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DESCRIPCION DE LA CARDIOPATIA

La Transposicion Completa de las Grandes
Arterias (TGA) es una anomalia cardiaca con-
génita en la que la AORTA SALE
ENTERAMENTE o0 en su MAYOR PARTE del
ventriculo derecho y la  ARTERIA
PULMONAR SALE ENTERAMENTE o0 en su
MAYOR PARTE del ventriculo izquierdo. (Dis-
cordancia ventriculo arterial).

La primera descripcion morfoldgica de una TGA
es atribuida a Baillie en 1797

y su nombre fue acufiado por Farre cuando des-
cribio el tercer caso conocido de esta anomalia.
El reconocimiento de la TGA en pacientes fue-
ron el resultado de las observaciones de Fanconi
en 1932 y Taussig en 1938.

ANALISIS MORFOLOGICO DE LAS
ESTRUCTURAS CARDIACAS EN ESTA
CARDIOPATIA

El ventriculo derecho(VD), esta normalmente
posicionado, es hipertréfico y grande y estructu-
ralmente consta de las tres partes de un VD nor-
mal en el 90% de los casos (camara de llenado,
camara trabeculada y un infundibulo), del que
sale la aorta, situada a la derecha de la arteria
pulmonar.(D-TGA).

El ventriculo izquierdo(VI) tiene continuidad
mitro-pulmonar, similar a la continuidad mitro-
adrtica de un corazon normal.

En la TGA, al nacer el VD es considerablemente
de mayor grosor que el VI, al contrario de lo que
ocurre en un corazén normal. EI VI que tiene un
grosor normal, comienza a disminuir el tamario
de su pared a las pocas semanas vida y entre los

2 a 4 meses del nacimiento tiene una pared rela-
tivamente delgada. Esta evolucion anatomica se-
ra la que condicione en parte el procedimiento
quirdrgico que se podra aplicar.* 2

Cuando existe una comunicacion interventricular
(CIV) asociada y esta es grande, la situacion fi-
siopatoldgica complica la enfermedad con una
Insuficiencia Cardiaca Congestiva (ICC), afia-
diéndole una mayor mortalidad pre y post opera-
toria y un mayor riesgo de un rapido desarrollo
de enfermedad vascular pulmonar. Las CIV's se
definen como cono-ventriculares (perimembra-
nosas), yuxtaaorticas (subpulmonares), del septo
de entrada (tipo canal a-V), y musculares.

Se puede asociar ademas a obstruccion ventricu-
lar izquierda, la cual puede ser dindmica o ana-
tomica.

La obstruccion dindmica se ve en pacientes con
TGA con septo integro (SI) y es el resultado de
un abultamiento en el lado izquierdo del tabique
muscular interventricular secundario a una pre-
sion ventricular derecha alta, que junto a un
anormal funcionamiento por movimiento sistoli-
co anterior de la mitral reproduce un mecanismo
similar a la miocardiopatia hipertrofica obstruc-
tiva.®

La obstrucciéon anatomica por membrana fibrosa
subvalvular , raramente produce obstruccion al
VI en pacientes con TGA vy tabique interventri-
cular integro. La estenosis valvular pulmonar y
el anillo valvular hipoplasico son muy raros.
Cuando los pacientes presentan TGA con CIV la
estenosis del VI es subvalvular, ya sea del tipo
de estenosis subvalvular por anillo fibroso o una
estenosis tipo tunel fibro-muscular o estenosis
por protrusion de el septo infundibular en la par-
te medial y anterior del tracto de salida del V1.
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Vemos por lo tanto que la TGA se presenta de
las siguientes formas:

1. TGA con Sl del neonato. Trasposicion de los
grandes vasos con septo integro, incluyendo las
asociadas con CIV minima y en algunos casos
asociados estenosis subpulmonar dindmica.

