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RESUMEN

Introduccion y objetivos: La correcciéon anatomica es el tratamiento de eleccion para neonatos con
transposicion de grandes arterias. El objetivo es analizar resultados a medio plazo de esta intervencion.
Meétodos: Estudio retrospectivo de los registros clinicos de todos los pacientes consecutivos operados
mediante cirugia de intercambio arterial en el hospital infantil desde 1985 hasta 2010.

Resultados: Se intervino a 155 pacientes (el 68% varones) a una mediana de edad de 13 dias: el 64%
con transposicién completa con septo integro; el 46% con comunicacion interventricular, y el 4,5% con
enfermedad del arco adrtico asociada. El patron coronario fue el usual en el 63%. Se realiz6 cirugia previa
al 6,5%. De 137 supervivientes seguidos durante una mediana de 6 afios, la mortalidad tardia fue del 2,9%,
el 50% debido a complicaciones coronarias. El 18% requirio reintervencion quirdrgica y/o angioplastia: el
95,6% por estenosis en el tronco y/o las ramas pulmonares y el 4,3% por insuficiencia adrtica. En la Gltima
revision estaban en clase funcional I (92%) y sin arritmias (95%). La fraccién de eyeccion del ventriculo
izquierdo fue mayor del 55% en el 95%, el 28% tenia insuficiencia aortica (el 78% de grado 1) y el 31%,
estenosis a la salida del ventriculo derecho (gradiente medio superior a 25 mmHg).

Conclusiones: Los pacientes con correccion anatémica presentan buena supervivencia y buen estado
funcional a medio plazo; las lesiones residuales del tronco o la arteria pulmonar son la complicaciéon mas
frecuente y causa de reintervencion. La muerte tardia de causa cardiaca no es un suceso frecuente, pero
parece relacionado con complicaciones coronarias. Aunque hay casos de insuficiencia adrtica precoz, atin
desconocemos la evolucién a largo plazo en la vida adulta de la dilatacion de la neorraiz de aorta e
insuficiencia aortica.
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Mid-term Morbidity and Mortality of Patients After Arterial Switch Operation in
Infancy for Transposition of the Great Arteries

ABSTRACT

Introduction and objectives: The arterial switch operation is currently the preferred surgical approach for
complete transposition of the great arteries. We sought to determine the mid-term results of this
intervention.

Methods: A single-institution retrospective review of clinical records of all consecutive patients who
underwent the arterial switch surgery between 1985 and 2010.

Results: Overall, the operation was performed on 155 patients (68% boys) at a median age of 13 days:
64% with an intact septum, 46% with a ventricular septal defect, and 4.5% with associated aortic arch
anomaly. The usual coronary pattern was found in 63%. Palliative surgery was performed prior to arterial
switch in 6.5%. In all, 137 perioperative survivors were followed for a median of 6 years. Late mortality
was 2.9%, of which 50% was due to coronary complications. Eighteen percent required surgical and/or
percutaneous reintervention: 95.6% for right-sided obstruction and 4.3% for aortic regurgitation. At last
follow-up, 92% had functional class I symptoms and 95% were free of arrhythmias. The left ventricular
ejection fraction was greater than 55% in 95%, 28% had neoaortic regurgitation (78% mild regurgitation),
and 31% had right ventricular outflow tract obstruction with a mean gradient according to
echocardiography greater than 25 mmHg.
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Conclusions: Mid-term survival of patients after arterial switch operation is excellent and their
functional status is good. However, a few patients have residual lesions and a need for further
intervention during follow-up, mostly for right-sided obstructions. Late mortality was uncommon and
was related to coronary complications. Neoaortic root dilation and regurgitation are not major issues in
early adulthood, but the long-term course of these lesions is still unknown.

