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RESUMEN

Introduccion y objetivos: Hay pocos datos sobre la evolucion en adultos de la dilatacion de la raiz
neoaoértica (RAO) y la insuficiencia valvular neoadrtica (IA) tras la cirugia de switch arterial (SA) en la
transposicién de grandes arterias.

Meétodos: Analisis retrospectivo de 152 pacientes con transposicion de grandes arterias, mayores de
15 afios, intervenidos mediante SA y seguidos durante 4,9 + 3,3 afios en 2 centros de referencia. Se
analizaron los cambios de diametro de la RAO ajustados a superficie corporal y la progresién a grado
moderado/grave de la IA con ecocardiografias seriadas. Se realizd un modelo de regresion de Cox para
identificar factores predictores de progresion de la IA.

Resultados: Inicialmente, 4 pacientes (2,6%) presentaban IA grave (3 habian precisado cirugia valvular) y
9(5,9%) moderada. La RAO basal media era 20,05 + 2,4 mm/m?, y al final del seguimiento, 20,73 =+ 2,8 mm/
m? (p < 0,001), con un crecimiento medio de 0,14 (IC95%, 0,07-0,2) mm/m?/afio. La IA progres en 20 (13,5%)
y 6 (4%) fueron intervenidos. La progresion de IA se asocid con valvula bictspide, IA inicial, dilatacion de la
RAO inicial y crecimiento de la RAO. La valvula bicaspide (HR = 3,3; 1C95%, 1,1-15,2; p = 0,037), la IA inicial
(HR=5,9; 1C95%, 1,6-59,2; p=0,006) y el crecimiento de la RAO (HR=4,1; IC95%, 2-13,5; p=0,023)
resultaron predictores independientes.

Conclusiones: La dilatacion de la RAO y la IA progresan en el adulto joven intervenido mediante SA. La
valvula bicaspide, la IA basal y el crecimiento de la RAO son predictores de progresion de IA.

© 2020 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Time course and predictors for neoaortic root dilatation and neoaortic valve
regurgitation during adult life after arterial switch operation

ABSTRACT

Introduction and objectives: There are limited data on the long-term development of neoaortic root
dilatation (NRD) and neoaortic valve regurgitation (AR) after arterial switch operation (ASO) for
transposition of the great arteries during adult life.

Methods: We performed a retrospective longitudinal analysis of 152 patients older than 15 years who
underwent ASO for transposition of the great arteries and who were followed-up for 4.9 + 3.3 years in
2 referral centers. Sequential changes in body surface-adjusted aortic root dimensions and progression to
moderate/severe AR were determined in patients with 2 or more echocardiographic examinations. Risk
factors for dilatation were tested by Cox regression to identify predictors of AR progression.

Results: At baseline, moderate AR was present in 9 patients (5.9%) and severe AR in 4 (2.6%), of whom
3 had required aortic valve surgery. Initially, the median neoaortic root dimension was 20.05 + 2.4 mm/
m?, which increased significantly to 20.73 + 2.8 mm/m? (P < .001) at the end of follow-up. The mean change
over time was 0.14 mm/m?/y (95%Cl, 0.07-0.2). Progressive AR was observed in 20 patients (13.5%) and
6 patients (4%) required aortic valve surgery. Progressive AR was associated with bicuspid valve, AR at
baseline, NRD at baseline, and neoaortic root enlargement. Independent predictors were bicuspid valve (HR,
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3.3;95%CI, 1.1-15.2; P=.037), AR at baseline (HR, 5.9; 95%ClI, 1.6-59.2; P =.006) and increase in NRD (HR, 4.1

95%Cl, 2-13.5; P=.023).

Conclusions: In adult life, NRD and AR progress over time after ASO. Predictors of progressive AR are
bicuspid valve, AR at baseline, and increase in NRD.
© 2020 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights reserved.

Abreviaturas

IA: insuficiencia valvular neoadrtica

RAO: raiz neoadrtica

SA: switch arterial

TGA: transposicion de grandes arterias

UCCA: unidad de cardiopatias congénitas del adulto

INTRODUCCION

La transposicion de grandes arterias (TGA) es la cardiopatia
congénita ciandtica mas frecuente al nacimiento. Se han descrito
varias técnicas de reparacion, pero actualmente el procedimiento
quirargico de eleccién es el switch arterial (SA). En esta técnica' se
realiza una reparacion anatomica en periodo neonatal y tiene la
ventaja de mantener el ventriculo morfolégicamente izquierdo
como ventriculo sistémico, aunque la unidad funcional que
constituye la raiz neoaértica (RAO) (valvula, anillo y porcién
sinusal) corresponde embrioldgicamente a la valvula y la arteria
pulmonar.

