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Objetivos Docentes

Revisar la cardiopatia, sus diferentes tipos, caracteristicas fisiopatoldgicas y anomalias asociadas.

Describir las técnicas quirurgicas correctoras de la cardiopatia con dibujos y esquemas para comprender mejor este
anomalia y su reparacion y resaltar la importancia de la RM en el seguimiento de estos pacientes.

Revision del tema

INTRODUCCION:

La transposicion de los grandes vasos, también conocida como la dextro-TGA (D-TGA), es la cardiopatia cianégena congénita mas
frecuente y constituye el 5-10% de todas las malformaciones cardiacas. Se estima que su incidencia es de 1 por cada 5000 nacimientos.

La D-TGA no esta asociada a ninguna anomalia genética y tiene una presentacion esporadica. Es mas frecuente en hombres que en mujere:
(2:1) y en hijos de mujeres diabéticas.

Se presenta de forma aislada en el 90% de los afectos y raramente se asocia con un sindrome o anomalias no cardiacas.

FISIOPATOLOGIA:

Esta caracterizada por una discordancia ventriculo-arterial, con la aorta conectada anteriormente al ventriculo derecho y la arteria pulmona
al ventriculo izquierdo.
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Fig. 1

La sangre no oxigenada llega por las venas cavas a la auricula derecha, va al ventriculo derecho y, en vez de pasar a los pulmones, s¢
dirige a la circulacion sistémica a través de la aorta. La sangre oxigenada llega por las venas pulmonares a la auricula izquierda, pasa a
ventriculo izquierdo y, en vez de dirigirse a la circulacion sistémica, pasa a los pulmones a través de la arteria pulmonar, volviendo d¢
nuevo a la auricula izquierda a través de las venas pulmonares.

Se establecen asi dos circuitos independientes, uno sistémico y otro pulmonar, la sangre oxigenada va una y otra vez a los pulmones sir
llegar a la circulacion sistémica y la sangre no oxigenada permanece en la circulacion sistémica sin llegar a los pulmones.

Por esta razon, una transposicion aislada es incompatible con la vida al nacimiento a no ser que haya alguna anomalia asociada. El 67% de
los pacientes no presentan otros defectos cardiacos y, el ductus arterioso y el foramen oval aseguran la comunicacion entre las dos
circulaciones, haciendo posible la supervivencia en los primeros dias de vida. El otro 33% de los pacientes presentan defectos asociados que
permiten la mezcla a nivel intracardiaco (ej. defecto del septo auricular, defecto del septo interventricular o una combinacién de ambos) 3
hacen que su situacion sea menos critica, aunque presentan riesgo de fallo ventricular debido a la sobrecarga de volumen secundaria ¢
un shunt izquierda-derecha.

ASOCIACIONES:
Los pacientes con transposicion pueden dividirse en dos grandes grupos: los que presentan TGA simple y los tipos complejos de TGA.
La TGA simple hace referencia a los pacientes con TGA aislada.

La TGA compleja incluye a los pacientes con TGA y una anomalia cardiaca asociada, como puede ser un defecto del septo interventricula;
(DSV) o una obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI).

Esto va a ser importante a la hora de elegir el tratamiento quirtirgico, como podemos ver en el algoritmo Fig. 2.

PRESENTACION CLINICA:

La mayoria de los casos se diagnostican en el periodo postnatal ya que la TGA es una de las cardiopatias congénitas mas dificil de detecta:
mediante ecografia fetal.

El sintoma mas tipico es la cianosis; su severidad depende del grado de mezcla entre ambas circulaciones y de la presencia de otra:
anomalias cardiacas asociadas.

TRATAMIENTO:

El tratamiento es la correccion quirurgica. Si los pacientes no reciben tratamiento, la mayoria moriran en el primer aflo de vida, alrededo:
del 30% en la primera semana y aproximadamente el 50% en el primer mes de vida.
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A lo largo de los ultimos aflos ha habido avances en la cirugia de esta patologia, pero se ha tenido que recorrer un largo camino para llega:
a la situacion en la que nos encontramos ahora.