2 TGA con Sl en nifios mayores de un mes.

3. TGA asociada a CIV grande.

4 TGA con CIV y estenosis subpulmonar fija.
5 TGA con Sl y estenosis pulnonar.

Otras anomalias asociadas a esta enfermedad
pueden ocurrir en la valvula tricispide en un 4%,
en la val- vula mitral en un 20% sobre todo en
los que tienen CIV aunque en la mayoria de los
casos no son funcionalmente significativas. Obs-
truccion adrtica por coartacion o interrupcion del
arco adrtico es raro en la TGA con septo integro,
pero ocurre en un 7% al 10% de las TGA con
CIV.

INCIDENCIA

La TGA es una forma comdn de cardiopatia
congeénita y supone una incidencia de 19,3 a 33,8
por 100.000 nacidos vivos y presenta una inci-
dencia del 7% al 8% de las cardiopatias congéni-
tas®. Es mas frecuente en varones en la relacion
2:1 y no se relaciona con cromosomopatias.

FORMAS DE PRESENTACION

1 TGA con Sl. Se presenta como una cardiopa-
tia cianosante severa, debido a que al no existir
mezcla entre las circulaciones sistémicas y pul-
monares, no es posible la oxigenacion a nivel
sistémico. La presencia de conexiones entre los
dos circuitos, principalmente a nivel auricular
(natural o secundaria a atriseptostomia con ba-
I6n) aportara a la cardiopatia una excelente pa-
liacion en los primeros dias de la vida.

Venas cavas--Auricula derecha--V.Derecho--AORTA,

V.pulmon.—A.izquierda-V.lzquierdo-ART. PULMONAR
MANEJO MEDICO-QUIRURGICO

1. NINO CON TGA+SI O ASOCIADA A CIV
MUY PEQUENAS, MENORES DE 1 MES

Clinicamente al nacer presentan cianosis severa.
1.1.Situacion A. Nace en un centro sin valora-
cién ecocardiogréfica.
1.1.1.Test de hiperoxia. No mejoria.
1.1.2.Correccidn de acidosis.
1.1.3.Radiografia simple. Pediculo estre-
cho y aumento de flujo. Instaurar una
perfusion de PGEL y enviar a Hospital de
referencia con urgencia.
1.2. Situacion B. Nace en un hospital de refe-
rencia o procede de otro centro, se envia a car-
diologia neonatal para evaluacion:
1.2.1. Rayos x de torax, ECG, oximetria
transcuténea, equilibrio A-B
1.2.2. Tratamiento acidosis metabolica.
1.2.3. Ecocardiografia Doppler: Valora-
cion.
1.2.3.1. Drenajes venosos sisté-
micos.
1.2.3.2. Tabique interauricular
(presencia de formen oval o CIA).
1.2.3.3. Analisis del V.D.(: Tri-
cuspide)
1.2.3.4. Ver conexién VD con
Aorta y andlisis de coronarias.
1.2.3.5. Analisis del V.I. y la co-
nexion con la A. Pulmonar, asi
como las v.pulmonares.
1.2.3.6. Estudio del tabique inter-
ventricular.(Tamafio CIV, CIV’S
multiples, abombamiento tabique)
1.2.3.7. Estudio de flujo por duc-
tus.

A) SI DIAGNOSTICO. TGA+SI con cia-
nosis severa, no CIA o poco flujo por fo-
ramen oval, y ductus cerrandose.

B) TRATAMIENTO:

1. PGE1: 1° Dosis de choque 0,05 microgra-

mos X Kg
2° Dosis de mantenimiento. 0,01-
0,02 microgramos x Kg.

2. Realizacion con caracter urgente:

2.1.Con cateterismo.
Atrioseptostomia de Raskind.(en
gabinete hemodinamica)
Se pueden valorar coronarias.
Presiones en cavidades.
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Angiocardiografia.

2.2. Con ecocardiografia.

Atrioseptostomia de Raskind ( con

ecocardiografia en planta)
3. En evolucidn post Raskind quitar PGEL si
existe buena CIA y no existe hipertension
pulmonar.(HTP).
4 Programar Cirugia mediante C.E.C. con
hipotermia moderada o profunda.

