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$Qué se sabe del tema que trata este estudio?

La disfuncién sist6lica del ventriculo sistémico post switch atrial es
una complicacién grave en el postoperatorio inmediato. El cerclaje
de la arteria pulmonar puede permitir estabilizar y eventualmente
reentrenar este tipo de pacientes hasta poder hacerlos candidatos a
correccién anatémica tardia.

$Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

Se presenta el caso de un paciente en postoperatorio de switch atrial
con disfuncién ventricular derecha severa (sistémica) temprana, en
quien la opcién de vida era realizar trasplante cardiaco. Se consi-
der6 realizar un reentrenamiento del ventriculo logrando evitar el
trasplante cardiaco y una adecuada calidad de vida. Dada la baja

prevalencia de esta enfermedad, su inusual presentacion y los pocos
reportes en literatura se considera importante reportar este caso.
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Resumen

La transposicién de grandes vasos (Dextro-TGA), reparada con técnicas de correccion fisioldgica
(switch atrial o cirugias de Mustard o Senning), puede presentar como complicacion la falla del ven-
triculo derecho que funge como sistémico, y al mismo tiempo desacondicionamiento del ventriculo
izquierdo, llevando a la insuficiencia cardiaca. En estos pacientes las opciones de tratamiento y recu-
peracion son muy limitadas. Objetivo: Describir la correcciéon anatémica tardia exitosa después de
reentrenamiento ventricular. Caso Clinico: Paciente con diagnéstico de Dextro-TGA, con multiples
complicaciones perinatales, operado con cirugia de Mustard a los 7 meses, quien evolucion6 con falla
cardiaca refractaria en el postoperatorio. Ante la opcién de trasplante cardiaco, se decidi6 cerclaje
pulmonar alos 11 meses de edad como medida de estabilizacion, que posteriormente permitié reen-
trenar el ventriculo izquierdo y llevar a la correccién anatémica con desmonte del Mustard y switch
de grandes arterias exitoso a los 6 afios. Tres afios después, mantiene buena calidad de vida y clase
funcional II. Conclusiones: En casos seleccionados como el descrito, el reentrenamiento ventricular
puede ser una opcién vélida para los pacientes con dextro-TGA, en quienes previamente se realiz6
una correccion fisiolégica y que evolucionaron con disfuncién ventricular derecha (sistémica).
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Trasplante Cardiaco - J. Castro et al

Abstract

Transposition of the great arteries (Dextro-TGA), repaired with physiological correction techni-
ques (atrial switch - Mustard or Senning surgery), can present as a complication the failure of
the right ventricle that acts as systemic and, at the same time, deconditioning of the left ventricle,
leading to congestive heart failure. In these patients, treatment and recovery options are very li-
mited. Objective: To describe successful late anatomical correction after ventricular retraining.
Clinical Case: Patient diagnosed with Dextro-TGA, with multiple perinatal complications, treated
in another institution with Mustard surgery at seven months, who developed refractory heart fai-
lure in the postoperative period. Given the option of a heart transplant, pulmonary banding was
decided at 11 months of age as a stabilization measure, which subsequently allowed retraining of
the left ventricle and led to anatomical correction with removal of the Mustard procedure and suc-
cessful large artery switch at six years of age. Three years after surgery, the patient maintains good
quality of life and functional class II. Conclusions: In selected cases, such as the one described,
ventricular retraining can be a valid option for patients with transposition of the great arteries who
have had a previous physiological correction and have developed right ventricular dysfunction
(systemic).
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Introducciéon

La transposicion simple de grandes vasos (Dextro-
TGA) es una cardiopatia congénita en la que existe dis-
cordancia ventriculo arterial (el ventriculo derecho se
conecta a la aorta, mientras que del ventriculo izquier-
do emerge la arteria pulmonar). En el mundo tiene una
prevalencia de 4,7 por cada 10 mil nacidos vivos' y en
Colombia del 0,6 por cada 10 mil nacidos vivos®.

El switch atrial o correccién fisiolégica con las ci-
rugias de Mustard (figura 1) o Senning, consiste en la
creacién de un tunel intra-atrial para redirigir el flujo
sanguineo venoso sistémico hacia el ventriculo izquier-
do (conectado a la arteria pulmonar) y el flujo san-
guineo venoso pulmonar hacia el ventriculo derecho
(conectado a la aorta). De esta manera se logra la co-
rreccién fisioldgica, pero el ventriculo derecho queda
como sistémico.

