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RESUMEN

INTRODUCCION:

La transposicién de grandes vasos es una cardiopatia congénita frecuente, con alta
supervivencia y escaso numero de secuelas, especialmente si se interviene
precozmente, en el periodo neonatal. Es fundamental un alto grado de sospecha
para iniciar lo mas pronto el tratamiento médico y quirargico. Una vez verificada la
persistencia de una presion suficientemente elevada en el ventriculo izquierdo antes
gue haya caido la elevada resistencia vascular pulmonar neonatal en las primeras
dos semanas de vida, se practica la correccion anatémica conocida como operacion
de Jatene. Si por el contrario, el diagndstico se lleva a cabo después de este periodo,
la baja presién del ventriculo izquierdo lo imposibilita para soportar la poscarga de la
circulacion mayor por lo que en estos casos se vuelven candidatos a una correccion

fisioldgica (técnica de Mustard)

METODOLOGIA:

Se trata de un diseflo observacional de serie de casos de pacientes con
transposicién de grandes arterias corregida mediante técnica de Mustard el Hospital
Infantil de México Federico Gomez del 2000 al 2016. Se realiz6 un andlisis
descriptivo de los datos demograficos y la evolucién clinica y ecocardiogréafica de los
pacientes. Los datos categéricos se presentan como numero y porcentaje y los datos
cuantitativos, como media + desviacion estandar en caso de variables de distribucion
normal y mediana (intervalo) en caso de distribuciones no normales. Se utilizé el test
de la tde Student para comparar variables continuas asociadas con variables
dependientes (dicotémicas). Para la comparacién de las variables cuantitativas de los

diferentes grupos, se realiza un analisis de la varianza.



RESULTADOS:

El presente estudio demuestra que los pacientes pediatricos con transposicion de
grandes arterias corregida en el Hospital Infantii de México Federico Gomez
mediante técnica de Mustard tienden a una evolucion favorable aunado al
tratamiento médico. Todo lo anterior se ve reflejado en la sobrevida posterior a la
correccion quirargica ademas de la clase funcional grado | y Il con la que se

mantienen y la presencia no tan frecuente de arritmias secundarias al procedimiento.

CONCLUSIONES:

En el estudio realizado se documenta que los pacientes sometidos a esta correccion
quirdrgica tuvieron una baja incidencia de las complicaciones mas frecuentemente
documentadas en la literatura médica; por lo que podemos concluir que en la
actualidad, se observa una disminucion de la mortalidad comparada con la reportada
cuando se comenz6 a utilizar la técnica de Mustard, y esto aunado a la experiencia
médica, el uso adecuado de farmacos antiarritmicos, la mejoria en la calidad del
material quirdrgico y de la bomba de circulacion extracorpérea, apoyan la cirugia de
Mustard como una buena opcién para los pacientes que no son candidatos a otro
tipo de correccion.

La cirugia de Mustard sigue siendo una excelente opcidn quirirgica ya que permite la
correccion de transposicion de grandes arterias posterior al periodo neonatal o con
una funcién ventricular inadecuada para realizacion de correccidbn anatémica
(Jatene), ya que la mayoria de los pacientes son diagnosticados y o referidos

tardiamente para recibir tratamiento.



INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas en el recién nacido constituyen un reto. Los nuevos
métodos diagnosticos y el avance en las técnicas quirdrgicas han permitido mejorar
los resultados y el prondstico. En el neonato con sospecha de cualquiera de estas
enfermedades se debe tener en cuenta tres aspectos fundamentales: uno, si se trata
de anomalias graves, dos, que sus manifestaciones clinicas estén condicionadas por
los cambios hemodinamicos de transicion entre la circulacion fetal y la del adulto, y
tres, la existencia de una enfermedad no cardiaca, que pueda afectar el

funcionamiento del sistema cardiovascular. *

Las cardiopatias congénitas con clinica en el periodo neonatal, dejadas a su
evolucion natural tienen una mortalidad elevada, ya sea por tratarse de cardiopatias
complejas o por la severidad en su presentacion. *

Los defectos cardiacos son las malformaciones congénitas mas frecuentes con una
incidencia que se ha estimado entre 4 y 12 por 1000 recién nacidos vivos en el
Departamento de Cardiologia del Hospital Infantil de México. Es fundamental un alto
grado de sospecha para iniciar lo mas pronto la evaluacion y el tratamiento médico,
el cual constituye el paso intermedio para su necesaria correccion. La transposicion
de grandes vasos es una cardiopatia congénita frecuente, con alta supervivencia y
escaso numero de secuelas, especialmente si se interviene precozmente, en el

periodo neonatal.’

El 85% de los nacidos vivos con una cardiopatia congénita alcanza la vida adulta. En
paises como Estados Unidos de Norteamérica esto ha condicionado que la
prevalencia de adolescentes y adultos portadores de cardiopatia congénita sea

mayor que la prevalencia de nifios con esta anomalia. 3



MARCO TEORICO. Transposicion de grandes arterias.

Definicion

La transposicion de grandes arterias es una compleja y rara lesién cardiaca
caracterizada por conexiones ventriculoarteriales discordantes, por lo tanto, el atrio
morfolégicamente izquierdo se conecta al ventriculo morfolégicamente izquierdo y
este se conecta a la arteria pulmonar, y el atrio morfolégicamente derecho se

conecta al ventriculo morfolégicamente derecho y este a su vez a la aorta.’

