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RESUMEN

Introduccion: La D-transposicién de los grandes vasos es una cardiopatia congénita
de baja incidencia, pero con alta mortalidad. Sin tratamiento quirurgico evoluciona
hacia la defuncién.

Objetivo: Identificar las secuelas y los residuos en pacientes operados con la
técnica de Jatene o switch arterial.

Métodos: Se realizé un estudio descriptivo y retrospectivo, en 26 pacientes
operados en el Cardiocentro Pediatrico William Soler (2010-2016), con
implementacién de las modificaciones de Lecompte. Se midieron las anomalias
cardiovasculares asociadas, secuelas, residuos y defunciones, con analisis de la
tendencia de operados y del porciento de mortalidad.

Resultados: La incidencia de operados con la técnica de Jatene fue de 0,1 por 100
ingresos, con un peso entre 3000 y 3500 g, 80,8 % del sexo masculino, y no se
registré en la historia clinica el diagndstico prenatal. Las secuelas se observaron en
el 80,7 %: estenosis pulmonares e insuficiencia adrtica. Los residuos se encontraron
en el 26,9 %: comunicacion interatrial, comunicacién interventricular y persistencia
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del conducto arterioso, respectivamente. La tasa de mortalidad fue de 0,6 y la
letalidad, de 42,3 %; la tendencia de operados y de la mortalidad fueron ligeramente
decrecientes.

Conclusiones: El switch arterial o la técnica de Jatene es actualmente el tratamiento
de eleccion para la D-transposicion de grandes vasos por sus buenos resultados
posoperatorios inmediatos y a largo plazo.

Palabras clave: operacion de switch arterial o técnica de Jatene; D-transposicion de
grandes vasos; cardiopatias congénitas.

ABSTRACT

Introduction: D-transposition of the great arteries is a low-incidence congenital heart
disease with high mortality. Without surgical treatment, it progresses to death.
Objective: To identify sequelae and residual lesions in patients operated on using
the Jatene technique or arterial switch.

Methods: A descriptive, retrospective study was conducted in 26 patients operated
on at the William Soler Pediatric Cardiocenter (2010-2016), with implementation of
Lecompte modifications. Associated cardiovascular anomalies, sequelae, residual
lesions, and deaths were measured, with analysis of the trend of operated patients
and mortality percentage.

Results: The incidence of patients operated on with the Jatene technique was 0.1
per 100 admissions, with a weight between 3000 and 3500 g, 80.8% male, and no
prenatal diagnosis recorded in the medical records. Sequelae were observed in
80.7%: pulmonary stenosis and aortic insufficiency. Residual lesions were found in
26.9%: atrial septal defect, ventricular septal defect, and patent ductus arteriosus,
respectively. The mortality rate was 0.6 and the case fatality rate was 42.3%; the
trend of operated patients and mortality were slightly decreasing.

Conclusions: The arterial switch or Jatene technique is currently the treatment of
choice for D-transposition of the great arteries due to its good immediate and long-
term postoperative outcomes.

Keywords: arterial switch operation or Jatene technique; D-transposition of the great
arteries; congenital heart diseases.
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Introduccion

La D-transposicién de los grandes vasos (D-TGV) es una cardiopatia congénita
descrita por primera vez por Morgagni en 1761, denominada también transposicién
de las grandes arterias (por Farre en 1814). Se caracteriza por el paso de la sangre
venosa sistémica por el corazén derecho hasta la aorta, mientras que la sangre
venosa pulmonar pasa por el corazén izquierdo y vuelve a los pulmones. Los
circuitos sistémicos y pulmonar se encuentran en paralelo, no en serie, como es
normal, y para la supervivencia de estos pacientes es obligatoria la existencia de
algun cortocircuito que permita llevar sangre mas oxigenada al territorio sistémico.
Estos puntos de mezcla se sitdan en el foramen oval y en el conducto arterioso
persistente.(1:2)

El foramen oval es un elemento esencial para la supervivencia después del
nacimiento y tiende a hacerse restrictivo; se debe realizar, de inicio, una
atrioseptostomia de Rashkind con balén, o sea, crear una adecuada comunicacién
interauricular, para garantizar el pase de la sangre, mejorar la saturacion sistémica
y evitar la muerte del paciente hasta que se decida la correcciéon quirdrgica
definitiva.