Full English text available from: www.revespcardiol.org/en
© 2013 Sociedad Espaiiola de Cardiologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

Abreviaturas

CIV: comunicacibn interventricular
IAo: insuficiencia aodrtica
TCGA: transposicion completa de grandes arterias

INTRODUCCION

La transposicion completa de grandes arterias (TCGA) es una
cardiopatia congénita frecuente que representa aproximadamente
un 5-8% del total'. La correccién fisioldgica auricular modifico
la historia natural ominosa de esta cardiopatia?, y actualmente la
mayor parte de los adultos supervivientes a una TCGA simple
habran sido sometidos en la infancia a una intervenciéon de
Mustard o Senning. No obstante, estas técnicas producen
complicaciones a largo plazo, como disfuncion del ventriculo
derecho subabrtico, insuficiencia de la valvula tricGspide sistémica,
arritmias auriculares sintomaticas, obstrucciones de los parches
intraauriculares o cortocircuitos residuales y muerte siibita>~>, que
han motivado modificaciones en la estrategia quirtrgica. De hecho,
la cirugia de correccion arterial hoy es la técnica quirtrgica de
eleccién en la mayoria de los centros hospitalarios®. La correccién
anatémica tiene la ventaja de mantener el ventriculo morfologi-
camente izquierdo como ventriculo sistémico y evita las incisiones
auriculares y las lineas de sutura que predisponen a las arritmias
auriculares. Sin embargo, se han identificado complicaciones a
corto y medio plazo, como lesiones coronarias obstructivas,
obstruccion a la salida del ventriculo derecho e insuficiencia y
dilatacién de la neorraiz de aorta’™®. Previamente se han
comunicado los resultados iniciales de esta cirugia y el manejo
de las complicaciones durante la infancia en nuestra serie de
pacientes'®!!, Actualmente, una nueva poblacién de adultos
jovenes sometidos a técnicas de intercambio arterial empieza a
aparecer en nuestra unidad de cardiopatias congénitas del adulto, y
es preciso identificar los problemas clinicos que requieren
atencion. Nuestro objetivo es analizar la morbilidad y 1a mortalidad
a medio plazo de los pacientes con TCGA operados con esta técnica
quirdrgica en un solo centro.

METODOS
Poblacion de estudio

Se incluy6 a todos los pacientes diagnosticados en el periodo
neonatal de una TCGA o una anomalia de Taussig-Bing que fueron
intervenidos mediante cirugia de intercambio arterial en el
Hospital Infantil Virgen del Rocio entre 1985 y 2010 y han
continuado su seguimiento en nuestra area sanitaria hasta la
actualidad. Solo un paciente superviviente a la cirugia fue excluido
por no disponer de ninguna visita postoperatoria y desconocerse su
estado clinico actual. El estudio fue aprobado por el comité ético de
nuestro centro.

Los detalles sobre anatomia, técnicas quirtrgicas y complica-
ciones perioperatorias se obtuvieron de los registros quirtrgicos.

Los pacientes se clasificaron segtn el tipo anatémico en TCGA
simple, con septo interventricular integro, y TCGA compleja, con
anomalias asociadas tipo comunicacién interventricular (CIV),
estenosis del tracto de salida del ventriculo izquierdo subpulmonar
y/o anomalias del arco adrtico (coartacién de aorta, interrupciéon o
hipoplasia del arco aértico). La anomalia de Taussig-Bing (doble
salida de ventriculo derecho con vasos en TCGA y CIV subpulmo-
nar) también se incluy6 como una forma extrema de TCGA
compleja con CIV. El patrén coronario se registré en el momento de
la cirugia y se agrup6 segln la clasificacion de Yacoub y Radley-
Smith'2.

Variables clinicas y seguimiento

Se reviso retrospectivamente los datos clinicos y demograficos
de los pacientes (incluyendo muerte, reintervenciones y compli-
caciones a medio plazo) y los procedimientos diagndsticos y
terapéuticos (ecocardiografia Doppler, resonancia magnética
cardiaca, estudios de perfusién miocardica —tomografia compu-
tarizada por emision monofotonica [SPECT]—, tomografia axial
computarizada, cateterismos diagnosticos y terapéuticos y proto-
colos quirdirgicos).

