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" Giro 180°
Alteraciones estructurales de
grandes vasos




Defectos de los tractos de salida

Transposicion de grandes arterias (TGA)
Doble salida de ventriculo derecho

* Fallot

J
e Estenosis h
* Hipoplasia
« Atresia
* Fusion de vasos (Tronco arterioso) Y
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Tipos de TGA




D-TGA

* La prevalencia en los EE.UU 4,7/10.000 NV.

* 3% de cardiopatias congénitas
— 5% de los diagnosticos prenatales de CC (CERPO 2013)
* 20% de los defectos cianoticos.



Embriopatogenia

e Crecimiento conal

— El tabique Aorto-pulmonar sigue un trayecto
rectilineo, no en espiral durante la division del
bulbo y del tronco arterioso.

Ausencia de
rotacion

— Predominio del crecimiento del cono
subaortico

e Orificio Ao permanece alto, anterior y a la
derecha

— Cono subpulmonar desaparece

e Orificio pulmonar se situa bajo posteriory
a la izquierda.




Etiologia y asociaciones

Anomalias cardiacas asociadas

Diab_etes * 50% defecto aislado
mellitus + 30% CIV

* 15% estenosis pulmonar
* 59 Coartacion aodrtica

Rara la asociacion a anomalias
extracardiacas

Exposicion a
teratdgenos

D-TGA no se asocia con ninguna
anormalidad genética comun.

» Descartar delecion 22q11 si también hay anomalias
en la lateralidad o ramificacion del arco aodrtico.




Otras Anomalias Cardiacas

e Obstruccion del tracto de salida del
ventriculo (25% de los pacientes).

— En ausencia de CIV, la presion
sistémica del ventriculo derecho hace
que el tabique interventricular se
doble en la cavidad ventricular
izquierda causando una obstruccion
dinamica entre la valvula mitral y el
tabique




Otras Anomalias Cardiacas.

Anomalias de la valvula

Importantes
durante el
abordaje
quirargico

mitral y tricuspide

« Mas comunes cuando hay una CIV

Variaciones de la irrigacion

coronaria
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Diagnostico

Concordancia atrio-ventricular

Cortede 4
camaras
generalmente
normal

Simetria de cavidades Drenaje venoso correcto



Diagnostico

Corte de tractos
de salida alterado

Ventriculo izquierdo ]

Vasos en paralelo

Signo del Cafién de escopeta [ Aorta ] [ Ventriculo derecho ]
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Diagnostico

Signo de la patineta

Corte de 3 vasos
alterado

[ Aorta anterior y mas alta

Vena cava
superior

{ Rama derecha de pulmonar




Tratamiento.

 Swich arterial en las 2 primeras semanas
de vida.

— Primera etapa

e Seccion de tronco aodrtico distal al
origen de las coronarias

e Seccion de tronco pulmonar

 Reconexion a ventriculo
correspondiente.

— Segunda etapa
 Reimplante de arterias coronarias.




Resultados quirurgicos en Chile

Resultados inmediatos y alejados del switch arterial en pacientes con
dextrotransposicién de grandes arterias: experiencia de 20 afios.

Pedro Becker, Matias Delgado®, Patricia Frangini, Rodrigo Gonzalez, Gonzalo Urcelay, Cristian Claveria,
Francisco Garay, Pamela Zelada, Daniel Springmdiller, Guillermo Lema, Jaime Cerda, Felipe Heusser.
Division de Enfermedades Cardiovasculares; Division de Pediatria; Division de Anestesiologia; Departamento de Salud Publica

Facultad de Medicina; Pontificia Universidad Catblica de Chile
a: Intemo de 7° ano de Medicina

Estudio retrospectivo

2 periodos
« 1992-2002 (44 casos) 84,25%

Sobrevida a 10 y 20 afos

 Mortalidad 33%
« 2003-2012 (64 casos)
 Mortalidad 8,4%




L-TGA

Forma rara de
cardiopatia

congeénita

Discordancia Discordancia

atrio- ventriculo-
ventricular arterial

* |ncidencia 0,02-0,07 x 1000 RNV

e <1%delas CC
* 90% presenta lesiones cardiacas asociadas

Pulmonar

AD

L-TGA aislado esta
"corregido
fisiologicamente”




Embriologia.

- \

&2

Plegamiento de
tubo cardiaco

3 ) Rotacion a la
izquierda

< > Alineacioén atrio- <
|ventricular anormal |

Rotacidon a la
derecha

Alineacion atrio-
|ventricular normal




Diagnostico.

Banda moderadora

Corte de 4 camaras
aparentemente
normal




Corte de tractos
de salida alterado

Ventriculo derecho ]

2 4

Vasos en paralelo ) T
[ Pulmonar ] [ Ventriculo izquierdo ]

Signo del Cafidon de escopeta
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Diagnostico

Signo de la patineta

Corte de 3 vasos
alterado

[ Aorta anterior y mas alta

Vena cava
superior

{ Rama derecha de pulmonar




Fisiopatologia.