Esta malformacion puede ocurrir tanto en situs solitus como en situs inversus atrial.
Debido a la discordancia a nivel ventriculoarterial, el retorno venoso sistémico se
dirige correctamente a la circulacién pulmonar y el retorno venoso pulmonar a la
circulaciéon sistémica. Aunque anatomicamente las dos conexiones son anormales,

su efecto es cancelado y fisiolégicamente el flujo sanguineo es normal. *

Como consecuencia de las conexiones anormales, en la TGA existe una elevada
incidencia de malformaciones asociadas, las cuales incluyen defecto septal
ventricular, obstruccion al tracto de salida pulmonar, anomalias de la valvula
tricispide o una combinacién de ellas. Ademés es necesario tener en cuenta las
particularidades del sistema de conduccion, el cual es susceptible de bloqueo

completo, asi como de la anatomia de las arterias coronarias. *

Las lesiones cardiacas asociadas son tan comunes que con frecuencia influyen en la
presentacion de los pacientes con TGA. El grado de severidad de los sintomas v,
obviamente el manejo y estrategia de tratamiento quirdrgico, esta determinado por

estas anomalias asociadas.®

El defecto septal ventricular es la lesion asociada mas comun en la TGA y se ha
reportado que ocurre en 50 a 80% de los casos. La comunicacion interventricular

puede estar localizada en cualquier parte del septum pero, ya que la mayoria resulta



por mala alineacién del septum atrioventricular, estas son predominantemente
perimembranosas. La gran comunicacion interventricular caracteristica de la TGA se
encuentra en posicion subpulmonar, en el tracto de salida del ventriculo izquierdo y a
menudo es cubierta por la valvula pulmonar. Otros tipos de comunicaciones
interventriculares descritas incluyen las doblemente relacionadas, las musculares y

los defectos tipo canal atrioventricular.?

La obstruccién al tracto de salida pulmonar pocas veces ocurre en forma aislada y es
mas frecuente verla con un defecto del septum interventricular. En alrededor de un
tercio de los pacientes con comunicacion interventricular y obstruccion al tracto de

salida pulmonar, también se presentan alteraciones de la valvula trictspide. 2

Las anomalias de la valvula sistémica morfol6égicamente tricuspidea, son frecuentes
en la TGA y estdn presentes en mas del 90% de los casos en las series de
autopsias. Sin embargo, no todas estas anormalidades tienen repercusion clinica.
Una porcion significativa de los pacientes con TGA son afectados por insuficiencia
tricuspidea durante la nifiez. Esto probablemente sea reconocido como el factor

pronéstico negativo mas importante para esta malformacion cardiaca.?

El tejido de conduccion en los corazones con TGA tiene una distribucion anormal que
debe ser bien comprendida. En la TGA existe una mala alineacién entre el septum
ventricular y el atrial. A consecuencia de lo anterior, la posicion normal del nodo
atrioventricular en el apex del triangulo de Koch no hace contacto con el tejido de
conduccion en el lado del septum ventricular. Por lo tanto, en los casos de TGA con
situs solitus atrial existen casi siempre dos nodos AV. Uno puede localizarse
posterior, donde se ubica normalmente, cerca del seno coronario, el cual, como se

menciond anteriormente, casi nunca se conecta con el haz de His.?

Un segundo nodo se localiza anteriormente (o superior) y se ubica en la pared septal
atrial, cerca de la valvula auriculoventricular derecha (valvula mitral). Este nodo AV
anterior suele conectarse con el haz de His a través del trigono fibroso. Si esta
presente una comunicacion interventricular, el tejido de conduccidon se sitla en el

borde anterior del lado que corresponde al septum interventricular izquierdo. 2



Los trastornos de la conduccién auriculoventricular son extremadamente frecuentes
entre los pacientes con TGA. Aproximadamente el 10% de los nifilos con TGA nacen
con bloqueo auriculoventricular completo. Este porcentaje aumenta alrededor de 2%
anual y alcanza 10-15% en la adolescencia y 30% en la edad adulta. Los bloqueos
de primer y segundo grado estan presentes en el 40-50% de ellos. Las taquicardias

por reentrada también son muy frecuentes.*

La historia natural de la TGA es extremadamente variable y depende mucho de la
presencia o ausencia de lesiones asociadas. Uno de los extremos de este espectro,
los nifios con estenosis pulmonar severa o atresia y aquellos con insuficiencia severa
de la valvula auriculoventricular izquierda, es siempre diagnosticado en etapas
tempranas de la vida y puede requerir en forma temprana tratamiento médico o

quirdrgico, o ambos. *

En el otro extremo estan aquellos pacientes sin lesiones asociadas, donde el
diagndstico se hace tardiamente o incluso sélo en la autopsia. La mayoria de los
pacientes estan en la parte media de este espectro, como aquellos con comunicacion
interventricular compensados parcialmente con cierto grado de obstruccion al flujo
pulmonar. La progresiva disfuncion del ventriculo derecho y el decremento de la
capacidad para el ejercicio frecuentemente se observan conforme progresa la edad

de los pacientes.®

La d-TGA ocupa el 8° lugar en frecuencia en nuestra experiencia en México una
causa importante de muerte en el periodo neonatal. Por su tardio reconocimiento en

nuestro medio esta pobremente representada en la experiencia quirtrgica.®
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Embriologia