HISTORIA DE LA CIRUGIA:

La correccion fisiologica (“switch auricular”) fue el primer tratamiento definitivo para estos pacientes, y fue llevada a cabo gracias a
esfuerzo de multiples cirujanos, entre los mas destacados cabe mencionar a Blalock, Hanlon, Senning y Mustard.

En 1950, Blalock y Hanlon, realizaron el primer procedimiento paliativo que permitia la supervivencia de los nifios con TGA (“Blalocl
and Hanlon operation”). Consiste en una septectomia auricular, que permite la mezcla entre las circulaciones pulmonar y sistémica creandc
un defecto en el septo interauricular. Hoy en dia, se realiza mayoritariamente usando un balén, mediante la “septectomia auricular dc
Rashkind” (desde 1966).

En 1957, Senning realizé la primera correccion fisiologica exitosa (“switch auricular”), redirigiendo el flujo venosos sistémico a
ventriculo izquierdo y el flujo venoso pulmonar al ventriculo derecho utilizando un baffle auricular. En 1963, Mustard modifico ests
procedimiento utilizando pericardio autologo en lugar de material artificial para crear el baffle auricular. Sin embargo, en 1975, sc
evidenciaron deficiencias en la técnica de Mustard , como la obstruccion del baffle o falta de crecimiento, lo que llevé a retomar la cirugie
de Senning, la cual permaneci6 como el tratamiento de eleccion durante casi una década mas.

Sin embargo, debido a la importante morbimortalidad asociada a estos procedimientos, Mustard y Baley, entre otros, propusieron It
correccion anatomica (“switch arterial”’), aunque no fue realizada hasta el 1975 por Jatene. En los aflos siguientes se volvié mas importante
hasta que se convirti6 en el procedimiento de eleccion, permaneciendo asi hasta la actualidad.

Pronto se dieron cuenta de que el switch arterial daba resultados inaceptables después del primer mes de vida, ya que el ventriculc
izquierdo era incapaz de trabajar a presiones sistémicas pasado este tiempo. En 1976, Sir Magdi Yacoub, propuso una reparacion en dos
tiempos, realizando primero un banding de la arteria pulmonar para entrenar al ventriculo izquierdo seguido, en un segundo tiempo, de ur
switch arterial.

En 1981, Lecompte propuso una modificacion técnica (“maniobra de Lecompte”), que consistia en translocar las grandes arterias
simplificando el método y mejorando significativamente los resultados de la cirugia.

Los tratamiento quirurgicos de las formas complejas de TGA evolucionaron en paralelo. En 1969, Rastelli introdujo un nuevc
procedimiento para la correccion quirtrgica de estos pacientes. Sin embargo, aunque la mortalidad temprana es aceptable (5%), alrededo:
del 50% de los pacientes necesitan un trasplante o mueren 20 afios después de la cirugia. Como es una técnica mas especifica y menos
extendida, no la desarrollaremos.

En conclusion, hoy en dia, el tratamiento consiste en realizar alguna técnica paliativa, como la atrioseptectomia con balon de Rashking
disminuir el flujo pulmonar mediante el cerclaje de la arteria pulmonar y, finalmente, se lleva a cabo una cirugia correctora que, en l
mayoria de los casos, se realiza mediante la técnica de Jatene (correccién anatomica).

AUTOR APORTACION

1797 Baillie Descripcién morfolégica
1814 Farre Nombre de TGA
1948 Hanlon and Blalock Septectomia auricular
1957 Senning Switch auricular
| 1963 Mustard Switch auricular usando
pericardio
1965 Rashkind and Miller Septectomia auricular con
balén
| 1975 Jatene Switch arterial
1981 Lecompte Maniobra de Lecompte
1976 Yacoub Cerclaje AP

Fig. 3

ESQUEMAS E IMAGENES:

Utilizamos una RM de 1’5 teslas y el protocolo que seguimos para el seguimiento de estos pacientes estd resumido en la Fig. 4.