Esta operacion fue el pilar de la reparacién quirirgi-
ca durante los afios 60 y 80, sin embargo, esta fisiologia
obliga a que el ventriculo derecho y la valvula trictspi-
de, soporten el flujo sistémico, por lo que con el tiempo
se produce falla cardiaca derecha por disfuncién de la
fibra miocdrdica y/o insuficiencia de la valvula trictspi-
de, mientras que el ventriculo izquierdo se desacondi-
ciona, perdiendo masa muscular y por tanto su capaci-
dad para soportar presiones altas’. La sobrevida de este
procedimiento es cercana al 60% a los 10 afios*.

El reentrenamiento ventricular izquierdo, es una
técnica desarrollada por Yacoub et al. para la transpo-
sicién de grandes vasos con septum integro en quienes
el ventriculo izquierdo se desfuncionaliza® (figura 2);
posteriormente Mee et al en 1986 la utilizaron para pa-
cientes con transposicion de grandes arterias en quie-
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nes se habia realizado switch atrial y que evoluciona-
ron a falla derecha®”.

La técnica consiste en realizar un cerclaje de arte-
ria pulmonar, lo que implica limitar el paso del flujo
sanguineo mediante una ligadura o banda anudada
alrededor de la circunferencia del tronco de la arteria
pulmonar, que se ajusta para reducir el didmetro del
vaso y generar la limitacién al flujo. La presion ventri-
cular se mide directamente y se espera que llegue a ser
el 70% de la presion sistémica. El ventriculo izquierdo
(que en este tipo de fisiologia maneja presiones bajas),
enfrentard la poscarga incrementada con mecanismos
compensadores como: aumento de la contractilidad,
hipertrofia con incremento de la masa ventricular y
cambio de la geometria ventricular; todo lo anterior
se ha denominado reentrenamiento o reacondiciona-
miento ventricular y se realiza con el objetivo de pre-
parar el ventriculo izquierdo para que pueda soportar
la presién arterial sistémica®.

Usualmente se requiere uno o dos ajustes mas del
cerclaje, para incrementar la presién intraventricular y
que el ventriculo izquierdo sea apto para soportar las
presiones sistémicas. Una vez se logran los objetivos
establecidos, se puede realizar la correcciéon anatémica
de la transposicion con cirugia de Jatene o switch arte-
rial” que consiste en la seccién de la arteria pulmonar
y de la aorta y su conexién con el ventriculo debido,
realizando el reimplante de las arterias coronarias, o
también denominado switch arterial en dos pasos’.

En la actualidad este tipo de casos tiene una baja
prevalencia, y existen pocos publicados en la literatura,
por lo que el objetivo de este manuscrito es describir
un caso de correccion anatémica tardia después de re-
entrenamiento ventricular.
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g;y Figura 1. Cirugia de Mustard. llustracién desde la vista del

P cirujano de la correccién fisiologica de la Dextro-TGA, en
ﬁ(k este caso con la técnica de Mustard. Se muestra la creacion
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del tunel con parche de pericardio para redirigir el flujo
sangufneo venoso sistémico proveniente de las cavas, hacia
el ventriculo izquierdo (conectado a la arteria pulmonar),
nétese que el parche excluye el seno coronario. Las cuatro
venas pulmonares estdn drenando hacia el atrio derecho que
se conecta con el ventriculo derecho conectado a la aorta. Se
ilustra canula de circulacion extracorpérea in situ. Fuente: Ela-
boracién propia, Dra. Sara Mendoza.

Caso Clinico

Paciente masculino, producto de embarazo con-
trolado, sin anomalias previamente detectadas. Naci6
a las 36 semanas de edad gestacional, en una institu-
ci6én de nivel bésico de complejidad, con 2,5 kg. Pre-
senté compromiso multiorgdnico neonatal y episodio
de paro cardiaco en las primeras 24 horas postnatales.
Fue trasladado a una institucién de mayor compleji-
dad donde se hizo diagnéstico de Dextro-TGA. Luego
de estabilizacién, fue llevado a atrioseptostomia al se-
gundo dia de vida.

Por las condiciones clinicas no se realiz6 la correc-
ci6én neonatal con switch arterial.

Evolucioné con compromiso multiorgdnico e hi-
pertensién pulmonar, y requirié ventilacién mecdnica
por dos meses con estancia prolongada en cuidado in-
tensivo. Progresé hacia la desfuncionalizacién del ven-
triculo izquierdo en posicién subpulmonar (ventriculo
morfologia banana), con insuficiencia severa de la val-
vula tricispide en posicién sistémica.