Se consider6 mortalidad quirtrgica la que ocurri6 antes del alta
hospitalaria o en el periodo de 30 dias después de la cirugia de
correccion anatomica, y mortalidad tardia la ocurrida durante el
seguimiento después del periodo postoperatorio de 30 dias. Para
el andlisis de mortalidad durante el seguimiento, las causas de
muerte se clasificaron como: a) muerte sibita; b) insuficiencia
cardiaca; c) perioperatoria, cuando ocurri6 dentro de los primeros
30 dias de una intervencién quirdrgica cardiaca; d) otras causas
cardiovasculares como endocarditis, embolia pulmonar o sisté-
mica, rotura o diseccion aértica o infarto de miocardio, y e) causa
no cardiovascular, como infecciones, tumores malignos o trauma-
tismos. Se consider6 reintervencion cualquier intervenciéon percu-
tanea o quirirgica durante el seguimiento después de la cirugia de
intercambio arterial, y arritmias significativas cualquier arritmia
supraventricular o ventricular sostenida, bloqueo auriculoventri-
cular completo o disfuncién sinusal que haya requerido trata-
miento. Se definieron las complicaciones coronarias como:
a) sindrome coronario agudo no fatal; b) isquemia miocardica
demostrada en SPECT, y c) lesiones obstructivas mayores del 70%
en alguna arteria coronaria en la coronariografia.

En la altima revision, el estado funcional se valor6 segin la
clasificacion de la New York Heart Association. También se
analizaron los ecocardiogramas correspondientes a esta Ultima
revision clinica, todos ellos realizados en nuestro centro con
protocolos internos ajustados a las guias clinicas actuales'®. Se
complementaron con resonancia magnética cardiaca o angiografia
por tomografia axial computarizada cuando el ecocardiograma no
fue concluyente o para confirmar la gravedad de lesiones que iban
a requerir tratamiento. La insuficiencia aodrtica (IAo) se clasifico
semicuantitativamente mediante ecocardiografia Doppler color en
ligera, moderada o grave, y el analisis de las dimensiones de la raiz
de aorta se realiz6 mediante ecocardiografia bidimensional (2D) y
modo M. Un diametro mayor de 36 mm a nivel de los senos de
Valsalva se considerd dilatacion. La obstruccion a la salida de
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ventriculo derecho se analiz6 mediante ecocardiografia 2D y
Doppler color y continuo. Se consider6 moderada o grave cuando el
gradiente maximo obtenido por ecocardiografia Doppler era mayor
de 36 o mayor de 50 mmHg respectivamente. Por el nivel de la
obstruccion, se clasifico también en subvalvular, valvular y
supravalvular (tronco y ramas pulmonares, derecha e izquierda).
La valoracion de la funcion del ventriculo izquierdo subadrtico se
bas6 en las medidas ecocardiograficas en modo M y 2D. En casos
discordantes, se utilizé la valoracion de la funcién ventricular por
resonancia magnética cardiaca.

Analisis estadistico

Los valores cuantitativos se presentan como media + desviacion
estandar y las variables categoricas, como porcentajes. El tiempo de
seguimiento se comput6 desde la fecha de la cirugia hasta la Gltima
visita o hasta que ocurri6 el primer episodio de muerte cardiaca o
reintervencion. Para los propositos de este estudio, se considerd
adultos a los pacientes mayores de 14 afios. La edad y el tiempo de
seguimiento se consideraron variables continuas y todas las otras
variables se consideraron como categoricas. Las comparaciones entre
los grupos se realizaron con la prueba de la t de Student o la de la
U de Mann-Whitney en caso de variables continuas, seglin se tratase
de distribuciones normales y no normales, respectivamente, y con
la de la x? para variables categéricas. Los andlisis de supervivencia y de
supervivencia libre de intervencién o de complicaciones se realizaron
mediante curvas de Kaplan-Meier, y para comparar las curvas de forma
integral, se utilizo el log rank test. El analisis estadistico se realizo
utilizando el paquete SPSS 15.0 para Windows (SPSS Inc.; Chicago,
Illinois, Estados Unidos). Las diferencias se consideraron estadistica-
mente significativas cuando p < 0,05 bilateral.