La D-TGV es una cardiopatia congénita caracterizada por una discordancia en la
conexion ventriculo-arterial; la aorta ocupa una posicién anterior y a la derecha. La
incidencia varia desde el 0,02 hasta 0,05 % de todos los nacidos vivos, de acuerdo
con las diferentes estadisticas internacionales, y corresponde al 5-8 % de todas las
cardiopatias congénitas. Es mas frecuente en los varones, en una proporcion de 3:1.
Constituye la primera causa cardiaca de cianosis neonatal.

En el 75 % de los casos se trata de una lesién aislada, asociada con un foramen oval
permeable, con ductus arterioso persistente (transposicion simple).
Aproximadamente, en el 20 % de los casos se asocia con comunicacién
interventricular. Cuando se asocia con otras anomalias, como las de arco aértico,
estenosis pulmonar, recibe la denominacion de transposicion compleja.®

Es una afeccion de alta mortalidad. Sin tratamiento quirurgico, alrededor del 28,7 %
de los casos evoluciona hacia la defuncion en la primera semana de vida, el 51,6 %
en el primer mes y el 89,3 % no sobreviven al primer afio.*

La historia de la cirugia de los grandes vasos habia tenido ya numerosas
innovaciones antes del advenimiento de la reparacion anatomica. En 1950, Blalock
y Hanlon realizaron la primera paliacion eficaz mediante una septectomia cerrada.
En 1966, Rashkind consiguio el mismo objetivo para mejorar la mezcla auricular al
crear una comunicacion interauricular percutanea mediante un catéter-balén que se
introdujo por el foramen oval. Las primeras reparaciones “fisiolégicas”
intraauriculares corresponden a Senning, en 1959, y a Mustard, en 1964.
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El switch atrial o correccién fisiolégica de las cirugias de Mustard o Senning
consiste en la creacion de un tunel intraatrial para redirigir el flujo sanguineo venoso
sistémico hacia el ventriculo izquierdo (conectado a la arteria pulmonar) y el flujo
sanguineo venoso pulmonar hacia el ventriculo derecho (conectado a la aorta). De
esta manera, se logra la correccion fisioldgica, pero el ventriculo derecho se
mantiene enfrentado a la circulacion sistémica.

Esta operacion fue el pilar de la reparacion quirdrgica durante los afos 60 y 80; sin
embargo, esta fisiologia obliga al ventriculo derecho y la valvula tricuspide a
soportar el flujo sistémico, por lo que, con el tiempo, se produce falla cardiaca
derecha por disfuncién de la fibra miocardica o insuficiencia de la valvula tricispide;
mientras que el ventriculo izquierdo se desacondiciona, con lo cual pierde masa
muscular y, por tanto, su capacidad para soportar presiones altas. La sobrevida de
este procedimiento es cercana al 60 % a los 10 afos.

En 1975, Jatene realiz6 la primera correccion anatémica con la técnica de Jatene
en un caso de D-TGA con comunicacion interventricular (el ventriculo izquierdo
mantuvo la preparacién al estar a presion sistémica). En 1983, Castafieda llevé a
cabo en Boston la primera reparacion en periodo neonatal de una D-TGA con septo
integro. Durante esa década la intervencion propuesta por él consistio en el manejo
electivo de esta cardiopatia, en detrimento de las correcciones auriculares.®

El doctor brasilefio Adib Jatene(®”) desarrollé una nueva operacién consistente en
cambiar de posicion los grandes vasos, dejando la aorta conectada al ventriculo
izquierdo y la arteria pulmonar al ventriculo derecho. La primera experiencia fue
publicada en 1976 y, a partir de la década de los 80, se consolidé como el
tratamiento quirdrgico de elecciéon. Dicha técnica ha sufrido importantes
modificaciones, entre ellas, la maniobra de translocacién de la pulmonar anterior a
la aorta para reducir la tension y eliminar la necesidad de injerto, descrita por
Lecompte en 1981.®) Se trataba de una operacién técnicamente mas compleja y
demandante, ya que con ella se lograba una correccion anatémica y se alcanzaba
una fisiologia normal, lo que acarreaba un menor nimero de complicaciones a
mediano plazo y mejoraba la calidad de vida, pero la mortalidad operatoria inicial
fue muy elevada.