4.1. TECNICA:Correccion anatomica

de la TGA segun técnica Jatene.

4.2. Menores de 1 mes de vida.

4.3. Corticoides preoperatorios.

4.4. Diferentes técnicas dependiendo del

tipo de anatomia coronaria.

4.5. Maniobra de Lecompte.

4.6. Ultrafiltracion modificada.

4.7. Uso de cateter peritoneal para hemo-

dialiso no

4.8. Cierre tardio del esternon o no

2. NINO~CON TGA+SI O ASOCIADO A CIV
PEQUENA. MAYOR DE UN MES

En este grupo de pacientes la pérdida de la masa
muscular del V.. es secundaria a la caida de pre-
sion en el sistema pulmonar en respuesta al des-
censo de las resistencias pulmonares fisiologicas
después del nacimiento.

Si por ecocardiografia o angiocardiografia se de-
tecta, desviacion del tabique interventricular
hacia la izquierda, reduccién de la masa del V.1,
medida mediante el grosor de la pared del V.. y
reduccién de la presion del V.I. menor de un
50% de la presion del V.D. en cateterismo, estos
pacientes deberan ser tratados quirdrgicamente
mediante los siguientes procedimientos:

1. Correccion anatémica de la TGA+SI en
un solo estadio.

En la actualidad muchos autores a pesar de so-

brepasarse la edad de dos meses, realizan la co-

rreccion en un solo tiempo, con buenos resulta-

dos, preparando en el postoperatorio inmediato

una asistencia ventricular izquierda.

2. Correccion anatomica rapida de la
TGA+SI en DOS ESTADIOS.

2.1. Banding al 75% de la presion sistémica y
fistula sistémico-pulmonar. A través de toraco-
tomia derecha o esternotomia media.

2.2. Correccidn anatémica definitiva de la TGA
a partir del 7° dia.

3. Correccion fisioldgica de la TGA+SI.

En la actualidad quedan muy pocas indicaciones
para realizar una correccion a nivel auricular,
denominada técnica de Sening. Solo debe de
quedar como recurso final de correccién de la
TGA+SI cuando:

3.1. Existe una lesion a nivel de la valvula pul-
monar. Estenosis valvular, asociada o0 no a una
estenosis subpulmonar.

3.2. Tambien se ha derivado algun enfermo hacia
esta técnica cuando se presenta anomalias coro-
narias muy raras y complejas.

Resultados

Sin tratamiento mas del 50% de los pacientes
con D-TGA con SI mueren en el primer de vida,
y una minoria sobreviven después de los seis
meses.

Con tratamiento medico-quirurgico se obtie-
nen unos resultados de supervivencia a largo
plazo entre un 90 a 95% de los pacientes.

3.TGA CON CIV GRANDE

Clinicamente se presentan al nacer con menor
cianosis y van apareciendo signos de insuficien-
cia cardiaca congestiva (ICC) a medida que van
pasando los dias. Esta ultima situacion es debida
a la disminucion de las resistencias pulmonares y
al incrementarse el shunt izquierda-derecha a
través de la CIV.

Forma de presentacion

TGA CON ClV. TRANSPOSICIO’N DE LOS
GRANDES CON COMUNICACION
INTERVENTRICULAR GRANDE.

3.1. TGA+CIV. Perimembranosas 0 muscu-
lares altas. Facilmente abordables quirurgica-
mente
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3.2. TGA+CIV. CIV's multiples. Con mayor
dificultad para abordar quirdrgicamente.

Momento de la intervencién quirudrgica

El momento y el tipo de la intervencion quirurgi-
ca necesaria en estos pacientes debe de ser indi-
vidualizado basado:

1 Severidad de la ICC:

1.1.1CC severa con el paciente intubado. Inter-
vencion.