RESULTADOS
Caracteristicas de la poblacion

Un total de 155 pacientes (el 68% varones) diagnosticados de
TCGA fueron intervenidos mediante cirugia de intercambio arterial
entre 1985y 2010, el 24% de ellos (37 pacientes) antes de 1998. La
tabla 1 resume las caracteristicas anatdémicas basales de los
pacientes intervenidos. Antes de la cirugia de correccién anatémica
se realizo atrioseptostomia de Rashkind mediante catéter-balon en
el 83% de los pacientes, y se requirio cirugia paliativa o tratamiento
quirtrgico de una coartacion adrtica en 9 pacientes (6%): cerclaje
de la arteria pulmonar en 4 pacientes, cerclaje pulmonar y fistula
sistémico-pulmonar de Blalock-Taussig en 1 paciente, cirugia del

Tabla 1

Caracteristicas basales de los pacientes con transposicion completa de grandes
arterias que fueron intervenidos mediante cirugia de correccion arterial entre
1985y 2010

Pacientes
Tipo de TCGA 155
TCGA con septo integro 99 (64)
TCGA compleja 56 (46)
Clv 46
CIV + estenosis TSVI 2
Anomalia de Taussig-Bing 5
Patrén de grandes vasos 151
Aorta anterior-derecha 130 (84)
Vasos lado a lado 14 (9)
Anteroposterior 11 (4)
Anomalia del arco adrtico 7 (4,5)
Coartacion 6(3,9)
Doble arco adrtico 1(0,6)
Patron coronario Yacoub-Radley-Smith
A 87 (63)
B 6 (4,4)
C 2(1,5)
D 24 (17)
E 1(0,6)

CIV: comunicacién interventricular; TCGA: transposicion completa de grandes
arterias; TSVI: tracto de salida del ventriculo izquierdo subpulmonar.
Los valores expresan n (%).

arco aodrtico en 1 paciente y cirugia del arco y cerclaje de la arteria
pulmonar en 3 pacientes. La correccion anatémica se realiz6 a una
mediana de edad de 13 dias (intervalo, 4 dias-11 afios). El 75% de
los pacientes fue intervenido antes de los 20 dias de vida y el 13%,
entre los 20 dias y los 2 meses.

Mortalidad quiriirgica

La mortalidad quirtrgica total fue del 11,6% de los casos durante
el periodo de 25 afos. Aunque sin alcanzar significacion
estadistica, la mortalidad se redujo con el tiempo, del 19% en
1985-1998 al 8% en 1998-2010. Los Gnicos factores que
encontramos asociados a mortalidad perioperatoria fueron la
necesidad de cirugia previa del arco aortico (el 50 frente al 1,5%;
p=0,004)y el tiempo de circulacién extracorporea (el 4,6% menor o
igual a 200 min frente al 13,8% mayor de 200 min; p = 0,09).

A B C
100 100 100+
1 p=NS
90 90 80|
80—
80 60+
70+ Era quirtrgica
704 =11 Antes de 1998: 20 afios, 95% 40 1 afio, 98%
60 Después de 1998: 18 afios, 97% 5 afios, 91%
10 afos, 81%
60 50 20 15 afios, 63%
40 0
T T T T T T T T T T T T T T T
0 10 20 30 0 10 20 30 0 5 10 15 20 25 30

Seguimiento (afios)

Seguimiento (afios)

Seguimiento (afios)

Figura 1. Curvas de supervivencia actuarial a largo plazo de la poblacién total de pacientes con transposicion completa de grandes arterias intervenidos de
correccion anatémica (A), comparando a los pacientes intervenidos antes y después de 1998 (B), y curva de Kaplan-Meier de supervivencia libre de reintervencién a

largo plazo (C). NS: no significativo.
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Aunque la mayor parte (93%) de las muertes perioperatorias
ocurrieron a causa de complicaciones coronarias, el patron
coronario no se encontrd significativamente asociado con la
mortalidad precoz: mortalidad del 10% en los patrones coronarios
favorables (A, D y E) frente al 20% en los patrones mas
desfavorables (By C) (p = 0,3).

Supervivencia a largo plazo y mortalidad tardia

Durante una mediana de 6 afios [intervalo intercuartilico, 3-11],
ocurrieron 4 muertes en 137 supervivientes perioperatorios (2,9%),
lo que supone una supervivencia del 96% a los 20 afos (figura 1A).
Aunque los pacientes intervenidos antes de 1998, que ahora
alcanzan la edad de transicion desde la clinica pediatrica a la
unidad de cardiopatias congénitas del adulto, habian sido
sometidos a cirugia paliativa antes de la correccion anatémica
mas frecuentemente (el 12,5 frente al 4%; p = 0,07) y, por lo tanto,
llegaron a la cirugia reparadora a edades mas avanzadas (528
frente a 22 dias; p = 0,03), la supervivencia media en ambos grupos
a medio-largo plazo es comparable (figura 1B), con buenas
perspectivas en la supervivencia de esta cirugia en ambas épocas.
La tabla 2 muestra las caracteristicas de los pacientes que
fallecieron en el seguimiento. Todos los pacientes presentaban
una TCGA compleja con un patrén coronario usual y 2 casos (50%)
habian requerido tratamiento quirtrgico de una coartaciéon grave
antes de la correccién anatomica. En 3 pacientes la muerte fue
cardiaca y en el 50% de ellas, secundaria a complicaciones
coronarias en el seguimiento. Ninguna de las muertes ocurrié en
la adolescencia o la vida adulta.