A los 7 meses de vida se realiz6 cirugia de Mustard
y plastia de la vélvula tricaspide. En el postoperatorio
mediato curs6 con disfuncién biventricular severa y
falla cardiaca terminal, por lo que consideraron como
unica opcién viable trasplante cardiaco, motivo por el
cual fue derivado a una institucién de mayor comple-
jidad.

En los estudios de ingreso se confirm¢é la morfolo-
gia tipo banana del ventriculo izquierdo y disfuncién
severa del ventriculo derecho en posicién sistémica,
con insuficiencia tricispidea moderada a severa. No se
evidenci6 gradiente estendtico en los tineles del Mus-
tard ni alteracion del patrén coronario.

El paciente estuvo dependiente de soporte inotré-
pico y en lista para trasplante sin donante disponible
por 4 meses, por lo que se decidi6 optar por el cerclaje

D TRANSPOSTCION DE GRANDES ARTERTAS

Nentriwlo 1zquievdo
Geometvia en forma de banano

Nentiwlo devecho ;
Septum desplazado haua I izquierda

D-TRANSPOSICIGN DE GRANDES ARTERTAS CON CERCLATE PULMONAR

Nentviculo \Zquierdo

J8 Geometvin Lambia
por IA presion-vestvicion del LCﬂ,Vj(

Ventaculo Devecho
Pievde ¢Stevicdd

Figura 2. Dextro-TGA (Arriba): Notese la conexion anormal, donde las
grandes arterias estdn conectadas en forma invertida, arteria pulmonar del
ventriculo izquierdo, aorta del ventriculo derecho. Cerclaje Preparatorio (Aba-
jo), imagen de la misma cardiopatia con un cerclaje en la arteria pulmonar,
método empleado para reentrenamiento ventricular dentro de la estrategia
descrita por Yacoub. Fuente: Elaboracién propia, Dra. Sara Mendoza.
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de la arteria pulmonar para reentrenamiento ventricu-
lar izquierdo.

Alos 11 meses de vida y con 6,9 kg, se realizd cerclaje
pulmonar, obteniendo un gradiente pico de 20 mmHg
y una masa de 19,3 gr/m?. Se logré la suspension del
soporte inotrépico. Una vez estabilizado, se continué
manejo de falla cardiaca y bolos de levosimendédn am-
bulatorios. El péptido natriurético atrial (BNP por su
acrénimo en inglés Brain Natriuretic Peptide) cambi6
de 330 pg/ml antes del primer cerclaje, hasta un nadir
de 48 pg/ml después del procedimiento.

Ante la adecuada respuesta clinica, se realizé un
nuevo ajuste del cerclaje a los 20 meses de vida con 9
kg, logrando un aumento del gradiente a 50 mmHg,
con masa de 50 gr/m? y cambio de la morfologia del
ventriculo izquierdo. El BNP tuvo un ascenso hasta
272 pg/ml en el primer afio después del segundo cer-
claje, aunque posteriormente la tendencia fue al des-
censo (figura 3).

Trasplante Cardiaco - J. Castro et al

El ultimo bolo de levosimendén fue 4 meses des-
pués del segundo cerclaje. Se mantuvo en manejo mé-
dico oral y seguimiento clinico estricto por clinica de
falla cardiaca pedidtrica durante 6 afos, con progresiva
y adecuada respuesta, cumpliendo algunos criterios
de preparacion del ventriculo izquierdo de Stanford.
(tabla 1). El BNP descendi6 hasta un valor de 104 pg/
ml, el cual fue considerado bastante aceptable para la
fisiologia en ese momento y apoy¢ la decisién de llevar
a la correccién completa (figura 3). La evolucién del
entrenamiento ventricular se puede visualizar en las
Figuras 4 hastala 7.

Con dichos datos se decidié que ya era candida-
to a correccién anatémica. Se realizé cirugia de Ja-
tene con reimplantacién de coronarias y maniobra
de Lecompte, desmonte del Mustard, reconstruccién
atrial, retiro del cerclaje y reconstruccion de la arteria
pulmonar.

Luego de este procedimiento, el paciente continué

BNP (pg/ml)
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272
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a8

\22
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Figura 3. Seguimiento histérico de valores de Péptido atrial natriurético (BNP).