Dos hipétesis se han planteado para explicar la embriogénesis de la transposicion
completa: 1) Crecimiento rectilineo y no espiral de los tabiques truncal y
aortopulmonar; 2) Crecimiento conal diferencial con predominio del crecimiento del
cono subadrtico, éste en lugar de reabsorberse sigue su crecimiento. Es por ello por
lo que el orificio adrtico permanece alto, adelante y a la derecha, mientras el cono

subpulmonar desaparece y el orificio pulmonar se sittia abajo, atras y a la izquierda.®

Anatomia

El VD esta normalmente posicionado, es hipertrofico y grande, y estructuralmente, en
el 90% de los casos, consta de las tres partes que conforman un VD normal, una
camara de llenado, una camara trabeculada y un infundibulo del que sale la aorta, la
cual esta situada a la derecha de la arteria pulmonar; de ahi la denominacién de esta
cardiopatia como dextrotransposicion de las grandes arterias (d-TGA). En el VI existe

continuidad mitro-pulmonar, similar a la mitro-aértica de un corazén normal.*

En los recién nacidos con TGA, como ya se ha comentado, la pared del VD es de un
grosor considerablemente mayor que el del VI, al contrario de lo que ocurre en un
corazon normal. En este momento de la vida, la pared del VI tiene un grosor normal,
pero este comienza a reducirse lentamente a las pocas semanas de vida, y al llegar
a los 2-4 meses el grosor de su pared es mas delgada, poniendo en riesgo su

funcién como ventriculo sistémico. Esta evolucion anatdmica sera la que condicione

en parte el procedimiento quirdrgico que se podra realizar.

Cuando existe una comunicacion interventricular (CIV) asociada y grande, la
situacion fisiopatolégica complica la enfermedad con una insuficiencia cardiaca
congestiva (ICC), afiadiéndole una mayor mortalidad pre y postoperatoria y un mayor

riesgo de desarrollo rapido de enfermedad vascular pulmonar.*
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Se puede asociar ademas a una obstruccion de la salida ventricular izquierda
mediante dos formas de presentacion anatdbmica y funcionalmente: la obstruccién
dinamica y la anatémica. La obstruccién dindmica se ve en pacientes con TGA con
septo integro (Sl) y es el resultado de un abultamiento en el lado izquierdo del
tabique muscular interventricular secundario a una presion ventricular derecha alta,
gue, junto a un funcionamiento anormal por el movimiento sistélico anterior de la
mitral, reproduce un mecanismo similar al de la miocardiopatia hipertréfica
obstructiva. La obstruccién anatémica por membrana fibrosa subvalvular raramente

produce obstruccién al VI en pacientes con TGA y tabique interventricular integro.®

La TGA, por tanto, se presenta de las siguientes formas °:
1. TGA con septum integro del neonato. Incluye las transposiciones de los
grande vasos con septo integro, las transposiciones asociadas a CIV
minimas y una mayoria de casos de las transposiciones asociadas a
estenosis subpulmonar dinamica.
2. TGA asociada a CIV grande.
3. TGA con CIV y estenosis subpulmonar fija.
4. TGA con septum integro y estenosis pulmonar o subpulmonar o ambas

asociadas.

Fisiologia

En d-TGA las grandes arterias emergen de los ventriculos opuestos a lo normal.
Como consecuencia la aorta recibe la sangre venosa proveniente del ventriculo
derecho, en tanto que la arteria pulmonar recircula sangre ya oxigenada proveniente
de los pulmones a través del ventriculo izquierdo.*

Esta circulacion es insostenible con la vida postnatal a menos que existan
comunicaciones intracardiacas (CIA, CIV) o un conducto arterioso permeable que

permitan llegue algo de sangre oxigenada a la aorta.*

La variedad de transposicion de grandes arterias mas frecuente y letal es justamente

la que cursa sin una suficiente comunicacion intra o extra-cardiaca.’
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Cuadro clinico

Su presentacién clinica incluye una cianosis intensa desde el nacimiento; el soplo
generalmente esta ausente, los pulsos y la respiracion son normales en los primeros
2 a 3 dias. La discrepancia entre lo ostensible de la cianosis y la carencia de otros
datos de cardiopatia aunada a una radiografia de tdérax en apariencia normal
conducen a su tardio reconocimiento que entorpece seriamente el manejo.

Por tal motivo cualquier duda diagnéstica en el neonato con cianosis inexplicable
debe aclararse rapidamente con la ecocardiografia. En d-TGA este estudio define la
emergencia anormal de las grandes arterias y la presencia de anomalias

adicionales.*

Electrocardiograma
En la mayoria de los recién nacidos con d-TGA el electrocardiograma esta dentro de

limites normales; posteriormente hay hipertrofia ventricular derecha.?

Radiografia de torax

La radiografia de térax, como se menciond, en el neonato en los primeros dias de
vida suele ser normal. En los casos con d-TGA y CIV grande con sintomas de
insuficiencia cardiaca hay cardiomegalia y flujo pulmonar aumentado.

Frecuentemente se observa pediculo vascular estrecho.?