1.2. ICC severa con riesgo de intubacion. Inter
vencion.

1.3. ICC controlada médicamente, se puede es-
perar hasta los 2 meses de edad.

2 TipodelaClV:

2.1. CIV. Perimembranosas o musculares altas.
Correccion Anatomica de la TGA y cierre de la
CIV con parche.

2.2.CIV musculares multiples severas. Banding
de la arteria pulmonar.

2.3. Si CIV muy grandes y en grave situacion
previa (sepsis, intubacion).

Banding de la arteria pulmonar y correccion
anatomica de la TGA al afio de edad.

4. TGA CONCIVY ESTENOSIS
SUBPULMONAR FIJA

4.1. Forma anatomica

Es el grupo menos frecuente

En este complejo grupo de pacientes se asocian
la presencia de una CIV grande y una lesion VI
en forma de estenosis subpulmonar ya sea en
forma de anillo fibroso localizado, o en forma de
tunel fibroso o estenosis fibromuscular o esteno-
sis muscular por protrusion del septo infundibu-
lar dentro de la parte medial y anterior del tracto
de salida del V.I..Existe otras formas de obstruc-
cién como insercion de cuerdas o tejido fibroso
de la valvula anterior de la mitral al septo mus-
cular. Se asocia a otras anomalias mitrales como
cleft anterior mitral, o acabalgamiento de la
misma, valvulas mitral en paracaidas o aneuris-
mas del septo membranoso.

La estenosis valvular pulmonar aislada es rara y
se suele asociarse a estenosis subpulmonar.

4.2. Forma de presentacion clinica y trata-
miento medico o intervensionista.

Presenta una sintomatologia tipica de la Tetralo-
gia de Fallot con cianosis severa desde el naci-
miento.
4.2.1.Con estenosis subpulmonar severa o atre-
sia pulmonar presenta cianosis severa, debera
instaurarse tratamiento con PGEL en edad neo-
natal.
4.2.2.Con estenosis subpulmonar moderada
cianosis moderada, dependera de la severidad
de la cianosis el inicio de tratamiento médico
quirurgico.
4.2.3.Con estenosis valvular y subvalvular aso-
ciada con cianosis severa, puede ser indicacion
la valvuloplastia pulmonar, con el fin de re-
trasar la indicacion quirurgica.

4.3. Tratamiento quirudrgico

4.3.1. El tratamiento convencional en neonatos
y nifios pequefios con cianosis severa sera la
realizacion de una fistula sistémico-pulmonar
tipo Taussig-Bing modificada.
4.3.2. Cuando en el neonato existe una esteno-
sis sub-pulmonar por membrana o por excre-
cencias de tejido endocéardico facil y comple-
tamente resecables, se puede corregir mediante
correccion anatémica de la TGA con cierre de
CIV y reseccién subpulmonar.
4.3.3. Correccién mediante técnica de Rastelli.
Es la técnica definitiva de correcciéon de este
tipo de cardiopatia, tanto para los que tienen
una fistula previa, como para la correccién de
neonatos, o nifos mayores sin intervencion pa-
liativa, ya que al nacer tenian una anatomia
mas favorable y no precisaron de paliacion
previa.
La teécnica de Rastelli consiste en que a través
de una ventriculotomia derecha se coloca un am-
plio parche desde el borde derecho de la CIV
hasta el anillo de la aorta, reconstruyendo la sa-
lida desde el VD hasta la arteria pulmonar con
un homoinjerto pulmonar crioconservado.

5. TGA CON SEPTO INTEGRO Y
ESTENOSIS PULMONAR.
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Forma de presentacion

Corresponde a un grupo muy pequefio de pacien-
tes con TGA con Sl , las cuales se encuentran
asociadas a una estenosis subpulmonar del V.I.
y en las que debido a esta patologia asociada es
imposible la realizacion de una correccion ana-
tomica de la TGA.

Es rara la presentacion de la estenosis subpul-
monar como un rodete fibroso, y esta forma de
presentacion es muy parecida a la estenosis sub-
valvular discreta de los corazones con concor-
dancia ventriculo-arterial, la cual es localizada
pero puede ser del tipo tuneliforme.