Situacion funcional y funcion ventricular

En nuestra serie, el 93% de los pacientes se encontraban en clase
funcional I en la Gltima visita clinica y el 7% restante, en clase II. No
ocurrieron arritmias significativas excepto disfuncion sinusal
asintomatica (1%) y bloqueo auriculoventricular que requiri6 la
implantacion de marcapasos en el 2% de los pacientes. La fraccion
de eyeccion del ventriculo izquierdo media fue del 62%, y solo en el
2,5% de los casos era menor del 45% en el Gltimo estudio
ecocardiografico.

Complicaciones coronarias

Solo 3 de los 137 pacientes presentaron complicaciones
coronarias quirdrgicas no fatales que obligaron a reintervencion
precoz en los primeros 30 dias tras la cirugia. De ellos, uno quedé
con disfuncién ventricular. No hubo sospecha de enfermedad
coronaria obstructiva por sintomas en ningiin caso y tampoco hubo
reintervenciones coronarias en el seguimiento. En la ecocardio-
grafia, el 8,5% de los casos presentaron alteraciones de la
contractilidad segmentaria y solo el 2% cursé con disfuncion
ventricular izquierda (fraccion de eyeccion del ventriculo
izquierdo menor del 40%). Se realizd6 SPECT a 34 pacientes, y se
encontraron defectos de perfusion fijos o reversibles en 14 (41%).
Disponiamos de angiografia coronaria invasiva o no invasiva solo
del 23% de los pacientes en el seguimiento. Es de destacar que la
sensibilidad de los tests de isquemia (64%) resultd baja (tabla 3).

Reintervenciones

Se realizaron 37 reintervenciones a 24 pacientes (18%) y, de
ellos, mas de la mitad (54%) necesitaron mas de una reinterven-
cion. De hecho, la supervivencia libre de reintervencion fue solo del
81 yel 63%alos 10y los 15 afios respectivamente (figura 1C). En

Tabla 2

Caracteristicas de los pacientes fallecidos en el seguimiento

Complicaciones
coronarias

Disfuncién

del VI

Edad a la
muerte

Tiempo Reintervencién Causa de

Era

Edad a

Cirugia
previa

Enfermedad
del arco

Tipo de TGA  Patr6n

Sexo

Paciente

la muerte

CEC (min)
236
250
335

quirtrgica

la cirugia

coronario

A

No

6 afios

No No cardiaca

< 1998
> 1998
> 1998
> 1998

No No 11 dias

TCGA + CIV

Varon

No
Si

1,5 aiios No

Perioperatoria

IC

Cierre CIV

No

1,2 afos

CoAo reparacion

Desconocido CoAo y banding
CoAo
No

A
A

TCGA + CIV

Varon

1 afios

4,5 meses
15 dias

CoAo reparacion

No

TCGA + CIV

Varon

Si

No

2,5 afios

Sibita

Cierre CIV y EP

247

TCGA + CIV

Varon

CEC: circulacion extracorpérea; CIV: comunicacion interventricular; CoAo: coartacion de aorta; EP: estenosis pulmonar; IC: insuficiencia cardiaca; TCGA: transposicion completa de grandes arterias; TGA: transposicién de grandes

arterias; VI: ventriculo izquierdo.
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Seguimiento (afios)

n (%) (l) 1|0 1|5 2|0 2|5 3(|) Mediana de edad
COEEES 137 (100%) Ill 4 dias a 5 afios
anatémica
Cirugia arco aértico 4 (3%) ﬁﬁ 10 a 100 dias
Banding pulmonar 7(5,7%) ii 10 a 130 dias
Complicaciones o -
coronarias 3 (3%) i I 0 a9 anos
Cirugia valvula Ao 1(0,7%) l 8 afos
Tevp e 200 | W] QR

l L I

Segunda ~
intervencion TSVD 181920 «’I I I I I I LCHSGID
Marcapasos 2 (1,5%) I I 1 a7 afos
Muerte tardia 4 (3%) I 2 a 6 afos