Tratamiento

El niflo con d-TGA plantea una auténtica emergencia pediatrica si nace, como es
frecuente, con una comunicacion interatrial muy pequefia y con un conducto arterioso
en vias de cierre. En esas condiciones, la saturacion sistémica es muy baja y el riego
de fallecer es inminente, si no se logra la apertura farmacolégica del conducto
arterioso con prostaglandinas (PGE1l) y la creacion trans-cateterismo de una
comunicacion interatrial amplia con la técnica de Rashkind. Verificada la persistencia
de una presiéon suficientemente elevada en el ventriculo izquierdo antes que haya

caido la elevada resistencia vascular pulmonar neonatal en las primeras dos
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semanas de vida, se practica la correccion anatémica de la lesién conectando a las
grandes arterias con sus respectivos ventriculos. Dicha cirugia se conoce como

operacién de Jatene. 2

Si por el contrario el diagnéstico se lleva a cabo después de este periodo, la
correccion anatémica es de mayor riesgo o imposible de practicar ya que pasado el
periodo neonatal, la baja presion del ventriculo izquierdo lo imposibilita para soportar
la poscarga de la circulacion mayor al conectarle a la aorta. En estos casos la
paliacion con una septostomia atrial transcateterismo es seguida antes del afio de
edad de una correccidn fisioldgica (técnica de Mustard). Este manejo aunque menos
satisfactorio a largo plazo, continda teniendo vigencia en nuestro medio para tratar

casos referidos tardiamente.?
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ANTECEDENTES

El abordaje quirdrgico de la transposicidon de las grandes arterias (TGA) se inicia en
1959 con el ingenioso procedimiento de correccion oximétrica ideada por Ake

Senning mediante la inversién de los retornos venosos. ’

Luego de la exitosa primera experiencia, la mortalidad subsiguiente fue total por lo
gue el procedimiento quedd transitoriamente abandonado, solo utilizado por su
creador. En 1964, W. Mustard ided otro procedimiento oximétrico, técnicamente mas
simple, que se generalizd en el mundo y del que se presentaron diversas estadisticas
con una mortalidad en torno del 10% para TGA simples y del 25% para las asociadas
con CIV e hipertensién pulmonar. ®

En 1975, Adib Jatene, en San Pablo, realiza con éxito la primera correccion
anatomica de una TGA con CIV. Esta asociacibn se consideré un requisito
indispensable para tener un ventriculo izquierdo hipertenso entrenado para mantener

la circulacion sistémica. ©

Pocos meses después empleamos, con éxito, la misma técnica en TGA con CIV y en
su publicacion en el exterior se sugiere la posibilidad de realizarla en TGA con
septum intacto, pero durante el periodo neonatal usufructuando la hipertensién
pulmonar fisioldgica del recién nacido y éste es el abordaje de eleccién para esta

patologia en el momento actual. ®

Las técnicas previas de correccion oximétrica (Mustard) mantienen sistémico el
ventriculo derecho, lo cual no es ideal. Estas técnicas se han desprestigiado por
presentar en el largo plazo alguna tendencia a la disfuncion ventricular y a las
arritmias. Sin embargo, se ha sido injusto al evaluar las arritmias en el largo plazo de

estos pacientes, ya que no se considerd que fueron operados en las décadas de los

15



sesenta y los setenta, cuando no se contaba con los conocimientos ni las delicadas

suturas actuales.?

En cirugia, como en todo, existen modas y las operaciones de Mustard o Senning se
consideran obsoletas, pero en la actualidad se emplean como parte de la correccién
en el doble switch en la inversion ventricular (LTGA) con resultados excelentes y sin
arritmias. También se indican en las TGA sobrevivientes que llegan tarde a cirugia

con presién baja en el ventriculo izquierdo. ®

Es indudable que en un numero significativo de pacientes el ventriculo derecho (VD)
soporta sorprendentemente bien la presién sistémica durante afios; prueba de ello es
que el primer Mustard operado en el Hospital de Nifios en 1967 vive y se encuentra
asintomatico. Muchos ventriculos Unicos derechos luego del bypass total del
ventriculo venoso mantienen muy bien la presion sistémica, pero es indudable que la
correccion anatomica es la mejor opcion para restablecer la conexién normal entre
ventriculo izquierdo (VI) y aorta y entre VD-AP. Sin embargo, como todos los

procedimientos, tienen sus problemas e intentamos evaluarlos: ’

1. Cirugia precoz:

Al ser requisito indispensable que la presion del ventriculo izquierdo sea elevada
para que luego de la inversion quirdrgica de los grandes vasos el VI sea capaz de
mantener la presion arterial, las transposiciones con septum intacto requieren la
intervencién antes de que revierta el patron de hipertension pulmonar fisiolégica fetal,

es decir, antes de los 15 dias de vida. &

La intervencion quirdrgica en si conlleva el riesgo incrementado de toda cirugia
compleja en periodos neonatales, mas aun si el paciente pesa menos de 3kg. Entre
los pacientes con CIV asociada, la cirugia en el periodo neonatal no es tan imperiosa
ya que mantienen la presion elevada en el VI, por lo que la cirugia se puede realizar
algo més tarde; sin embargo, la insuficiencia cardiaca (dificiimente controlable)

puede llegar a anticipar la intervencién. 8
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2. Complicaciones relacionadas con el procedimiento quirdrgico:
a) Estenosis supravalvular pulmonar: es una complicacién frecuente: 25%
para los autores, aunque podria ser mayor si se consideran los pacientes
perdidos de seguimiento y las posibles muertes quirdrgicas ocasionadas por
esta causa. Las razones que la determinan pueden estar relacionadas con la
maniobra de Lecompte (que lleva la arteria pulmonar por delante de la aorta y
puede distorsionarla) o por razones técnicas quirargicas (distorsion o sutura

estrecha). ®

Esto es concordante con lo comunicado por autores que muestran una
diferencia significativa de estenosis pulmonar luego de la curva de
aprendizaje. La reintervencion es la solucibn mas adecuada luego de una
dilatacion fallida con baldon.