Si bien la técnica de Jatene tuvo una mortalidad alta en sus inicios, rapidamente
reemplazo a las técnicas de Senning y de Mustard, que, aunque gozan de aceptacion
por su baja mortalidad operatoria, acarrean un numero significativo de
complicaciones a mediano y largo plazo, particularmente arritmias
supraventriculares y alteraciones diastdlicas y sistolicas del ventriculo sistémico.
A pesar del inmenso esfuerzo de grandes cirujanos, cardiélogos y magnificos
equipos sanitarios, la técnica de Jatene no esta exenta de complicaciones a corto,
medio y largo plazo, entre otras, la obstruccion al flujo coronario, la obstruccion al
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flujo pulmonar y la insuficiencia de la valvula aértica, secundaria a dilatacion de la
raiz adrtica la mayor parte del tiempo.©)

En Cuba, gracias al desarrollo progresivo de la Red Cardiopediatrica a nivel nacional,
que permitio un alto porcentaje de diagndstico prenatal de la entidad, los pacientes
llegaban al Cardiocentro Pediatrico William Soler en la etapa neonatal precoz. Con
los traslados desde las provincias, con frecuencia se recibian en un estado de
deterioro clinico que no contribuia a obtener mejores resultados, por lo cual se
establecio un protocolo de traslado de las embarazadas a La Habana al final de la
gestacion. Al nacer, los pacientes eran remitidos de inmediato al Cardiocentro,
adonde llegaban en buenas condiciones clinicas. Asi, se logré que recibieran el
tratamiento correspondiente en buen estado y, por tanto, con mejores perspectivas
de buenos resultados.

La técnica de Jatene se introdujo en el Cardiocentro William Soler en 2003, cuando
se publico el primer caso exitoso en la institucion. A pesar de que en los primeros
afnos los resultados no fueron alentadores, estos han ido mejorando, aunque no
estan exentos de secuelas y residuos, ni del impacto en la mortalidad.('0

Llegar a los valores minimos de mortalidad constituye una prioridad. Para ello, se
debe contar con herramientas de asistencia ventricular que permitan afrontar el tipo
de poblacioén que se trata en la institucion. El Cardiocentro Pediatrico William Soler
es un centro de referencia nacional para el tratamiento de las cardiopatias
congénitas.

El objetivo de este estudio fue identificar las secuelas y los residuos en pacientes
operados con la técnica de Jatene o switch arterial.

Métodos

Se realiz6 un estudio descriptivo y retrospectivo, en 26 pacientes con diagnéstico
de D-TGV, operados con la técnica de Jatene en el Cardiocentro Pediatrico William
Soler entre 2010y 2016. El universo de pacientes operados con la técnica de Jatene
fue de 29 pacientes, donde se midieron las siguientes variables: anomalias
cardiovasculares asociadas, secuelas (alteraciones cardiovasculares nuevas como
consecuencia necesaria de la reparacion), residuos (lesiones sin corregir durante la
reparacioén quirdrgica) y defunciones (si/no).

Solamente se incluyeron los pacientes operados con la técnica Jatene
implementando las modificaciones de Lecompte. Se excluyeron tres pacientes
operados, fallecidos en el posquirtrgico inmediato, porque no se les llegé a realizar
el ecocardiograma posquirurgico. Los defectos cardiacos congénitos asociados se
identificaron en todos los casos por ecocardiografia bidimensional Doppler color
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y también se realizaron evaluaciones ecocardiograficas posquirurgicas para
precisar las secuelas y los residuos presentes hasta 2016.

Se aplicaron técnicas de estadistica descriptiva por medio del analisis de la
tendencia lineal de operados, y del porcentaje de mortalidad, por el método grafico
de estimacion de la recta de regresion.