Entre las mas importantes complicaciones de la técnica, se
encuentran la dilataciéon de la RAO y la insuficiencia valvular
neoadrtica (IA). Los resultados en edad infantil son conocidos®? y
aunque muchos pacientes presentan dilatacion progresiva de aorta
ascendente e insuficiencia valvular, en su mayoria son de grado
ligero, por lo que son pocos los pacientes que requieren cirugia por
esta complicacién en la etapa pediatrica (1-3%)°.

Desde hace unos afios, una nueva poblacién de adultos jovenes
intervenidos de SA se valora en las unidades de cardiopatias
congénitas del adulto (UCCA). Existen pocos estudios que analicen
la evolucion de la dilatacion de la RAO e IA en estos pacientes, y
ademas los resultados son controvertidos. Se han publicado
trabajos que muestran una evolucioén favorable, con estabilizacion
del tamafio de la RAO" y de la IA>®. Sin embargo, otros afirman que
existe una progresion significativa de estas alteraciones, con una
alta incidencia de reintervenciones’*.

Los objetivos del estudio son describir la prevalencia de IA
significativa, la necesidad de reintervenciéon por complicaciones
aorticas en el seguimiento y la incidencia de eventos clinicos
graves en esta poblacion, asi como analizar si existe progresion en
la dilatacion neoadrtica y en el grado de IA y definir qué variables
son predictoras de progresion de la insuficiencia valvular.

METODOS
Poblacion de estudio

Andlisis retrospectivo y longitudinal de una cohorte de
pacientes diagnosticados de TGA o anomalia de Taussig-Bing y
tratados con cirugia de SA seguidos en 2 UCCA de referencia. La
inclusion de los pacientes tuvo lugar en el momento de su
transferencia a la UCCA y se requirié un seguimiento superior a

1 afio, con un estudio ecocardiografico basal y en cada consulta
anual. El estudio se ha realizado de acuerdo con la Declaracion de
Helsinki y se incluyd a los pacientes en el Registro Nacional de
Cardiopatias Congénitas del Adulto (RECCA), aprobado por los
comités éticos de ambos Hospitales (estudio 2017/0659).

Variables analizadas

Se registraron retrospectivamente variables relacionadas con la
anomalia estructural, la cirugia inicial y la evolucién pediatrica.
Las variables analizadas fueron demograficas, el tipo de TGA, las
anomalias asociadas (comunicacion interventricular, coartacién de
aorta, obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo,
valvula pulmonar nativa bicGspide), patron coronario (clasificadas
como normal, coronaria derecha e izquierda naciendo del mismo
seno, coronaria intramural u otras variantes), variables relacio-
nadas con la cirugia de SA (edad a la intervencion y cerclaje previo)
y necesidad de reintervencion (quirargica o percutanea).

Las variables analizadas en el seguimiento en la UCCA fueron:
edad al inicio y el final del seguimiento, diametro de la RAO sinusal
(indexado a superficie corporal), grado de IA y eventos clinicos. Los
eventos clinicos analizados fueron: fallecimiento, eventos coro-
narios graves (muerte, infarto de miocardio, revascularizacion
coronaria), arritmias (taquicardia ventricular, fibrilacion o flutter
auricular), endocarditis y reintervencion quirargica o percutanea.

Con el fin de homogeneizar los resultados, las variables
relacionadas con el estudio de la RAO se obtuvieron exclusiva-
mente por ecocardiografias transtoracicas, realizadas por expertos
ecocardiografistas de ambas UCCA. La medicion de la aorta se
realiz6 a nivel de los senos de Valsalva, en telediastole y de borde
externo a borde interno (figura 1A). Se considerd dilataciéon de
la RAO si presentaba un didmetro > 20,6 mm/m? en varones y
> 20,7 mm/m? en mujeres. Este valor corresponde al obtenido de
sumar la media + 1 desviacion estandar de los valores normales
de la aorta sinusal indexados por superficie corporal y ajustados a
género, que Saura et al.° definieron como didmetros normales en
una cohorte de controles. El crecimiento se defini6 como la
diferencia obtenida desde la medicién inicial (primera visita en la
UCCA) y la tltima realizada, expresandose de forma indexada a
superficie corporal y dividida en afios de seguimiento (mm/m?/
ano).

La IA se estudi6 mediante ecocardiografia Doppler color,
analizando la vena contracta y clasificandola semicuantitativa-
mente'® en leve (< 3 mm), moderada (3-6 mm) y grave (> 6 mm)
(figura 1B). Se considerd significativa cuando el grado era
moderado o grave. La presencia de progresion en el grado de
regurgitacion se defini6 por la evidencia de incremento del grado
de IA tras 2 controles ecocardiograficos sucesivos y siempre que la
insuficiencia alcanzara el grado de moderada o grave.