Se presenta también la estenosis subpulmonar
como una forma de estenosis dindmica, la cual
puede originar presiones en VI menores que en
VD, no siendo necesario, en este caso, actuacion
ninguna sobre este gradiente, pero en los casos
en que las presiones del VI sean altas, sera nece-
sario la realizacion de reseccion muscular y en
casos extremos un conducto valvulado desde el
VI hasta la arteria pulmonar.

Tratamiento quirdragico

5.1. En caso de TGA con Sl y estenosis sub-
pulmonar con presiones pulmonares en VI
menores que en VD. Se hard indicacion de co-
rreccion fisiologica a nivel auricular (Sening)
exclusivamente.

5.2. Cuando la TGA+SI con estenosis sub-
pulmonar se asocia a presiones altas en VI con
gradientes severos, se tratara de resecar la es-
tenosis subpulmonar a través de la arteria
pulmonar, previo a la realizacion de una co-
rreccion fisiologica (Sening).

5.3. Cuando sea imposible la reseccién de la
estenosis subpulmonar, se tendra que saltar es-
ta estenosis mediante la implantacion de un tu-
bo valvulado desde el VI hasta la arteria pul-
monar, asociado a una correccion fisioldgica
de la TGA. (Sening)

SEGUIMIENTO POST CORRECCION
QUIRURGICA

1. Alta hospitalaria.

1.1. Al alta generalmente tiene tratamiento con
Digital y Inhibidores de la ECA

1.2. Alimentacion: sera igual que un lactante o
nifo.

1.3. En caso de anemia: aporte de hierro.

1.4.Informe de su evolucion hospitalaria y eco-
cardiografia al alta.

CONTROL EN CENTRO SALUD Y
HOSPITALARIO

Clinica sera definida por la madre

Leer bien informe de alta y ecocardiogra-

fia.

Seguimiento de: alimentacion y evolu-

cién peso y talla.

Aspecto de cicatriz.
Exploracion: Palpacion cardiaca generalmente
sin hallazgos. No hepatomegalia o  ligera.
Auscultacion: sin soplos o puede auscultar-
se:soplo sistolico en foco pulmonar por:

CIV sin cerrar pequefa.

CIV residual.

Ins tricuspidea ligera.

Estenosis suprapulmonar residual.
Rayos X simple: Pediculo estrecho.

Cardiomegalia ligera.

Vascularizacién pulmonar normal.

PROBABLES COMPLICACIONES SEGUN
TECNICA QUIRURGICA

1.En TGA+SI con técnica de correccion de
Anatémica:

Seguimiento mediante eco de aparicion

estenosis supravalvular pulmonar.

Rara la Insuficiencia a6tica.

Raras las arritmias.

A veces oclusion proximal coronarias.
2.En TGA con CIV grande con técnica de co-
rreccion Anatomica

Las propias de la TGA+SI

Shunt residuales en CIV.

Enfermedad Vascular Pulmonar Obstruc-

tiva.

Presencia de colaterales sistémico-

pulmonares.
3.En TGA con técnica de Sening.

Estenosis Venas Cavas.
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Fallo de la funcion del V.D. y tricuspide.
Estenosis del drenaje venoso pulmonar. Gutgesell HP,Garzén A,McNamara

CIA’s residuales.
Arritmias auriculares.

4. En TGA corregida con técnica de Rastelli.

Seguimiento del tracto de salida del V.I.
Presencia de CIV residual.

Seguimiento de la estenosis progresiva
del homoinjerto pulmonar.

Actitud: Continuar tratamiento si precisa.
Seguimiento alimentacion y peso.

Hacer profilaxis de la endocarditis bacte-
rina.

Incorporar a su vida escolar.

Pensar en calendario de vacunacionesy
vacunar con mas interés que nifios nor-
males, incluir vacunacién antigripal
neumocacica, etc..

Revision en centro quirdrgico.

Citar para control segln pautas pediatri-
cas generales, alternando con las hospita-
larias. Control durante toda su vida.
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