Aorta  La sangre fluye en la direccion
Pulmonar fisiologica correcta
= — Oxigenacion normal
— Cambios morfologicos

AD dinamicos de ventriculos

discordantes

* Signos y/o sintomas se deben a
S los defectos cardiacos asociados.

VD




Fisiopatologia

[ Sobrecarga de volumen ]

|

Insuficiencia tricuspidea }

Insuficiencia
cardiaca sistémica

[ Hipertrofia ventrlcular derecha
T presion Déficit de irrigacidn
ica

) Isquemia
ventricular para E— » q
vencer PA sistémi




Malformaciones Cardiacas asociadas

CIV (70 - 80%)

Obstruccion del
tracto de salida

pulmonar (30 -

Anomalias de la
valvula tricuspide
(90%)

Anomalias de la

valvula mitral (55%)

Arritmias (20%)

N\

La forma mas
comun es

\

perimembranosa.

60%)

Generalmente
subvalvular

.

J

7

Estenosis de

| valvula pulmonar

(Menos
frecuente)

N\

Anomalia tipo
Ebstein (20 -
53%)

7

Posicion anémala
del nodo AV




Tratamiento.

* Primera etapa (Switch auricular) )

 Desviar el retorno de sangre a ventriculos respectivos
morfologicamente (crear a TGA clasica).

e Segunda etapa (Switch arterial)
» Reestablecer flujo sistémico y pulmonar con cirugia clasica

doble Switch de TGA. )y

Cirugia de




Tratamiento
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Tronco Arterioso

e Anomalia congénita donde |Ia
sangre se bombea desde el corazon
a través de una uUnica salida (arteria
troncal).

e Desde este vaso se ramifican la
aorta y las arterias pulmonares.

Incidencia 6 -

10 x 100.000 [l O-7%delas 4% CC

RNV, CC criticas




Embriologia.

Defecto en la
septacion de los
grandes vasos




Clasificacion

e Collett y Edwards

Tipo 2
Ramas pulmonares
nacen de arteria
truncal por separado
pero cercanas

Tipo 1
Tronco Pulmonar
comun nace de
arteria truncal

Tipo 3
Ramas pulmonares
nacen de arteria
truncal por separado
y lejanas

Tipo 4
Ramas pulmonares
nacen de aorta
descendente



Clasificacion

* Van Praagh

Tipo Al Tipo A2 Tipo A3 Tipo A4
Tronco Pulmonar Ramas pulmonares Ausencia de 1 rama Tronco arterioso +
comun nace de nacen de arteria pulmonar agenesia de arco

arteria truncal truncal por separado (hemitronco) aortico



Defecto de valvula semilunar

Valvula troncal
Unica de
anatomia variable

Cuadricuspide

Tricuspide (69%) (22%)

Bicuspide (9%)




Diagnostico.

[CIV perimembranosa amplia }

Corte de 4 camaras
alterado




-_—

Corte de tractos
de salida alterado

Pulmonar ]
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Diagnostico

S6lo 2 vasos (Inespecifico)

Corte de 3 vasos
alterado

Descartar otras patologias
conotruncales




Diagnodstico Diferencial.

Fundamentalmente las que tienen la Aorta
cabalgando en una CIV perimembranosa.

Tetralogia de Fallot Atresia pulmonar con
con atresia pulmonar CIV.




Insuficiencias
valvulares

Comunicacion septal

interauricular (9 -
20%)

Arterias subclavias
aberrantes (4 - 10%)

Cardiopatias Asociadas.

Anomalias de las
arterias coronarias y
del sistema de
conduccion

Estenosis
tricuspidea leve
(6%)

Drenaje de vena
cava superior
persistente en el
seno coronario (4 -
9%)

Anomalias del arco
aortico

Arco aortico
derecho (21 - 36%)

Arco aortico
Interrumpido (11 -
19%)

Arco aortico
hipoplasico (con o
sin coartacion de la
aorta) (3%)



Asociaciones Extracardiacas

Alteraciones Delecion 22q11
cromosomicas 13
(30%)

T18
Otras SNC
anomalias Gastrointestinal
estructurales Musculo esquelético

Urinario.



Tratamiento.

Sin posibilidad de cirugia
neonatal temprana

SIN CIRUGIA Reparacion quirdrgica
» Mortalidad a 30 dias = 50% primaria en primer mes

* Sobrevida a 6 meses = 18% e Sobrevida a un afio >80%.
» Sobrevida a 12 meses = 12%

« Banding pulmonar (Manejo
paliativo)
« Mortalidad 51%




Tratamiento.

HTP es la principal
complicacion

Separacion de
arteria pulmonar

Creacidn de nueva
pulmonar y cierre de CIV

Reconeccion a VD




Factores de mal prondstico

Insuficiencia
Prematurez valvular
significativa

Asociacion
con |IAA

Reparacion
tardia > 6
meses

Anomalias
coronarias
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