Analisis estadistico

Las variables continuas se expresan como media + desviacion
estandar si presentan distribucion normal y con la mediana [intervalo
intercuartilico] si tienen una distribucién no gaussiana. Para las
variables cualitativas se muestran sus porcentajes.
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Figura 1. A: medicion de la raiz neoadrtica sinusal, en telediastole y de borde
externo a borde interno (flecha). B: medicién de la vena contracta para
cuantificar la insuficiencia valvular neoadrtica.

El tiempo de seguimiento computado fue el transcurrido desde
la primera hasta la Gltima ecocardiografia realizada en la UCCA. No
se considerd para el andlisis a los pacientes que no tuvieron
ecocardiografia pasado el afio de seguimiento.

Se realiz6 una comparacion de las medias del diametro de la
RAO (calculadas al inicio y el final del seguimiento en la UCCA) con
el test de la t de Student para medias relacionadas para confirmar la
existencia de dilatacion adrtica progresiva. El crecimiento medio
de 1aRAO se expres6 como la diferencia entre las mediciones inicial
y final en mm/m?/afios de seguimiento. Se realizé6 una compara-
cion de medias para variables independientes para identificar
factores asociados con el crecimiento de la RAO.

Los analisis de supervivencia libre de IA significativa y de cirugia
de la RAO se realizaron mediante curvas de Kaplan-Meier. En el
andlisis de la progresion de la regurgitacion adrtica, se excluyo a los
pacientes que presentaban IA grave desde la etapa pediatrica
(intervenidos o no) y se registré la fecha de la ecocardiografia
donde se evidencio6 el incremento del grado de la insuficiencia. Los
analisis de supervivencia libre de progresion se realizaron
mediante curvas de Kaplan-Meier. La contribucion individual de
diversos factores de riesgo de progresiéon de la IA se analizo
mediante regresion de Cox multivariante. Se consider6 significa-
tivo un valor de p < 0,05. El analisis estadistico se realiz6 utilizando
el paquete SPSS 15.0 para Windows (SPSS Inc., Estados Unidos).

RESULTADOS

Se transfirié de cardiologia pediatrica a las UCCA a 156 pacien-
tes (el 62,5% varones) diagnosticados de TGA y tratados con
cirugia de SA. La media de edad inicial fue 15,7 +1,2 afios, y
152 pacientes completaron un seguimiento mayor de 1 afio (se
excluyd a 4 pacientes por pérdida de seguimiento) (figura 2). El
seguimiento medio estuvo préximo a los 5 afios (4,9 +3,3), y la
media de edad al final del estudio era 20,4 + 2,8 afios.

156 pacientes
d-TGA'y switch arterial
transferidos a UCCA

4 pacientes
Excluidos por no disponer de seguimiento ecocardiografico
(2 con raiz adrtica dilatada, 1 1A ligera, 1 IA moderada)

152 pacientes
Anélisis de dilatacion raiz neoadrtica
Anadlisis de prevalencia de IA
Supervivencia libre de IA moderada/grave
Supervivencia libre de cirugia raiz neoadrtica

3 pacientes: A grave intervenidos en la infancia
1 paciente: IA grave en la primera valoracion en UCCA

148 pacientes
Andlisis progresion IA

Figura 2. Diagrama de flujo de los pacientes incluidos en el estudio. IA:
insuficiencia valvular neoadrtica; TGA: transposicion de grandes arterias;
UCCA: unidad de cardiopatias congénitas del adulto.

En la tabla 1 se resumen las caracteristicas demograficas,
anatomicas y relacionadas con el SA, y las reintervenciones
realizadas durante la edad pediatrica. La mayoria de los pacientes
tenian diagnostico de d-TGA, con comunicacién interventricular
asociada en casi un tercio. La valvula neoadrtica era bicispide en el
7,9% de los pacientes. Durante el seguimiento pediatrico,
31 pacientes (20,4%) precisaron intervencion quirdrgica, en su
mayoria (27 pacientes) a nivel del tracto de salida del ventriculo
derecho o el tronco pulmonar. Se intervino a 3 pacientes por IA
(implante de protesis en 2 de ellos y una reparacion valvular) y a
1 paciente por obstruccién del tracto de salida del ventriculo
izquierdo.

Dilatacion de la raiz neoaortica

Basalmente, el 38,8% de los pacientes mostraban una RAO
dilatada. Analizando los diametros absolutos, el 10,5% era >
40 mm y el 0,6% > 45 mm; en ningdn paciente fue > 50 mm. Al
final del seguimiento, el 48,7% tenia una RAO dilatada; el 27,6%,
una aorta > 40 mm y el 9% > 45 mm y solo en 2 pacientes era >
50 mm. Al comparar las medias de la RAO al inicio y final del
estudio, se confirm6é una dilatacion progresiva y significativa
(figura 3): 20,05 + 2,4 frente a 20,73 + 2,8 mm/m? (p < 0,001), con
una media de crecimiento (figura 4) de 0,14 (1C95%, 0,07-0,2) mm/m?/
afo. En cuanto a las variables que podrian estar en relacion con la
dilatacion progresiva de la RAO, no se encontr6 significacion
estadistica en ninguna de ellas (tabla 2).