El nimero de historias clinicas se obtuvo de la base de datos de operados en la
institucion. Estas se revisaron en la seccion de Archivo del Departamento de
Registros Médicos. La poblacion ingresada y fallecida se obtuvo del registro de
ingresos y fallecidos, respectivamente, en el Departamento de Estadisticas del
hospital. Los datos extraidos se mantuvieron en estricta confidencialidad y
custodiados los que fueron revelados con fines cientificos. Los datos se procesaron
en el programa Excel, donde también se computaron los indicadores y la tendencia,
y se construyeron los graficos.

Resultados

En el periodo 2010-2016 se ingresaron en el Cardiocentro 18 057 pacientes con
diferentes cardiopatias; de ellos, fueron operados por D-TGV con la técnica Jatene
26 casos, que representan una incidencia de 0,1 por 100 ingresos por cardiopatias.
Dentro de las caracteristicas clinicas basales de la poblacion, se estudio6 el peso en
el momento de la cirugia (se enmarcé en el intervalo de 3000-3500 g). Las
anomalias cardiovasculares asociadas fueron comunicacion interventricular y
conducto arterioso permeable, el 80,8 % del sexo masculinoy el 19,2 % del femenino;
se realizaron 16 Rashkind, para un 60,5 %, y a tres pacientes se les realizé banding
de la arteria pulmonar, para 11,5 %.

Las secuelas (80,7 %) se observaron, aproximadamente, dos veces mas que los
residuos (26,9 %) en los pacientes operados. Se reportaron secuelas y residuos en
un mismo paciente. Las estenosis pulmonares fueron las secuelas mas frecuentes
y, en menor cifra, la insuficiencia aortica; no se reportd ningln caso con arritmia
significativa. En las estenosis fue representativa la supravalvular pulmonar. Los
residuos fueron consistentes con comunicacién interatrial, interventricular y
persistencia del conducto arterioso. Se consideraron las defunciones de operados
con la técnica Jatene, la tasa de mortalidad fue de 0,6 x 1000 ingresos con
cardiopatias, y la letalidad alcanzé6 un 42,3 % (fig. 1).
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Cardiocentro Pediatrico William Ingresos » Pfg})llei:cig)an
Soler, periodo 2010-2016 s (n=18057) y (n=203)
Anomalias cardiovasculares
asociadas: / \
Sexo masculino: n=21 (80,8 %)
TGA+CIV+CIA(n=2) Sexo femenino: n=35 (19,2 %)
CIV(n=6) Edad de operado: = 2-3 semanas
%g:_{_%f: ((’;:‘)i)) Peso: 3000-3 500 g
K TGV Rashkind: 16 (61,5 %)
Operados con la ténica de Cerclaje sistemico pulmonar +
Jantene (n=26) fistula BT: 3 (11,3 %)

Ao

Con secuelas Sin secuelas Con residuos Sin residuos
m=23)80,7% n=623% n=7)269% n=19)73 %

Estenosis supravalvular pulmonar (n = 13) Comunicacién interatrial
Estenosis subvalvular pulmonar (n = 5) @m=3)
Obstruceién de las ramas pulmonares (n = 2)

CIV muscular (n=2)

Insuficiencia adrtica (n=2) Priatesitia dol
Insuficiencia mitral (m=1) conducto aéten‘oso
(@m=2)

No fallecidos: n =13 ] [ Fallecidos:n=11
Supervivientes: 57,7 % ) L Letalidad: 42.3 %

Fuente: Base de datos.
Fig. 1 - Antecedentes y evolucion posquiridrgica en operados con la técnica de Jatene por
D-TGV

La muestra tuvo un comportamiento regular y la tendencia de operados con la
técnica Jatene fue discretamente decreciente, con un maximo en 2013, con la
menor poblacién ingresada. Hay que destacar que cada vez nacen menos pacientes
con esta malformacion congénita por el establecimiento del programa de Genética,
donde se les ofrece a las futuras madres la posibilidad de decidir el futuro del feto

(fig. 2).
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Fuente: Base de datos.

Fig. 2 - Operados con la técnica de Jatene por trasposicion de grandes vasos.