El uso de stents a edades inferiores a los 8-10 afios representa un problema
serio, ya que la potencial extraccion quirtrgica futura del stent es una cirugia

de riesgo. 8

b) Insuficiencia adrtica: ésta es una complicacion no demasiado frecuente. La
presencia de un cerclaje previo de la arteria pulmonar puede facilitarla, ya que
es posible la alteracion valvular (futura valvula aértica) luego de un cerclaje
pulmonar. Su indicacibn mas precisa es para preparar el VI en TGA con

septum integro y presién pulmonar baja (luego del mes de vida). ®
En general, el cerclaje de la arteria pulmonar rara vez se indica en la TGA:
s6lo en pacientes con CIV multiple, en prematuros de muy bajo peso o en

pacientes en estado critico.

c) Obstruccién coronaria: la translocacién coronaria resulta el item mas

significativo de esta intervencion, mas aun si la disposicion coronaria es
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atipica. Es facil imaginar que no es simple translocar ambas coronarias de 2

mm sin acomodamiento alguno. ®

Aqui radica la mayor causa de mortalidad operatoria. Ademas, la obstruccion
tardia también es posible; si bien los autores comunican el 2,9%, esta cifra
podria estar incrementada en su estadistica si se consideraran los 20
pacientes perdidos de seguimiento. Como bien manifiestan los autores, el
cateterismo cardiaco de rutina es el procedimiento mas exacto para
determinar obstruccién coronaria, si bien el menos agresivo estudio previo
radioisotopico puede sugerirla y en caso de hallarse déficit de perfusion, se

indica el cateterismo. 8



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La enfermedad cardiaca congénita es la malformacion mayor mas comdn y una
importante causa de morbimortalidad en el periodo neonatal. La prevalencia
reportada a nivel mundial va de 2.1 a 12.3 por 1000 recién nacidos.

La TGA representa el 5-8% de todas las cardiopatias congénitas, pero dada su
evolucion natural fallece un 30% de los casos en la primera semana de vida, un 50%
antes del primer mes, un 70% en los primeros 6 meses de vida y un 90% antes del

primer afio.

Para el tratamiento quirargico existen técnicas correctores fisioldgicas y anatomicas;
La correccion fisiolégica consiste en invertir el cortocircuito a nivel auricular para
redirigir los flujos y conectarlos fisiologicamente, esto se consigue mediante la
tunelizacion de la auricula de tal forma que el flujo procedente de las venas
pulmonares se dirija a través del tunel hacia la tricispide-ventriculo derecho-Aorta y
por fuera de la tunelizacién; el flujo procedente de venas cavas se dirige hacia mitral-
ventriculo izquierdo-arteria pulmonar. El fin que persiguen las correcciones

anatomicas es conectar las grandes arterias a sus respectivos ventriculos.

Dentro de las posibilidades terapéuticas, la técnica de Mustard constituye una opcion
gue continda vigente y que permite la correccion quirargica de la Transposicion de
grandes arterias en pacientes con diagnostico tardio o referidos de otros centros
hospitalarios fuera del rango de edad permisible para la utilizacion del procedimiento

de Jatene.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢,Cual es la evolucién clinica y ecocardiografica a largo plazo de los pacientes
postoperados con procedimiento de Mustard para correccion de transposicion de
grandes arterias en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.

JUSTIFICACION

La transposicion de grandes vasos es una cardiopatia congénita frecuente, con alta
supervivencia y escaso numero de secuelas, especialmente si se interviene

precozmente, en el periodo neonatal.

El tratamiento principal de la TGV simple es la cirugia correctora en el periodo

neonatal

Actualmente el Hospital Infantil de México es un centro de referencia nacional para
pacientes con cardiopatias congénitas y cuenta con servicio de cirugia
cardiovascular, sin embargo, no se cuenta con datos estadisticos de
morbimortalidad de la cirugia de Mustard.

Con la generacion de cifras especificas que reflejen la evolucion clinica asi como las
complicaciones asociadas al procedimiento de Mustard, la necesidad del uso de
antiarritmicos y el grado de insuficiencia cardiaca y tricuspidea, es posible considerar
dicho procedimiento como una de las principales opciones quirargicas para el
tratamiento correctivo de la transposicion de grandes arterias.
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OBJETIVOS

General:

Describir la evolucion clinica de los pacientes con transposicion de grandes arterias
corregida mediante técnica de Mustard en pacientes del Hospital Infantil de México
Federico Gémez.

Especificos:
e Describir la funcién del ventriculo derecho por ecocardiogafia al valorar
fraccion de eyeccion, fraccion de acortamiento y TAPSE.
» Describir la funcion de la vélvula tricuspidea.
» Describir la presencia de arritmias posteriores a la correccion quirdrgica
» Describir la clase funcional, es decir, la presencia de sintomas, utilizando la
Clasificacion de Ross modificada.

» Describir la sobrevida de los pacientes postoperados de Mustard

HIPOTESIS

No aplica por tratarse de un estudio observacional de serie de casos.