Insuficiencia de la valvula neoadrtica: prevalencia, progresion y
necesidad de cirugia

Durante la edad pediatrica, 4 pacientes (2,6%) presentaron IA
grave (se intervino a 3 de ellos) y en la primera visita a la UCCA, el
5,9% tenia una IA moderada y el 41,5%, ligera.

Al final del seguimiento, se confirmd una progresion del grado
de IA en 20 pacientes (13,5%). Un 22% de los pacientes que partian
de una IA ligera evolucionaron a moderada y 2 a grave. Tan solo
1 paciente (1,3%) que basalmente no tenia IA progres6 a IA
moderada. En la figura 5 se resume la progresion y la prevalencia de
IA al final del seguimiento; destaca que mas de la mitad de los
pacientes presentaban algln grado de IA, y aunque en la mayoria
era ligera, en casi el 20% era significativa o habia requerido cirugia.
Finalmente, la supervivencia libre de IA moderada o grave fue del
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Tabla 1
Caracteristicas basales de los pacientes
Pacientes, n 152
Varones 95 (62,5)
Edad inicial (arios) 15,70+1,20
Superficie corporal inicial (m?) 1,65+0,17
Edad al final del estudio (arios) 20,40 +£2,80
Superficie corporal final (m?) 1,76 +0,18
Tipo de transposicion
Septo integro 105 (69,1)
Compleja con comunicacion interventricular 45 (29,6)
Taussig-Bing 2(1,3)
Anomalias asociadas
Coartacion aorta 9(5,9)
Valvula neoadrtica bicspide 12 (7,9)
Obstruccion del TSVI 4(2,6)
Patron coronario*
Tipo 1: normal 102 (67,1)
Tipo 2: otros patrones 35(23)
Tipo 3: coronaria Gnica 11(7,2)
Tipo 4: coronaria intramural 4(2,6)
Cirugia de switch
Edad a la cirugia (dias) 6 [6-13]
Cerclaje previo 9(59)
Intervenciones en edad pedidtrica
Intervencion percutinea 67 (44)
Cirugia 31 (204)
Tracto salida del VD 27 (17,7)
Neoaorta 3(2)
Obstruccién del TSVI 1(0,7)

Cx: arteria coronaria circunfleja; LAD: arteria coronaria izquierda descendente
anterior; R: arteria coronaria derecha; TSVI: tracto de salida del ventriculo
izquierdo; VD: ventriculo derecho.

Los valores expresan n (%), media+desviacion estindar o mediana [intervalo
intercuartilico].

"Patrén coronario: Normal: 1 LAD, Cx; 2 R. Otros patrones: 1 LAD; 2 R, Cx [ 1 R;
2 LAD, Cx. Coronaria Gnica: 1 R, LAD, Cx o 2 R, LAD, Cx. Técnica de reimplante
coronario: «punch o botoén coronario» en el 90%, trap-door en el 3%; en el 7% no
consta en el protocolo quirirgico.

79yel73%alos 5y alos 10 afios de seguimiento respectivamente
(figura 6A).

En el subandlisis de los 148 pacientes que no presentaban IA
grave en la primera valoracion en la UCCA, la supervivencia libre de
progresion de IA fue del 84 y el 76% a los 5 y a los 10 afios
respectivamente (figura 6B). Un dato muy relevante es la
disminucion de la incidencia de progresion de IA a partir de los
5 afios de seguimiento (que corresponde aproximadamente a los
20 afios de edad).

Durante el seguimiento en las UCCA, se tratd a 6 pacientes con
cirugia relacionada con la valvula neoaértica, todos por IA grave:
sintomadtica en 5 pacientes y por disfuncion sistolica del ventriculo
izquierdo en uno de ellos. En ningin caso por dilatacion aislada de
la RAO. Se realizaron 4 implantes de protesis adrtica mecanica (en
2 de ellos se realiz6 cirugia mitral combinada) y 2 reparaciones de
la valvula neoaodrtica (uno de ellos con aortoplastia asociada). La
supervivencia libre de cirugia de la valvula neoaédrticaalos 5y alos
10 afios de seguimiento fue del 95,6 y el 92% (figura 6C).

La progresion de la IA (tabla 3) se asoci6 con valvula bicaspide,
IA basal, dilatacién inicial de la RAO y crecimiento de la RAO,
mientras que los pacientes que precisaron intervencién quirargica
en la infancia por complicaciones en el tracto de salida del
ventriculo derecho presentaron menor progresion de IA. Fueron

25

20,73 +2,8
20,05 +2,4
20+

Diametro raiz neoadrtica (mm/m?)