De igual forma, se observd que la tendencia en la mortalidad fue ligeramente
decreciente y que en 2015 se alcanz6 el valor maximo de la muestra (1,1 %), dado
por el mayor numero de fallecidos (n = 3). De los 11 fallecidos, solo uno tuvo
asociada comunicacién interventricular (CIV) subpulmonar y los 10 restantes
correspondieron a TGV simple (fig. 3).

1,2

% de fallecidos
o o
=N (o))

o
N

0,0

11

2010 2011 2012 2013 2014 2015 2016

Fuente: Base de datos.

Fig. 3 - Mortalidad posquirurgica de pacientes con transposicién de grandes vasos.
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Discusion
La operacién de Jatene en la D-TGV simple se debe realizar entre las primeras dos
y tres semanas de vida. Cuando la correccion se realiza mas tarde, hay caida de la
presion pulmonar e involucion de la masa ventricular izquierda, con gran riesgo de
que el ventriculo izquierdo no se adapte a la resistencia sistémica posoperatoria. Si
el septo interventricular es recto o abombado hacia la derecha en el
ecocardiograma, el ventriculo izquierdo se considera preparado. En muchos casos
es necesario rescatar el ventriculo izquierdo mediante cerclaje del tronco arterial
pulmonar para, unas semanas después, realizar la correccién anatémica,('11213)
como en este estudio, donde fue preciso preparar el ventriculo mediante este
proceder en tres pacientes.
Predomind la relacién 2:1 hombres por mujer en la frecuencia de esta cardiopatia.
Es importante sefialar que la mayor parte de las cardiopatias se relacionan con
cromosomopatias, pero no asi para la D-TGV. Aunque no se conoce un factor
etioldgico especifico, es mas frecuente en hijos de madres diabéticas y madres con
alto consumo de alcohol. Recientemente, se reportd que existe un componente
genético involucrado a nivel fisiopatolégico, especificamente en el locus 3p14.3,y
que este es responsable hasta de un 25 % de susceptibilidad para esta anomalia,
pero se trata de un hallazgo reciente y el proceso subyacente aun no se entiende
por completo.('4
Las secuelas y residuos operados con la técnica de Jatene aun constituyen un
capitulo abierto en la cardiologia, ya que no se ha documentado la evolucién a largo
plazo de los pacientes operados (etapa adulta) y solo se tienen reportes hasta la
adolescencia, por lo que este estudio demanda continuidad para el analisis de la
supervivencia.
Las lesiones cardiacas residuales mas frecuentes en la literatura médica sobre
pacientes intervenidos con la técnica de Jatene son la estenosis pulmonar
supravalvular, la insuficiencia adrtica y la obstruccion coronaria. La estenosis
pulmonar supravalvular es inherente al propio procedimiento quirurgico y constituye
la causa mas frecuente de reintervencion y mortalidad a largo plazo. La localizacion
mas habitual suele ser la anastomosis entre la nueva arteria pulmonar y las ramas
pulmonares. Se postulan como posibles causas el bajo potencial de crecimiento del
pericardio autélogo utilizado para la reconstruccion y la distorsion producida por la
nueva aorta sobre la bifurcacién pulmonar secundaria a la maniobra de
Lecompte.(19
La dilatacion de la nueva raiz de la aorta y la insuficiencia adrtica secundaria es la
lesion vascular mas frecuente tras la correccion anatémica. Se han descrito
distintos factores de riesgo que favorecen la aparicién de insuficiencia en la nueva
aorta y aneurisma de esta, como la realizacion previa de cerclaje de la arteria
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pulmonar (cirugia en dos tiempos) para entrenamiento del ventriculo izquierdo, la
asociacion con comunicacion interventricular, la obstruccion del tracto de salida del
ventriculo izquierdo y la edad mayor de un afio.('617.18) En el presente estudio se
reportaron tres pacientes catalogados como de ligera intensidad. Sin embargo, la
progresion de la dilatacién aodrtica y la necesidad de reintervencion en el futuro es
todavia incierta.(1920.21)

En esta investigacion se observaron los residuos siguientes: comunicacion
interventricular muscular, comunicacion interauricular y persistencia del conducto
arterioso pequenio, lo cuales, por la pobre repercusidn que representaban, se dejaron
para un posible cierre natural.