Tabla 1. Criterios de Stanford que cumplia el paciente

Valor del paciente Cumplimiento

Medida Criterio de Stanford

Presion del ventriculo izquierdo (VI) 90% de la presion sistémica
Funcion sistolica del VI FE > 55%

Presion de Fin de diastole del VI < 12 mmHg

Funcion de la valvula mitral

Masa del ventriculo izquierdo

Menos de insuficiencia leve
> 50 g/m?

> 90% de la presion sistémica Cumple
42% No cumple
14 mmHg No cumple
Sin insuficiencia Cumple
112 g/m? Cumple

Ventriculo Izquierdo (VI), Fraccion de Eyeccion (FE). Modificado de Mainwaring RD, et al''.
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Figura 4. llustracion (Plano coronal) que representa la anatomia inicial
del paciente con cirugia de Mustard. Se representa el ventriculo izquier-
do desancondicionado (forma de banana). Sangre venosa en con color
violeta y sangre arterial en color rosa. Fuente: Elaboracion propia, Dra.
Sara Mendoza.

Figura 6. Imagen de ecocardiograma en vista de eje corto a nivel de los
ventriculos que muestra la evolucion tardia posterior al segundo cerclaje
de la arteria pulmonar durante el periodo de reentrenamiento (Edad
4 anos). En la imagen se aprecia la rectificacion del septum, ventriculo
izquierdo (VI) en la pared inferior de la imagen y ventriculo derecho
(VD) en la superior.

en seguimiento ambulatorio por falla cardiaca pediatrica
durante 3 afos, con clase funcional II y el BNP normalizé.
Ecocardiograficamente continué con fraccién de eyec-
cién del ventriculo izquierdo del 53%, fraccién de eyeccién
del ventriculo derecho de 45% vy sin fibrosis, aunque con

Figura 5. Esquema en vista coronal aproximada que representa la
anatomia cardiaca posterior al primer cerclaje pulmonar, realizado a los
once meses de vida. Se aprecia banda de PTFE (Politetrafluoroetileno)
anudada en el tronco de la arteria pulmonar. Nétese el desplazamiento
del septum interventricular y mejoria de la morfologia del ventriculo
izquierdo. Adicionalmente se modifica la morfologia del ventriculo
derecho con reduccion del tamano del ventriculo que favorece una
mejor coaptacion de la valvula trictspide. Fuente: Elaboracién propia,
Dra. Sara Mendoza.
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f { / Civugion de Mustnvd
¥

Nentriculo \Zguievdo

Figura 7. llustracion en vista coronal que representa la anatomia car-
diaca al final del reentrenamiento ventricular: Dos cerclajes pulmonares
y manejo médico durante seis anos. Se recupera la morfologia ventri-
cular izquierda. El septum interventricular adopta una posicién cercana
a la normalidad la cual ligeramente desplazada hacia el ventriculo
derecho. Fuente: Elaboracion propia, Dra. Sara Mendoza.

criterios de alteracion de la relajacion diastélica (figura 8).
En esa evaluacion estaba estable, escolarizado, realizaba ac-
tividades y deportes en forma rutinaria, continuando en se-
guimiento estricto por la clinica de falla cardiaca pediétrica.
Sin volver a plantearse trasplante cardiaco.
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Figura 8. Imagen de ecocardiograma en eje corto a nivel de los ventriculos a la izquierda y resonancia en la misma vista realizada a los 9 afos de
edad, donde aprecia la morfologia ventricular izquierda un ano después de la correccion anatémica.
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Discusién

El reentrenamiento ventricular izquierdo ha sido
descrito como un método para acondicionar nueva-
mente el ventriculo a presiones sistémicas, al colocar
un cerclaje en la arteria pulmonar; en algunos pacien-
tes, se requiere la creacion de fistula sistémico pulmo-
nar si la cianosis no permite realizar el entrenamiento.
Este procedimiento se emplea en tres casos particu-
lares: 1. Dextro-TGA que se presentan tarde a switch
arterial; 2. Pacientes a quienes se les ha realizado ci-
rugia de switch atrial que evolucionan con disfuncién
ventricular derecha severa y/o insuficiencia; y 3. En los
pacientes con transposicion congénitamente corregida
con ventriculo izquierdo subpulmonar desentrenado,
cuando el objetivo es la reparacién anatémica®'°.