METODOS
Disefio observacional descriptivo retrospectivo de serie de casos.
Criterios de inclusion:
» Pacientes portadores de transposicion de grande vasos
» Pacientes de 0 a 18 afios de vida operados en el periodo de 2000-2016 en el
Hospital Infantil de México Federico Gomez para transposicion de grandes
arterias mediante técnica de Mustard

Criterios de exclusion:
» Pacientes con transposicion de grandes vasos no corregida o corregida
mediante técnica de Jatene.
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PLAN DE ANALISIS ESTADISTICO

Se revisan expedientes clinicos en el archivo del Hospital Infantil de México Federico
Gomez, con diagnoéstico de egreso de Transposicion de grandes arterias corregida
mediante técnica de Mustard. Se realiza la recoleccion de datos en hoja de Excel

utilizando las siguientes variables:

VARIABLES DEMOGRAFICAS

Variable  Definicion Definicion Tipo de Unidades de
conceptual operacional Variable medicién
Edad Tiempo que ha Igual a la definicion Cuantitativa Afos con meses
actual vivido una conceptual continua

persona desde

su nacimiento

Género Condicién Femenino: género  Cualitativa Masculino/Femenino
organica que  gramatical; propio nominal
distingue alos dela dicotdmica

hombres de las mujer.
mujeres Masculino: género
gramatical, propio
del hombre.

VARIABLES CLINICAS

Variable Definicion Definicion Tipo de Unidades de
conceptual operacional Variable medicién
Clase Clasificacién de Valoracién  Cualitativa Clasificacion __de  Ross
funcional enfermedad funcional de nominal modificada
cardiovascular IC usando la *Clase |: Asintoméatico
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clasificacion *Clase Il Ligera taquipnea o
diaforesis a la alimentacion en
de Ross
lactantes
modificada. *Clase Ill Disnea de esfuerzo
en niflos mayores, marcada
taquipnea o diaforesis a la
alimentacion en lactantes,
marcada disnea de esfuerzo,
tiempo prolongado en la toma
del biberén Retraso en el
crecimiento
*Clase IV: Taquipnea,
aumento del trabajo
respiratorio, o diaforesis en
reposo
Presencia de Trastorno de la Valorar Cualitativa  Si/No
arritmias frecuenciay/o el presenciade nominal
ritmo cardiaco arritmias dicotomica
Funcién de Medicion Igual a la Cualititativa Leve/Moderada/Grave
valvula ecocardiografica definicion ordinal
tricuspidea de insuficiencia conceptual
tricuspidea
Fraccion de Porcentaje de Medicién Cuantitativa Porcentaje
eyeccion sangre ecocardiografica continua
expulsada con de la fraccién
cada latido de eyeccion
Fraccion de Acortamiento Medicién Cuantitativa Porcentaje
acortamiento sistélico de las ecocardiogréfica continua
fibras del VI de la fraccién
de acortamiento
TAPSE Desplazamiento Medicién Cuantitativa Numero en
del anillo ecocardiografica continua centimetros
tricuspideo de TAPSE

23




DESCRIPCION DEL METODO

Se cuenta ya con una base de datos de pacientes con diagndstico de Transposicion
de grandes arterias corregida mediante técnica de Mustard, integrando 23 pacientes

con posibilidad de ingresar al protocolo de estudio.

Los datos categéricos se presentan como numero y porcentaje y los datos
cuantitativos, como media + desviacion estandar en caso de variables de distribucién
normal y mediana (intervalo) en caso de distribuciones no normales. Se utilizé el test
de la tde Student para comparar variables continuas asociadas con variables
dependientes (dicotémicas). Para la comparacién de las variables cuantitativas de los

diferentes grupos, se realiza un analisis de la varianza.

RESULTADOS

En este estudio se incluyen los casos recolectados mediante expediente clinico de
pacientes con Transposicion de grandes arterias corregida mediante técnica de
Mustard en el Hospital Infantil de México Federico Gomez.

Este apartado se da cuenta sobre el analisis estadistico empleado, para responder la

pregunta de investigacion y las preguntas de trabajo del presente documento.

La muestra utilizada para el andlisis const6 de 23 pacientes.
El andlisis estadistico se dividié6 en dos partes, en la primera se da cuenta de las
caracteristicas médico-demograficas generales de la muestra con base en
frecuencias absolutas y relativas para variables cualitativas o cuasi-cuantitativas, y
medidas de tendencia central para las variables cuantitativas.

En la segunda parte del andlisis estadistico se compararon los variables
especificadas en la pregunta de investigacion, y preguntas de trabajo, poniendo.
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Para poder identificar si existe diferencia significativa entre las variables objetivo para
esta muestra, se realizd t-student para muestras independientes para; con un
intervalo de confianza del 95%, es decir, los valores con un p-valor inferior a 0.05,

presentan diferencias significativas.

Tabla 1: Descripcion general: frecuencias absolutas y relativas

Total de Frecuencia Frecuencia

Variables

observaciones absoluta relativa
Sexo
Femenino 23 8 35%
Masculino 23 15 65%
Clase Funcional
1 19 13 68%
2 19 6 32%
Arritmia
Si 21 12 57%
No 21 9 43%
Insuficiencia Tricuspidea
Leve 19 12 63%
Moderada 19 4 21%
Grave 19 3 16%
Fraccion de Eyeccidn
<65% 23 3 13%
>65% 23 20 87%

La muestra se compuso del 65% de pacientes del sexo masculino; el 68% obtuvo
una clase Funcional 2; de los cuales el 57% tuvo arritmias; el 63% presento
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Insuficiencia Tricuspidea leve, el 21% moderada, solo el 16% Grave; y el 87% una
Fraccion de Eyeccion superior al 65%.