Ademas, se observd que en un mismo paciente se puede encontrar mas de un
residuo o secuelas. Un mismo paciente presentd hasta dos secuelas. Aunque los
defectos residuales hallados en este estudio tienen escasa relevancia clinica, hay
autores que refieren que, con seguimientos largos, algunas complicaciones pueden
aparecer o empeorar con los afios.@?

En la literatura médica se considera que la isquemia miocardica es una
complicacion a tener en cuenta en el seguimiento de estos pacientes, ya que se
puede observar en casos de D-TGV complejas por el mayor tiempo de pinzamiento
aodrtico. En la serie de pacientes estudiados, ninguno sufrié isquemia miocardica.
Sin embargo, dado que estas lesiones pueden ser asintomaticas, se recomienda un
seguimiento estrecho de los pacientes y la realizacion de pruebas de imagen para
descartar estenosis coronaria, especialmente cuando existan signos clinicos,
electrocardiograficos o ecocardiograficos de isquemia miocardica, o patrones
coronarios desfavorables.('3

Diferentes autores han demostraron que, si la transposicién sin defecto septal
interventricular se trata en los primeros dias de vida, se obtienen mejores resultados
debido a que el ventriculo pulmonar izquierdo aun posee alta presion. La cirugia de
switch arterial temprana llevé a que la mortalidad operatoria disminuyera de manera
dréstica y se convirtiera en la cirugia de eleccién.(16:23)

En el estudio actual, la mortalidad en operados con la técnica de Jatene respecto a
otras cardiopatias se ajusto a los estandares actuales, pero la letalidad fue elevada.
Esto se debe a que se trata de una técnica quirurgica relativamente nueva, que
necesita de un periodo de aprendizaje, como ocurrié en el resto del mundo, donde
muchos paises tuvieron una tasa muy elevada de mortalidad, similar a la que tuvo
el propio Jatene en sus inicios.(2425 Es probable que también contribuya a este
resultado la baja incidencia de esa malformacion en los Ultimos afios en Cuba,
posiblemente por la temprana deteccion a través del programa de diagndstico
prenatal, un factor directamente asociado con la curva de aprendizaje del equipo
cardioquirurgico.
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Realizar un diagnéstico temprano (diagnéstico prenatal) y una mejor seleccioén de
los pacientes, teniendo en cuenta la anatomia de las coronarias y que el ventriculo
izquierdo tenga el desarrollo muscular suficiente para garantizar la circulacion
sistémica, condiciona el éxito de la técnica quirurgica.

El estudio presenté limitaciones como: muestra pequefia, caracter restrospectivo,
exclusién de tres pacientes fallecidos y tiempo de seguimiento corto. Se destaca la
importancia de la evaluacion prospectiva longitudinal para la deteccion de eventos
tardios y la necesidad de reintervencién oportuna. La integracion del equipo
multidisciplinario ~ (cardidlogos,  cirujanos, pediatras, hemodinamistas,
ecocardiografistas e intensivistas) y la ganancia en la curva de aprendizaje a través
de los afios se expresan en la disminucion ligera de la tasa de mortalidad quirurgica.
En la institucidon se trabaja en funcién de seguir reduciendo la letalidad a pesar del
reducido numero de pacientes que se recibe.

La estenosis supravalvular fue la secuela mas frecuente en los pacientes
estudiados y la comunicacién interventricular el residuo mas observado. La
tendencia de pacientes operados con esta técnica fue decreciendo, pues cada vez
ocurren menos nacimientos debido al diagnédstico precoz que se realiza a través del
programa de Genética; y en este periodo de estudio hubo un ligero descenso de la
mortalidad.

Se concluye que el switch arterial o la técnica de Jatene es actualmente el
tratamiento de eleccion para la D-transposicion de grandes vasos por sus buenos
resultados posoperatorios inmediatos y a largo plazo. La evolucién futura de los
pacientes es aun poco conocida, por lo que se requiere de un seguimiento estricto
para detectar lesiones residuales que deban ser reparadas. Un tiempo de
seguimiento mayor permitiria evaluar mejor la aparicién de eventos tardios y la
necesidad de reintervencion.
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