Esta cirugia fue desarrollada por el Dr. Mee y co-
legas en 1986°. A pesar de la antigiiedad de este pro-
cedimiento, dado que la cantidad de pacientes que
pueden requerir este manejo es muy baja, no existia
un consenso sobre el método de reentrenamiento, has-
ta el afio 2018 cuando fueron publicados los criterios
de Stanford'; estos fueron utilizados para la decision
quirdrgica en el caso descrito. No cumplia con dos
criterios: presion de fin de didstole, que se encontraba
ligeramente elevada con respecto al rango y la fracciéon
de eyeccion, que debia ser normal segun los criterios,
pero en nuestro paciente se encontraba en rango de
disfuncién leve (42%).

La decision para proceder a la correccién quirtrgica
se apoyo en las buenas condiciones clinicas del pacien-
te, concordante con la evolucién de los péptidos natriu-
réticos en el seguimiento (figura 3), biomarcador que se
produce en los cardiomiocitos ventriculares ante sobre-
carga de presion y volumen, y cuya elevacion se correla-
ciona con disfuncién sistélica del ventriculo izquierdo
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adultos'. Price et al, predijeron una peor supervivencia
a 90 difas en nifos con disfuncién sistélica del ventricu-
lo izquierdo®, en otro estudio, Auerbach et al. demos-
traron que un BNP mayor o igual a 140 pg/mL, identi-
ficaba riesgo de peor prondéstico para nifios mayores de
2 afos con sintomas moderados de falla cardiaca'. En
nifios con cardiopatia congénita y falla cardiaca se ha
reportado como la elevacion del biomarcador correla-
ciona con la severidad de la falla cardiaca®.

En este paciente la disfuncion del ventriculo dere-
cho posterior al Mustard fue muy temprana, limitando
sus opciones terapéuticas. En el paciente con Dextro-
TGA el ventriculo izquierdo en posicién subpulmonar
tiende naturalmente a la pérdida de su geometria, masa
ventricular y funcion, alrededor de la segunda semana
postnatal, fenémeno denominado desfuncionaliza-
ci6n®, mientras que el ventriculo derecho conectado
a la aorta, fisiolégicamente no estd preparado para
soportar la presién sistémica. En este paciente el dete-
rioro clinico postnatal, incluyendo paro cardiaco, son
factores que posiblemente contribuyeron al mayor de-
terioro. Para el momento que fue llevado al Mustard
tenia disfuncién e insuficiencia tricuspidea severa. La
noxa de cirugia compleja posiblemente contribuyé a
la disfuncién biventricular severa en el postoperatorio.

El trasplante en nios menores de un afio es un reto
por la escasez de donantes. Se ha descrito un 25% de
mortalidad en lista de espera para este rango de edad
en los Estados Unidos antes que haya un donante dis-
ponible’®, ademds de la consideracién de los multiples
riesgos inherentes al manejo inmunosupresor pos-
terior al trasplante, por lo que se tomd la decision de
reentrenar el ventriculo izquierdo. El paciente requirié
dos ajustes del cerclaje pulmonar con un intervalo de
nueve meses, con seguimiento estricto prolongado y
manejo de falla cardiaca tanto endovenoso como oral.
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Aun cuando existe el riesgo de que la disfuncién
diastélica empeore, gracias al seguimiento estricto por
falla cardiaca pedidtrica el paciente se ha mantenido
con una clase funcional II. Consideramos que el reen-
trenamiento ventricular izquierdo fue una excelente
opcién en este paciente, ya que, ante la opcién de un
trasplante cardiaco, se convirti6 en puente a la recupe-
racion y reparacion anatémica exitosa.

Conclusion

El reentrenamiento ventricular usualmente em-
pleado para la Dextro-TGA con ventriculo izquierdo
desentrenado, puede ser una opcién que permita co-
rregir tardiamente aquellos pacientes con un primer
abordaje fisiolégico (Mustard o Senning), en quienes
se ha deteriorado la funcién del ventriculo sistémico.
En el conocimiento de los autores, se reporta el pri-
mer caso exitoso en Colombia de esta estrategia, en un
paciente previamente considerado terminal y referido
para trasplante cardiaco.

CASO CLINICO

Responsabilidades Eticas

Proteccion de personas y animales: Los autores decla-
ran que los procedimientos seguidos se conformaron
a las normas éticas del comité de experimentacién hu-
mana responsable y de acuerdo con la Asociacién Mé-
dica Mundial y la Declaracién de Helsinki.

Confidencialidad de los datos: Los autores declaran
que han seguido los protocolos de su centro de trabajo
sobre la publicacién de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informa-
do: Los autores han obtenido el consentimiento in-
formado de los pacientes y/o sujetos referidos en el
articulo. Este documento obra en poder del autor de
correspondencia.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener conflicto de intereses.
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