Figura 2. Tipos de complicaciones en el seguimiento y distribucién temporal de las complicaciones y las intervenciones. Ao: aorta; TSVD: tracto de salida del

ventriculo derecho.

nuestra serie, no hubo mortalidad asociada a las reintervenciones,
y las principales indicaciones fueron la obstrucciéon a la salida del
ventriculo derecho (34 pacientes), IAo (1 paciente) y cierre de una
CIV por dehiscencia del parche (2 pacientes). La reintervencion fue
exclusivamente percutanea en 8 pacientes, quirirgica en 3 y
secuencialmente percutdnea y quirdrgica para 13. La figura 2
muestra la distribucién temporal de las intervenciones.

Lesiones obstructivas a la salida del ventriculo derecho

El 17% de los pacientes presentaron lesiones en el tracto de
salida de ventriculo derecho que requirieron reintervencion (figura
3): 17 casos de estenosis del tronco pulmonar, 6 casos de estenosis
de ramas pulmonares y 1 caso de estenosis de la neovalvula
pulmonar. Se realizaron valvuloplastia pulmonar percutanea (1
paciente), angioplastia del tronco pulmonar (15 pacientes),
implantacién percutanea de stent en rama pulmonar (1 paciente)
y angioplastia de tronco pulmonar y ramas con stent en 4 pacientes.
El tratamiento fue quirGrgico en 14 pacientes: 10 casos de
ampliacién con parche del tronco pulmonar, 1 caso de parche

Tabla 3

Resultados de los tests de isquemia no invasivos en la deteccion de lesiones
coronarias obstructivas y porcentaje de pacientes correctamente o inco-
rrectamente diagnosticados segin el resultado de la coronariografia

Isquemia Total
Si No

Lesiones coronarias obstructivas, n (%)

si 9 (64) 5 (35) 14
No 5(25) 15 (75) 20
Total 14 (41) 20 (58) 34

transanular pulmonar y 3 pacientes con ampliacion de tronco y
ramas. El tratamiento percutaneo fue definitivo solo en el 38% de
los casos y el 55% (13/24) requirié una segunda reintervencion. En
el Gltimo seguimiento ecocardiografico de los pacientes (figura 4),
el 31% de los casos presentaban algin grado de obstruccion a la
salida del ventriculo derecho y el 17% tenia un gradiente maximo
mayor de 50 mmHg. La frecuencia y el grado de estenosis residual
de los pacientes que habian requerido reintervencién en la edad
pediatrica result6 significativamente mayor que los de quienes no
habian necesitado reintervencion.

Dilatacion e insuficiencia de la neorraiz de aorta

La figura 5 muestra la supervivencia libre de dilatacion, de
insuficiencia valvular y de reintervencion sobre la neorraiz de aorta
en nuestra serie de pacientes. Aunque la IAo fue relativamente
comin (el 28% de los pacientes), la mayoria de estos pacientes
presentaban grados ligeros (grado I, 78%; grado Il, 8%; grado 111, 3%)
y solo en 1 caso se requirid reintervencion de sustitucion valvular.
Hasta el 16% de los pacientes presentaron dimension de la raiz de
aorta a nivel de los senos de Valsalva mayor de 36 mm. Todos los
casos con IAo significativa (grado superior a III) ocurrieron en
pacientes con raiz de aorta dilatada.

DISCUSION

La correccion arterial en el periodo neonatal se ha convertido en
el tratamiento de eleccion de la TCGA en la mayoria de los centros
hospitalarios gracias a los excelentes resultados quirtrgicos y a la
baja mortalidad perioperatoria publicados por equipos quirtrgicos
con experiencia’®. En nuestro hospital infantil de referencia,
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Figura 3. Reconstruccion volumétrica tridimensional, visién lateral derecha (A) y anteroposterior (B), del tracto de salida del ventriculo derecho, que muestra

estenosis supravalvular pulmonar y estenosis bilateral de ramas pulmonares.

esta cirugia se realiza desde 1985, en un principio en nifios con
TCGA y CIV, y actualmente de manera sistematica en neonatos
con TCGA y septo integro o con CIV. Nuestros resultados
demuestran que la supervivencia a medio plazo de los pacientes
tras la correccion anatdémica es buena y que presentan buena
situacion funcional; las lesiones residuales del tronco y de las
arterias pulmonares son la complicacion mas frecuente y causa de
reintervencion.