Presentamos casos de TGA corregidas mediante “switch auricular” y “switch arterial” estudiados en nuestro centro mediantc




RM. Correlacionamos los esquemas de los diferentes abordajes quirargicos con las imagenes obtenidas.

- Esquema del Switch Auricular (Senning):

Fig. 5 Esquema de la cirugia de Senning.

A) Apertura de la auricula derecha. B) Una porcion del septum interauricular se pliega y se une a la pared posterior de la auricula izquierda
aislando a las venas pulmonares. C) El margen posterior de la auricula derecha abierto se une después al septo interauricular, aislando asi e
flujo de las cavas hacia la valvula tricuspide. Por lo tanto, el flujo de la vena cava se dirige a través del defecto en el septo auricular hacia e
ventriculo izquierdo y la arteria pulmonar. D) La camara aislada con las venas pulmonares se abre al origen de las venas pulmonares y s¢
anastomosa al borde libre de la pared de la auricula derecha. Esta via discurre alrededor del corazon, llevando el retorno venoso pulmona:
hacia la derecha y hacia delante para entrar a través de la valvula tricspide en el ventriculo derecho y la aorta.

En la técnica de Mustard todo el septo interauricular se retira por completo y el baffle se crea utilizando una porcion de pericardio autdlogo.

- Imagenes de RM tras correccion de Senning:
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- Esquema del Switch Arterial (Jatene):

Fig. 14

Esquema de la cirugia de Jatene.

A) Las arterias coronarias se extirpan de la aorta con un amplio margen. B) Se crean unos pequeflos agujeros en la neoaorta y se implantar
las arterias coronarias. C) Se seccionan la aorta y la arteria pulmonar por encima de las valvulas y la aorta ascendente se recoloca posterior ¢
la arteria pulmonar antes de la anastomosis (Maniobra de Lecompte). D) Se reconstruye el area de la arteria pulmonar con un parche d¢
pericardio y se anastomosan las arterias.

En paciente con TGA y DSV, el defecto del septo también se corrige en el mismo acto.

- Imagenes de RM tras correccion de Jatene:
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COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS:

Finalmente, mostramos una tabla con las principales complicaciones de los pacientes operados mediante una de estas dos técnicas Fig
20 y resumimos los puntos clave que deberiamos explicar a la hora de elaborar un informe Fig. 21.

= Switch Auricular B

«Secuelas relacionadas con el colgajo (obstruccién venas
cavas, fuga de los colgajos, obstruccién venas
pulmonares)

*Arritmias

*Disfuncién ventricular derecha

== Switch Arterial —_—

« Estenosis de la arteria pulmonar (la mas comun)

« Estenosis/Insuficiencia coronaria, con isquemia
miocardica secundaria

« Dilatacién de la neo-aorta(50%)

« Insuficiencia progresiva valvula aértica
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Puntos clave informe:

« Valoracién de la aorta toracica y de la raiz aértica

. Dilatacién de la raiz adrtica

. Insuficiencia adrtica

« Valoracién de la arteria pulmonar

. Dilatacién u obstruccién

« Insuficiencia pulmonar

« Distribucién del flujo de las ramas de la arteria
pulmonar

« Permeabilidad y trayecto proximal de las arterias
coronarias

= Volumenes y funcién ventricular

Imagenes en esta seccion:

Fig. 1: Esquema de la TGA. VCS: Vena cava superior. VCI: Vena cava inferior. AD: Auricula derecha.
VD: Ventriculo derecho. AO: Aorta. AP: Arteria pulmonar. VI: Ventriculo izquierdo. Al: Auricula
izquierda.
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CIRUGIA

D-TGA Simple D-TGA + DSV
SA
SA +
Cierre DSV

D-TGA + DSV

+
Obstrucciéon TSVI

SA
o
Rastelli *

Fig. 2: Algoritmo para la eleccion del tratamiento. DSV: Defecto septo ventricular. SA: Switch arterial.