Tabla 2: Descripcion general: medidas de tendencia central y dispersion

Desviacion
Variables Media Minimo Maximo
Estandar
Edad de
correcciéon 34 2 144 30
meses
Edad actual
. 12 0 26 6
afos
Fraccion de
» 70 43 82 10
eyeccion %
Fraccion de
acortamiento 38 21 51 8
%
TAPSE (cm) 11 5 16 3

La edad de correccion en meses fue de 34, la minima fue de dos y la méxima de
144, la edad actual promedio es de 12, la minima de cero y la maxima de 26; el
porcentaje de Fraccion de eyeccién promedio fue de 70, el paciente con menos fue
de 43, y el maximo de 82; la fraccion de acortamiento promedio de la muestra es de
38%, con un minimo de 21 y un maximo de 51%; y por ultimo TAPSE (cm) medio de
11, con un minimo de cinco y un maximo de 16, la desviacion estandar, en general

no muestra dispersion significativa para cada una de las variables.
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Tabla 3: Diferencias por sexo

Masculino Femenino

. _ _ _ ~ Probabilidad  Odd
Variables Frecuencia Frecuencia |Frecuencia Frecuencia

(0.05) Ratio

Absoluta Relativa Absoluta Relativa

Clase Funcional

1 3 23% 10 7% 0.07 0.51
2 4 67% 2 33% 0.07 3.43
Arritmia

Si 5 42% 7 58% 0.71 1.16
No 3 33% 6 67% 0.71 0.81
Insuficiencia tricuspidea

Leve 5 42% 7 58% 0.59 1.22
Moderada 1 25% 3 75% 0.61 0.57
Grave 1 33% 2 67% 0.90 0.86
Fraccion de eyeccion

<65% 1 33% 2 67% 0.96 0.94
>65% 7 35% 13 65% 0.96 1.01

Como se muestra en la Tabla 3, no existen diferencias significativas entre las
variables por sexo, sin embargo, se admiten diferencias, al observar las odd ratio
podemos concluir, que hay 3.34 mas posibilidad que un hombre presente la Clase
Funcional 2, 1.16 mas que los hombres presenten arritmias, 1.22 mas que las
mujeres tengan Insuficiencia tricuspidea Leve, y 1.01 que las mujeres tengan una

Fraccion de Eyeccion superior al 65%.
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Tabla 4: Diferencias de interés

Variables

Clase Funcional

Edad de correccion
meses

Edad actual afios
Fraccion de
acortamiento %

TAPSE (cm)

Arritmia

Edad de correccion
meses

Edad actual afios
Fraccion de
acortamiento %

TAPSE (cm)
Insuficiencia tricuspidea

Edad de correccion
meses

Edad actual afios
Fraccion de
acortamiento %

TAPSE (cm)

Media

(Categoria)

36
12

37
12

Si

40
11

38
10

Leve

28
15

38
12

Media

31
13

41

No

26
14

39
13

Moderada
y Grave

a7
9

38

student (0.05)

0.76
0.84

0.41
0.23

0.33
0.28

0.72
0.25

0.24
0.05

0.96
0.10



Edad de

meses

correcci

Edad actual afios
Fraccion
acortamiento %
TAPSE (cm)

Edad de
meses

correcci

Edad actual afios
Fraccion

acortamiento %
TAPSE (cm)

Fraccion de eyeccion

Edad de
meses

correcci

Edad actual afios
Fraccion
acortamiento %
TAPSE (cm)

on

de

on

de

on

de

Moderada Levey Grave

63
10

40

10

Grave

25

<65%

16

27
13

38
11

Leve y Moderada

37
14

39
11

>65%

37
13

40
11

0.05
0.39

0.59

0.68

0.59

0.12

0.50
0.08

0.28
0.12

0.13
0.23
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Con base en la Tabla 4, los pacientes que presentaron Insuficiencia tricuspidea leve
tuvieron una diferencia significativa promedio de seis afios mas (edad actual), y los

gue presentaron moderada 36 meses mas (Edad de correccion meses).

Las demas variables si bien presentaron diferencias para esta muestra no resultaron
significativas, sin embargo, la no significancia estadistica se puede deber al tamafio
de la muestra, por lo cual se deja abierta la investigacién a estudios futuros que
puedan aportar mas conocimientos en este tema en el Anexo 1, se incluyen las
graficas para probar de manera mas visual las diferencias encontradas en el

presente estudio:

Anexo 1.

Tabla 5: Insuficiencia Tricuspidea vs Edad (correccion en meses)
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Tabla 6: Insuficiencia Tricuspidea vs Edad (actual en afios)

l

Tabla 7: Insuficiencia Tricuspidea vs Género

156 -] 25

10

Edad actusi (aflos)
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Tabla 8: Fraccion de Eyecciéon vs Género

Tabla 9: Género vs Arritmia



Tabla 10: Arritmias vs Edad (correccion en meses)

11: Arritmias vs Edad (actual en afos)
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Tabla 12: Tabla 5: Fraccion de Eyeccidén vs Edad (correccion en meses)

Tabla 13: Fraccién de Eyeccion vs Edad (actual en afios)



DISCUSION

Las cardiopatias congénitas son los defectos cardiacos mas frecuentes
presentdndose en 4 a 12 de cada 1000 recién nacidos vivos en el Hospital Infantil de
México Federico Gémez y 2.1-12.3 de cada 1000 a nivel mundial, siendo la
transposicion de grandes vasos la octava causa de muerte en el periodo neonatal

aun representando Unicamente del 5 al 8% de todas las cardiopatias congénitas.