Una posible isquemia miocardica fue poco evaluada en nuestra
serie retrospectiva. A pesar de tratarse de lesiones poco
sintomaticas y con un inicio grave y que, coincidiendo con la
informacion disponible'#, la sensibilidad de nuestros tests no
invasivos de isquemia resulto6 baja, solo en 21 pacientes se realizd
angiografia coronaria. No obstante, las complicaciones coronarias
constituyeron un problema clinico importante en el seguimiento:
3 pacientes requirieron cirugia coronaria en el postoperatorio
inmediato y tanto la mayoria de las muertes perioperatorias como
el 50% de las muertes tardias ocurrieron como consecuencia de
complicaciones coronarias, e incluso la muerte sibita fue la forma
de inicio en 1 caso. Nuestros datos concuerdan con la distribucién
temporal del riesgo previamente descrita por Legendre et al'4, que
observan que la alta incidencia de accidentes coronarios en el
postoperatorio precoz declina en los primeros meses de vida y
aumenta lentamente de nuevo durante la infancia tardia y la
adolescencia. Mientras que el origen coronario en un ostium Gnico
y los trayectos intramurales se han asociado con mayores
dificultades técnicas para realizar la transferencia de las arterias
coronarias'® y se consideran la principal causa de los problemas
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Figura 4. Distribuciéon porcentual de pacientes con estenosis residual a la
salida del ventriculo derecho segiin la gravedad de la obstruccién medida con
ecocardiografia Doppler.

coronarios precoces, una posible distorsion, elongaciéon o com-
presion extrinseca de las arterias coronarias en relaciéon con el
progresivo crecimiento somatico del paciente justificaria obstruc-
ciones coronarias tardias, generalmente de los segmentos proxi-
males, incluso con patrones coronarios favorables'®. En series
recientemente publicadas'’, la muerte tardia ocurrié excepcio-
nalmente durante la edad adulta y se concentra en los pacientes
sintomaticos y con complicaciones residuales. En nuestra pobla-
cion, la muerte tardia de causa cardiaca no fue un suceso frecuente
y tampoco ninguna de las muertes ocurrid en la edad adulta. No
obstante, no disponemos de coronariografia en todos nuestros
pacientes y solo el 25% superaban los 14 afios de edad. La duracion
del seguimiento, por lo tanto, no nos permite asumir que superada
la edad pediatrica este problema deje de ocurrir. En resumen, estos
datos apoyan la indicacion recientemente establecida en las
guias'® de realizar al menos una coronariografia, invasiva o no
invasiva, durante la adolescencia y/o la vida adulta de estos
pacientes.

En nuestra serie, como en otras previamente publicadas
tasa de reintervenciones durante el seguimiento a largo plazo fue
alta. La principal causa de reintervenciéon fueron las lesiones
obstructivas a la salida del ventriculo derecho, con una frecuencia
de 17%, similar a la descrita en la literatura médica'®, entre el 7 y el
28%. La estenosis pulmonar supravalvular es la complicacion mas
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Figura 5. Curvas de Kaplan-Meier de supervivencia libre de dilatacién de aorta,
insuficiencia adrtica y reintervencion por dilatacion y/o insuficiencia aortica.
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comin de la técnica. Suele localizarse como una estenosis
circunferencial a nivel de la sutura quirdrgica del tronco arterial
pulmonar, aunque también afecta a la bifurcacién de las ramas
pulmonares, que sufren estiramiento o tension tras la maniobra de
Lecompte. En nuestros pacientes, el tratamiento percutaneo de
estas lesiones solo result6 efectivo en el 38% de los pacientes, pero
siempre realizado en edades tempranas y con la menor demora
posible desde la cirugia'’. A pesar de que la mayor parte de estas
lesiones se diagnosticaron y se trataron durante la edad pediatrica,
en casi un tercio de nuestros pacientes persistia estenosis a la
salida del ventriculo derecho en el Gltimo seguimiento, con
obstruccion mas frecuente y mas grave en los pacientes que habian
sido intervenidos durante la infancia®. La obstruccién residual a la
salida del ventriculo derecho puede ser progresiva y, ademas, se ha
demostrado que es el principal determinante de la capacidad
de ejercicio en esta poblacién?!, lo que justifica la necesidad de
seguimiento regular y posibles reintervenciones futuras durante la
vida adulta.