15

Inicial Final
Seguimiento

Figura 3. Comparacion del diametro medio indexado por superficie corporal de
la raiz neoadrtica sinusal desde el inicio del estudio al final del seguimiento.

1,50 g n=152
Media de crecimiento:

N
* 0,14 (IC95%, 0,07-0,20) mm/m?/afio

-

°

S
I

0,50+

°
-0,50 °
°

-1,00

Crecimiento raiz neoadrtica (mm/m2/afio)
o
o
o
1

-1,50

T

Figura 4. Crecimiento medio anual de la raiz neoaértica sinusal indexada por
superficie corporal. IC95%: intervalo de confianza del 95%.

predictores independientes de progresion de IA (tabla 4) la valvula
bictGspide (HR = 3,3; 1C95%, 1,1-15,2; p=0,037), IA basal (HR =5,9;
1C95%, 1,6-59,2; p=0,006) y crecimiento de la RAO (HR=4,1;
1C95%, 2-13,5; p = 0,023).

Eventos clinicos en el seguimiento

Un paciente falleci6 sGibitamente durante el seguimiento. Se
registraron 2 infartos de miocardio, ambos tras cirugia valvular
abrtica y no hubo reintervencion por causa coronaria. Se
diagnosticaron 2 casos de endocarditis, ambas sobre la valvula
neopulmonar, que no precisaron de cirugia y 4 arritmias (2 aleteos
auriculares, una taquicardia supraventricular por reentrada
nodular y una TV sostenida originada en el seno coronario derecho
de la RAO que recurrid tras 2 ablaciones, por lo que se implanté un
desfibrilador automatico implantable, Ginico en esta serie).

Al final del seguimiento, 13 pacientes (8,6%) fueron reinterve-
nidos quirGirgicamente. A los 6 pacientes operados por IA, se
sumaron 7 reintervenidos por disfuncion del tracto de salida del
ventriculo derecho.
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Tabla 2
Variables asociadas con el crecimiento de la raiz neoadrtica
n (%) Crecimiento de la p
raiz neoaértica (mm/m?/afio)

Sexo
Varones 95 (62,5) 0,14 0,78
Mujeres 57 (37,5) 0,15

Comunicacion interventricular
Si 47 (30,9) 0,17 0,41
No 105 (69,1) 0,12

Vilvula bictispide
Si 12 (7,9) 0,28 0,16
No 140 (92,1) 0,12

Coartacion adrtica
Si 9(5,9) 0,22 0,32
No 143 (94,1) 0,13

Patron coronario andmalo
Si 50 (32,9) 0,15 0,82
No 102 (67,1) 0,13

Cerclaje previo
Si 9 (5,9) 0,14 0,87
No 143 (94,1) 0,12

Edad < 18 arios final seguimiento
Si 66 (43,5) 0,20 0,09
No 86 (56,5) 0,09

Raiz neoadrtica inicial dilatada
Si 54 (35,5) 0,17 0,41
No 98 (64,5) 0,12

Insuficiencia valvular neoaortica basal al menos ligera
Si 74 (48,7) 0,17 032
No 78 (51,3) 0,10

Se sometieron a intervencion percutanea 16 pacientes (10,5%),
la mayoria por estenosis de ramas pulmonares (14 procedimien-
tos). Un paciente recibié un implante de una proétesis pulmonar
percutanea y otro un stent para tratar una recoartacion de aorta.

DISCUSION

El SA es la técnica de eleccion para la reparacion de los pacientes
con TGA, con una alta supervivencia a medio plazo, pero con

| GRAVE: 4 (2,6%)

complicaciones importantes en la evolucién®'!, como son la
dilatacion de la RAO y la IA.

Se comienza a valorar un gran namero de estos pacientes en las
UCCA, pero hay pocos estudios que analicen la evolucioén de estas
complicaciones en los adultos jovenes®’. Ademas, esta poblacién
todavia presenta cambios somaticos secundarios al crecimiento en
los primeros afios de seguimiento en las UCCA, lo que dificulta
establecer si los cambios observados son patoldgicos.

En este sentido, se ha disefiado el primer estudio que analiza el
crecimiento medio de la RAO indexado por superficie corporal en
un grupo de pacientes en los que todavia se produce un cambio
pondoestatural significativo e identifica variables predictoras de
progresion de IA a partir de la valoracion de los pacientes al inicio
del seguimiento.