Un paciente con transposicion de grandes arterias representa en muchos casos una
emergencia quirdrgica, sin embargo, la elevada mortalidad de dicha patologia
traduce su tardio reconocimiento en nuestro pais ademas del retraso en la pronta
referencia a un hospital que cuente con el equipo multidisciplinario que requiere para

su atencion.

En lo que respecta al estudio realizado en este momento, se relata la experiencia del
Hospital Infantil de México Federico Gomez en 16 afios de seguimiento a pacientes
con transposicion de grandes vasos corregida mediante cirugia tipo Mustard

obteniendo resultados similares a lo reportado en la literatura a nivel mundial.

Se tomaron como valores aceptados dentro de la normalidad, una clase funcional 1 o
2, permitiendo Unicamente sintomas leves como ligera taquipnea o diaforesis durante
alimentacion; una fraccion de eyeccion superior a 65%, una fraccién de acortamiento
entre 28 y 44% e insuficiencia tricuspidea leve, la cual es considerada como “normal”

en la poblacién sana.

El género mas afectado es el masculino abarcando un 65% del total de pacientes
estudiados, sin embargo, fue en el género femenino fue donde se observaron la
mayoria de las complicaciones descritas como posibles en pacientes con d-TGA
corregida. A pesar de lo anterior, no existen diferencias significativas entre las

variables por sexo, sin embargo, se admiten diferencias, al observar las odd ratio
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podemos concluir, que hay 3.34 mas posibilidad que un hombre presente la Clase
Funcional 2 (mas mujeres presentan clase funcional 1), 1.16 mas que los hombres
presenten arritmias, 1.22 mas que las mujeres tengan Insuficiencia tricuspidea Leve
(mientras los varones presentan IT grave o severa con mas frecuencia), y 1.01 que

las mujeres tengan una Fraccion de Eyeccién superior al 65%.

La edad de correccibn mas frecuentemente identificada fue de 34 meses, ya que,
como hemos mencionado previamente, la correccion de transposicion de grandes
arterias mediante la técnica de Mustard es util en pacientes fuera del periodo
neonatal y en quienes presentan una inadecuada presion de ventriculo izquierdo, el
cual seria incapaz e insuficiente para mantener la presion sistémica imposibilitando
ser candidatos a correccion anatémica. A pesar de lo comentado anteriormente, las
variables clinicas y ecocardiogréficas estudiadas no mostraron diferencia relacionada
con la edad de la correccion quirargica. La no significancia estadistica se puede

deber al tamafo de la muestra.

Los trastornos de la conduccion auriculoventricular son muy frecuentes en los
pacientes con transposicién de grandes arterias ya que el tejido de conduccion tiene
una distribucién anormal por la mala alineacion entre el septum ventricular y el atrial,
a consecuencia de lo anterior, el nodo atrioventricular no hace contacto con el tejido
de conduccion en el lado del septum ventricular. En cuanto a las principales
complicaciones observadas en el estudio realizado se encuentran la presencia de
arritmias, observada en el 42% de los hombres y 58% de las mujeres, siendo el
bloqueo auriculoventricular el mas frecuentemente identificado, ademas de
taquicardia supraventricular y flutter. Las cifras mencionadas previamente
concuerdan con las estadisticas ya descritas que reportan entre 40 y 50% de
frecuencia de bloqueos AV de primer y segundo grado ademas de taquicardias por

reentrada, las cuales van incremento con la edad.
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CONCLUSION

El presente estudio demuestra que los pacientes pediatricos con transposicion de
grandes arterias corregida en el Hospital Infanti de México Federico Gomez
mediante técnica de Mustard tienden a una evolucion favorable aunado al
tratamiento médico. Todo lo anterior se ve reflejado en la sobrevida posterior a la
correccion quirargica ademas de la clase funcional grado | y Il con la que se

mantienen y la presencia no tan frecuente de arritmias secundarias al procedimiento.

La cirugia de Mustard sigue siendo una excelente opcidn quirurgica ya que permite la
correccion de transposicion de grandes arterias posterior al periodo neonatal o con
una funcién ventricular inadecuada para realizacion de correccidbn anatémica
(Jatene), ya que la mayoria de los pacientes son diagnosticados y o referidos

tardiamente para recibir tratamiento.

A pesar de observarse una evolucién clinica favorable en los pacientes operados de
Mustard, identificamos a través de los afios una disminucion significativa en la

frecuencia de realizacion de dicho procedimiento.

En el estudio realizado se documenta que los pacientes sometidos a esta correccion
quirdrgica tuvieron una baja incidencia de las complicaciones mas frecuentemente
documentadas en la literatura médica; por lo que podemos concluir que en la
actualidad, se observa una disminucién de la mortalidad comparada con la reportada
cuando se comenz6 a utilizar la técnica de Mustard, y esto aunado a la experiencia
médica, el uso adecuado de farmacos antiarritmicos, la mejoria en la calidad del
material quirdrgico y de la bomba de circulacion extracorpérea, apoyan la cirugia de
Mustard como una buena opcién para los pacientes que no son candidatos a otro
tipo de correccion.
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

LIMITACIONES DEL ESTUDIO
» La obtencién de los datos es mediante expediente clinico
* Es un estudio retrospectivo, depende de que se codifique el diagné
e stico al egreso
» Es un estudio descriptivo por lo que se requiere de la informacién actualizada

del estado clinico y por ecocardiografia del paciente
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