La dilatacion de la neorraiz de aorta y la IAo secundaria es la
segunda lesion vascular mas frecuente tras la correcciéon anato-
mica. La causa de estas lesiones es claramente multifactorial®?~%* e
incluye factores anatomicos relacionados con el defecto nativo y
lesiones quirtrgicas que producen una sobrecarga hemodinamica
en un sustrato histoldgico vulnerable, con lesiones de la capa
media arterial. Datos previamente publicados demuestran que la
IAo ocurre con un patrén bimodal?® y que, excluyendo a los que
presentan IAo en el postoperatorio inmediato, alrededor de los 15
afios hay un incremento en el niimero de casos y la necesidad de
reintervencion. Ademas, la dilataciéon de aorta se ha demostrado
progresiva durante las primeras décadas de la vida postoperato-
ria?2. Como observamos en nuestra distribucién de complicaciones
(figura 2), la aparicion precoz de IAo y dilatacion de la aorta es raro
y estas lesiones ocurren generalmente después de un tiempo de
seguimiento postoperatorio que es casi 2 veces el necesario para
que aparezca la estenosis supravalvular pulmonar. Aunque solo
2 de nuestros pacientes requirieron intervencion o monitorizaciéon
estrecha, dado que estas lesiones tienen caracter progresivo, es
posible que esto sea expresion de un seguimiento todavia
relativamente corto.

Finalmente, la disfuncion ventricular fue rara en nuestra
poblacién y secundaria a complicaciones coronarias, generalmente
perioperatorias. Algunos estudios indican que, incluso en ausencia
de lesiones coronarias, en estos pacientes existen alteraciones de la
perfusion debidas una reduccion del flujo de reserva coronario por
la denervacién simpatica secundaria a la cirugia®. En este
contexto, quiza la fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
resulte menos sensible que la valoracion de la funcién longitudinal
como parametro de funcion sistélica.

Limitaciones

Existen limitaciones inherentes a la naturaleza retrospectiva
del estudio, entre ellas que los datos se obtienen de seguimiento y
exploraciones complementarias no aplicados uniformemente,
particularmente en la valoracion de las complicaciones coronarias.
Aunque en la actualidad se realiza de manera protocolizada la
valoracion de la anatomia coronaria en nuestro centro, los estudios
de isquemia o las coronariografias no se realizaban sistematica-
mente en todos los pacientes y disponemos de resultados de SPECT
y de angiografia coronaria, invasiva y no invasiva, en un escaso
numero de casos. Por eso hemos definido complicaciones
coronarias como un evento combinado de clinica, tests no
invasivos de isquemia y angiografia coronaria. En este contexto,
los resultados sobre prevalencia de complicaciones deben inter-
pretarse con precaucion para evitar llegar a conclusiones que no

son deducibles a partir de las observaciones del estudio.
Igualmente, tampoco disponemos de valoracion objetiva de la
capacidad funcional. Finalmente, el escaso nimero de complica-
ciones y la duracion relativamente corta del seguimiento son
insuficientes para identificar grupos de riesgo de complicaciones a
largo plazo.

CONCLUSIONES

Los pacientes con correccién anatémica presentan superviven-
cia y estado funcional a medio plazo buenos. La muerte tardia de
causa cardiaca no es un suceso frecuente, pero parece relacionado
con complicaciones coronarias. Las lesiones residuales del tronco y
las ramas arteriales pulmonares son la complicacion mas frecuente
y causa de reintervencién. Aunque hay casos de IAo precoz, la
dilatacion de la neorraiz de aorta y la IAo significativa ocurren mas
tarde y adin no se ha determinado su evolucion a largo plazo en la
vida adulta.
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