

Es importantisimo también el manejo en la Unidad
Post Operatoria, donde un equipo multidisciplinario
de médicos y enfermeras altamente capacitados
dan el soporte inmediato en este tipo de pacientes.

En centros altamente especializados como el
Toronto Hospital for Sick Children, Soonswang y
col. revisaron los resultados sobre un total de 295
RN internados con diagnéstico de TGA candidatos
a (switch), arterial. ®. Los 12 pacientes fallecidos
antes de la operacion (4,1%) tenian en comun:
hipoxia grave (media saturacién 40%), foramen
oval restrictivo (menor de 2mm) vy traslados
prolongados (media 3 horas). Los autores
concluyeron que la muerte preoperatoria de estos
pacientes RN se debié a la mezcla auricular
inadecuada a pesar de la infusion de PGE1l y
que el diagndstico y la septostomia auricular
mas tempranos son determinantes criticos de la
sobrevida del paciente.

Respecto al tratamiento definitivo, este consiste en
la cirugia de intercambio arterial (Jatene o switch),
en la cual las arterias coronarias se transplantan
a la arteria pulmonar, y el extremo proximal de
las grandes arterias se conectan al distal de la
otra gran arteria, lo que consigue la correccion
anatomica (Fig. 2). La mortalidad operatoria de los
neonatos con TGA y septo ventricular integro varia
de 6-10% (en centros con gran experiencia),® .
Sin embargo, cuando es una experiencia inicial,
los primeros casos de mortalidad suelen ser muy
alta: desde 52% hasta 80%.

Las complicaciones tras la cirugia son poco
frecuentes, las principales: a) obstruccion de la
arteria coronaria, que puede conducir a isquemia
miocardica, infarto e incluso la muerte; b) la
estenosis pulmonar supravalvular en el lugar de
la anastomosis (<12%) es la causa mas habitual
de reintervencion.
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Para el éxito de la operacién de intercambio
arterial son importantes los siguientes factores: @9

1) Presiébn en el ventriculo izquierdo. El VI
debe estar apto para soportar la circulacion
sistémica. Esta presién debe ser proxima
a valores sistémicos en el momento de la
intervencion quirdrgica, por lo que el switch
debe realizarse poco después del nacimiento
(tiempo promedio de 3 semanas).

2) Anatomia de la arteria coronaria (Foto 4). Casi
todos los patrones de arteria coronaria en al
TGA son susceptibles de la operacién de
intercambio arterial. Sin embargo, el riesgo es
mayor cuando una 0 ambas coronarias pasan
entre las grandes arterias.

Cirugia correctiva de TGA Jatene (switch)

Después de la
operacion”Switch"

Figura 2: Esquema muestra la Cirugia correctiva de Jatene.

Aortografia

Foto 4: Estudio de las arterias coronarias.
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CONCLUSIONES Eléxito en el manejo del
neonato contransposicion de grandes arterias
es un esfuerzo conjunto de cardidlogos
pediatras, ecocardiografistas, hemodinamistas,
intensivistas y la habilidad del grupo de
cirujanos cardiovasculares. La evaluacion

pre-operatoria del paciente, la
seleccion del caso adecuado para la cirugia y las
oportunas decisiones de tratamiento de cada uno
de los integrantes del equipo multidisciplinario
a cargo, son fundamentales para lograr este
objetivo.

En el caso presentado, coincidieron todos
estos factores: evaluacion y diagndstico precoz
(cardiologos pediatras - ecocardiografistas),
intervencionismo para Raskind de urgencia
(hemodinamistas y anestesidlogos), manejo
intensivo y soporte hemodinamico adecuado (UCI
pediatrica), capacidad de resolucién quirdrgica
con la técnica de Jatene (cirugia cardiovascular), y
soporte post-operatorio éptimo (UPO pediatrica).

Nuestra experiencia como grupo en estos casos,
en los ultimos afios, ha sido fundamentalmente de
manejo clinico, realizacién de atrioseptostomias
cuando lo requerian y de cirugias “paliativas”
(p.ej. cerclaje de art. Pulmonar y/o fistula BT)
debido a diversos factores que impedian obtener
al paciente con TGA ideal para el switch(Jatene);
entre ellos, la llegada tardia después del mes
de vida por lo que la masa ventricular izquierda
no siempre era adecuada para tolerar la
correccion anatomica, las malas condiciones
hemodinamicas, con desequilibrios acidobase,
infecciones respiratorias y/o sepsis.

Nuestros esfuerzos futuros deben estar
encaminados a mantener la misma actitud y a
unificar criterios para el manejo conjunto del
neonato con transposicién gravemente enfermo;
pues aun nos queda un largo camino a fin de que
en el tratamiento definitivo de estos pacientes
la curva inicial de mortalidad quirtrgica sea la
menor posible.
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