Dilatacion de la raiz neoaortica

Se han descrito diferentes causas que pueden justificar la
dilatacién de la RAO. En primer lugar, histolégicas'?, pues se
observa que la RAO presenta una capa de colageno mas delgada y
con menor grado de organizacién, o anatémicas® como la
desproporcion inicial entre aorta y pulmonar que se observa en
pacientes con comunicacion interventricular o en anomalias tipo
Taussig-Bing. Por altimo, se ha atribuido a circunstancias
inherentes a la cirugia como la denervacién'® o la presencia de
un angulo aértico'* excesivamente agudo, que puede motivar
alteraciones en la dinamica del flujo adrtico e incrementar el estrés
de pared arterial.

Aunque la dilatacién de la RAO es un hecho reconocido tras la
cirugia de SA, no hay consenso en su caracter progresivo. Mientras
el grupo de Boston® describe una dilatacién hasta los 10 afios de
seguimiento, con estabilizacién posterior, otros trabajos refieren
una dilatacién progresiva'>~!7, aunque la mayoria de los estudios
analizan a pacientes en edad pediatrica (< 15 afios).

En el presente trabajo, se confirma una dilatacién progresiva y
significativa de la RAO, cuantificada en 0,14 mm/m?/afio (creci-
miento medio en el intervalo de 0,23-0,25 mm/afio). La dilatacion
observada en nuestra serie es claramente superior a la que
presentan los individuos sanos'® (0,08 mm/afio), aunque esta lejos
de la descrita en pacientes con enfermedad de Marfan'® (0,49 mm/
afio), valvula biciaspide!® (0,42 mm/afio) o cirugia de Ross?°
(0,43 mmy/afio). Sin embargo, en un estudio reciente el crecimiento
medio es de 0,63 mm/afio!’, muy por encima del observado en
nuestro estudio. Estas diferencias se pueden explicar por
diferencias entre ambos estudios en la mediana de edad de los
pacientes al final del seguimiento: 12,2 [1-39] frente a 19,5 [15-34]

I GRAVE: 9 (5,9%) |

3
6
MODERADA: 9 (5,9%) MODERADA: 21 (13,8%)
2 »
14
LEVE: 63 (41,5%) . 47 > | LEVE: 53 (34,9%)
6
;
69

NO: 76 (50%)

NO: 69 (45,4%)

Figura 5. Prevalencia de insuficiencia de la valvula neoadrtica al inicio y al final del seguimiento. Diagrama de flechas que indica el nimero de pacientes que
presentan progresion evolutiva en el grado de insuficiencia valvular neoadrtica (el nimero de pacientes que presentan progresién a insuficiencia valvular

neoadrtica moderada o grave se expone en el lado izquierdo del diagrama).
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Figura 6. Curvas de supervivencia actuarial de los pacientes analizados en el
seguimiento. A: libres de insuficiencia valvular neoaédrtica (IA) significativa
(moderada/grave). B: libres de progresion de IA a grado moderado o grave
(148 pacientes en estudio, excluidos los 4 pacientes que presentaban IA grave
al inicio del seguimiento). C: libres de cirugia de la raiz neoadrtica sinusal y
valvula neoadrtica.

afios respectivamente. Asi, nuestros resultados son similares a los
publicados por van der Bom et al.’, con un crecimiento de
0,28 mm/afio (poblacién mayor de 17 afios). En este trabajo los
pacientes mas jovenes presentan un mayor crecimiento de la RAO,
que se atendia con la edad. También en nuestro estudio se observa
una tendencia de mayor crecimiento de la RAO en los mas jovenes.
Esto podria explicar por qué solo 2 de nuestros pacientes tuvieran
al final del seguimiento un diametro de la RAO > 50 mm y que no
se haya documentado ningin caso de rotura o diseccion de aorta.
Ademas, en nuestra serie, no se intervino a ningin paciente de la
RAO solo por el tamafio del aneurisma. Seran necesarios estudios
que definan la progresion en pacientes mas afiosos y la influencia

que puedan tener factores de riesgo como la hipertension arterial
en la evolucion de la RAO.

Insuficiencia de la valvula neoaodrtica: prevalencia, progresion y
cirugia

La IA es una complicacion frecuente tras la cirugia de SA. En
nuestro estudio, el 8,5% tenian una IA moderada o grave (3 de ellos
intervenidos por este motivo) en su primera visita a la UCCA. Estos
datos son comparables a los publicados en estudios pediatricos
previos®>*?! donde se muestra una prevalencia a los 15 afios del
5,3-9,0%.

Al final del seguimiento, se confirmé una progresion del grado
de IA en un 13,5%, con una supervivencia libre de IA moderada o
grave del 79 y el 73% a los 5 y a los 10 afios de seguimiento,
resultados similares a los publicados por Lo Rito et al.® y van der
Bom et al.”. Por el contrario, Tobler et al.> y Kempny et al.®
observaron en estudios realizados en poblaciobn mas adulta
(medias de 21 y 25 afios) que no habia progresion de la IA pasados
los 18 afios y aunque la prevalencia de IA era alta (29-52%), el grado
de la lesion valvular era fundamentalmente ligera. En nuestro
estudio se observa una disminucién de la progresion de la IA a
partir de los 5 afos de seguimiento (equivalente a 20 afios de edad),
que podria justificarse por la ralentizacion del crecimiento de la
RAO descrita por van der Bom et al.” en la poblacién mas adulta.

El presente trabajo identifica 3 causas que predicen la
progresion de la IA: el crecimiento de la RAO, la valvula bictspide
y presencia de IA basal de cualquier grado en la primera visita a la
UCCA. Aunque se ha descrito’ que la dilatacién progresiva de la
RAO no se asocia con la progresion de la IA, estudios con modelos
mecanicos?? que simulan la RAO han demostrado que incrementos
progresivos del diametro de la unién sinotubular y sinusal
aumentan el estrés en los velos aorticos, sobre todo en la vertiente
aortica, causando remodelado tisular con engrosamiento y
calcificacién del borde libre de los velos. Por lo tanto, la dilatacion
de la RAO causa IA por un mecanismo mixto (falta de coaptacion
por la dilatacion y afeccion organica de los velos). En presencia de
una valvula bicGspide, se afade con frecuencia al mecanismo
asociado a la dilataciéon de la RAO un componente de prolapso o
seudoprolapso, y aunque en estudios pediatricos*?! la valvula
bictGispide no se ha considerado como causa de IA, en un reciente
trabajo'* con poblacién adulta resulta un factor predictor
importante.

Por Gltimo, la presencia de IA inicial identifica a los pacientes en
riesgo de progresion a IA significativa®?'. En nuestra serie, tan solo
1 paciente (1,3%) que al inicio del seguimiento en las UCCA no tenia
IA evolucioné a una insuficiencia moderada.

La supervivencia libre de cirugia de la valvula neoaértica a los
5 y 10 afios de seguimiento en las UCCA fue del 95,6 y el 92%,
similar que en estudios previos>®. Destacar que se realizd cirugia a
todos los pacientes que contrajeron IA grave (tanto en edad
pediatrica como después). La indicacion fue por clinica o disfuncion
del ventriculo izquierdo y la baja tolerancia a esta situacion
hemodinamica adversa podria explicarse por la alta incidencia de
disfunci6n diastolica y disminucion de la contractilidad miocardica
(strain longitudinal) que se ha descrito en estos pacientes?324,

Eventos clinicos en el seguimiento

La supervivencia del adulto joven tras la cirugia de SA es muy
buena. En nuestro estudio hubo 1 fallecimiento y se registraron
2 infartos de miocardio, ambos tras cirugia de la valvula neoaortica,
sin otros eventos coronarios. Esta escasa incidencia concuerda con
un metanalisis®° reciente, en el que se comunica una incidencia de
complicaciones coronarias del 1,6%. Los resultados respaldan la
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Tabla 3
Comparacion de las caracteristicas basales y el crecimiento de la RAO de los pacientes segiin presenten progresion de IA. Regresion de Cox univariada
Progresion de la IA, n (%) Sin progresion de la IA, n (%) HR 1C95% p
Pacientes 20 (13,5) 128 (86,5)
Edad inicial (arios) 15,6+0,8 157+1,2 0,80 0,5-1,2 0,19
Varones 13 (65) 79 (61,7) 0,95 0,4-2,5 0,92
Tipo de transposicion
Septo integro 12 (60) 91 (71,1) 0,38 0,6-3,5 0,42
Compleja con comunicacion interventricular 7 (35) 36 (28,1) 1,40 0,6-3,5 0,41
Taussig-Bing 1(5) 1(0,8) 1,70 0,7-34,8 023
Anomalias asociadas
Coartacion de aorta 1(5) 7 (5,5) 0,90 0,1-6,8 0,91
Valvula neoadrtica bictspide 6 (30) 6 (4,7) 1,76 2,2-152 0,001
Obstruccién del TSVI 1(5) 2 (1,6) 0,38 0,38 0,38
Patrén coronario anémalo 5(25) 43 (33,6) 0,80 0,3-2,1 0,21
Cirugia de switch
Edad a la cirugia (dias) 10 [7-13] 6 [6-13] 1,10 09-1,1 0,18
Cerclaje previo 2 (10) 7 (5,5) 1,20 0,3-5,2 0,37
Reintervencion del TSVD en edad pediatrica 5(25) 62 (48,4) 0,24 0,1-0,7 0,02
Raiz neoadrtica inicial dilatada 12 (60) 40 (31,3) 1,68 1,2-6,7 0,019
IA basal (ligera/moderada) 19 (95) 53 (41,4) 3,15 3,1-173 0,001
Crecimiento de la RAO (mm/m?/afio) 0,36+0,4 0,11+0,33 1,90 2,7-19,6 0,0001

HR: hazard ratio; 1A: insuficiencia valvular neoadrtica; IC95%: intervalo de confianza del 95%; RAO: raiz neoadrtica; TSVD: tracto de salida del ventriculo derecho; TSVI: tracto

de salida del ventriculo izquierdo.

Los valores expresan n (%), media + desviacion estindar o mediana [intervalo intercuartilico].

Tabla 4
Variables predictoras de progresion de la insuficiencia de la valvula neoadrtica.
Regresion de Cox multivariada

Variables HR 1C95% p
Valvula neoadrtica bictspide* 3,3* 1,1-15,2* 0,037*
Intervencion del TSVD en edad pediatrica 0,5 0,2-1,5 0,21
RAO sinusal inicial dilatada 1,8 0,7-4,6 0,19
Crecimiento de la RAO (mm/m?/afio)* 41" 2-13,5% 0,023*
Insuficiencia valvular neoaértica inicial* 59" 1,6-59,2* 0,006

HR: hazard ratio; IC95%: intervalo de confianza del 95%; RAO: raiz neoadrtica; TSVD:
tracto de salida del ventriculo derecho.
“Variables predictoras de progresion de la insuficiencia de la valvula neoaértica.

recomendacién actual®® de no realizar estudios de provocacién de

isquemia a pacientes asintomaticos.

La incidencia de reintervencién quirtrgica en el adulto joven
sigue siendo importante, del 8,6%, similar a las indicadas en otros
centros®®. A diferencia de lo que ocurre en el seguimiento
pediatrico, la causa de la reintervencién quirtrgica esta equilibrada
entre complicaciones de la RAO y valvula neoadrtica y disfunciéon
del tracto de salida del ventriculo derecho. No obstante, el caracter
progresivo de las lesiones de la neovalvula y la RAO sinusal y la
influencia de factores de riesgo cardiovascular adquiridos en la edad
adulta hacen presuponer un incremento de las indicaciones de
cirugia por complicaciones de la RAO en el adulto de mayor edad.

Limitaciones
El estudio presenta limitaciones inherentes a su caracter

retrospectivo. No obstante, el seguimiento de estos pacientes en
las UCCA sigue las recomendaciones de la guia de cardiopatias

congénitas del adulto®® y realiza una valoracién clinica y
ecocardiografica anual.

Los estudios ecocardiograficos se realizaron por expertos en
cardiopatias congénitas, pero en 2 centros diferentes y sin que se
hicieran una revaluaciéon posterior centralizada ni validacion
especifica de la técnica en esta serie mediante tomografia
computarizada o resonancia magnética.

En el analisis del crecimiento de la RAO se midi6 exclusiva-
mente la porcién sinusal de la aorta y no se dispuso de medidas del
anillo o la unién senotubular. La cuantificacion de la IA es
semicuantitativa, siguiendo las recomendaciones actuales'®. Esta-
disticamente, el relativamente bajo nimero de eventos de
progresion de la insuficiencia valvular neoaértica (n = 20) supone
una limitacion en la fiabilidad del modelo multivariado, asi como
en la exactitud de los coeficientes obtenidos de este.

CONCLUSIONES

En el adulto joven con TGA intervenido mediante cirugia de SA,
la dilatacion de la RAO y la 1A progresan a lo largo del seguimiento.
La presencia de una valvula bictspide, la IA inicial y el crecimiento
de la RAO son predictores de progresion significativa en el grado de
insuficiencia valvular. Seran necesarios estudios que definan si esta
progresion continda en pacientes de edades mas avanzadas y la
influencia que puedan tener factores de riesgo como la HTA en la
evolucion de las complicaciones relacionadas con la RAO y la
valvula neoaértica.
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(QUE SE SABE DEL TEMA?

- El switch de grandes arterias es la técnica quiriirgica de
eleccion para los pacientes con TGA, y actualmente los
adultos jovenes representan una poblacion emergente
en las UCCA.

- Ladilatacion de la RAO es una complicacion frecuente en
la edad pediatrica, pero se desconoce si se produce una
progresion patologica en una poblacion que todavia
presenta cambios somaticos por el crecimiento.

- La progresion de la IA en los pacientes adultos es
controvertida, y es dificil identificar a los pacientes con
mayor riesgo.

(QUE APORTA DE NUEVO?

- La dilatacion de la RAO contintia progresando en los
adultos jovenes, con un crecimiento medio estimado de
0,14 mm/m?/afio.

- LaIA es una complicacion frecuente y progresiva en los
pacientes adultos tras la cirugia de SA, aunque la
progresion se atenda con el tiempo.

- El crecimiento de la RAO, una valvula bictspide y la IA
basal son predictores de progresion de la IA e identifica
un grupo de pacientes que necesitara un seguimiento
mas frecuente de su valvulopatia.
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