TSVI: Tracto salida ventriculo izquierdo.
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AUTOR APORTACION

1797

1814
1948
1957
1963

1965

1975
1981
11976

Baillie

Farre

Hanlon and Blalock
Senning

Mustard

Rashkind and Miller

Jatene
Lecompte
Yacoub

Descripcion morfologica

Nombre de TGA
Septectomia auricular
Switch auricular

Switch auricular usando
pericardio

Septectomia auricular con
balén

Switch arterial
Maniobra de Lecompte
Cerclaje AP

Fig. 3: Eventos mas importantes en la evolucion de la cirugia de la TGA. AP: Arteria pulmonar.
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Fig. 4: Protocolo sugerido para el seguimiento mediante RM de los pacientes con TGA. SSFSE: Single
Shot Fast (Turbo) Espin Echo. FSE: Fast Spin Echo. SSFP: Steady-State Free Precession. PC = Phase
Contrast. 3D SSFP: 3D Steady-State Free Precession. RTG: Realce Tardio Gadolinio. AP: Arteria

pulmonar.
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Fig. 5: Esquema de la cirugia de Senning. VC: Vena cava. VP: Venas pulmonares. VD: Ventriculo
derecho. VI: Ventriculo izquierdo. VCS: Vena cava superior. VCI: Vena cava inferior. AO: Aorta. AP:
Arteria pulmonar. B: Baffle. VT: Valvula trictispide. VM: Vilvula mitral.
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Fig. 6: Secuencia morfologica FSE T1 coronal. TGA en un paciente varon de 32 afios intervenido
mediante la cirugia de Senning. El estudio de RM fue realizado como parte del seguimiento para evaluar
las vias y el tamafio y la funcién de los ventriculos. AO: Aorta. VD: Ventriculo derecho. VCS: Vena
cava superior. B: Baffle. AP: Arteria pulmonar. VI: Ventriculo izquierdo. VCI: Vena cava inferior.
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Fig. 7: Secuencia morfologica FSE T1 axial del mismo estudio. AO: Aorta. VCS: Vena cava superior.
AP: Arteria pulmonar. VP: Venas pulmonares. VD: Ventriculo derecho. VI: Ventriculo izquierdo. AD:
Auricula derecha. Al: Auricula izquierda. B: Baffle.
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Fig. 8: Imagenes en plano axial de la secuencia SSFP cine del mismo paciente muestran una relacion
anatomica anormal de la aorta (AO) situada anterior a la arteria pulmonar (AP) y el ventriculo derecho
(VD) hipertréfico. También podemos ver el baffle (B) llevando la sangre al ventriculo izquierdo (VI) y
las venas pulmonares (VP) llegando a la auricula derecha (AD). Nétese la dilatacion de la aorta
ascendente (AO) y de la raiz adrtica como complicaciones de este tipo de cirugia.
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Fig. 9: Secuencia SSFP cine. Eje corto. El ventriculo derecho (VD) esté dilatado e hipertrofico en
comparacion con el ventriculo izquierdo (VI). AO: Aorta. AP: Arteria pulmonar.
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Fig. 10: A-B) Cuatro camaras. C) Tracto de salida del ventriculo izquierdo. D) Tracto de salida del
ventriculo derecho. AD dilatada con respecto a la Al. E1 VD esta dilatado e hipertréfico con insuficiencie
tricuspidea asociada y leve disfuncion sistélica debido a hipocinesia global, otras complicaciones
asociadas a este tipo de correccion quirtrgica. El VI presenta un tamafio y una funcién normal.
Rectificacion del septo debido a la sobrecarga de volumen del VD.
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Fig. 11: Imagenes en coronal y sagital oblicuo de la serie angiografica tras la administracion de contraste
muestra la relacion anormal de la aorta (AO) anterior a la arteria pulmonar (AP) y conectada al
ventriculo derecho (VD). La arteria pulmonar (AP) esta conectada al ventriculo izquierdo (VI). El baftle
(B) lleva la sangre sistémica al ventriculo izquierdo (VI). VCS: Vena cava superior. VP: Venas
pulmonares.

Fig. 12: Video en plano coronal de la serie angiografica tras las administracion de contraste donde
podemos entender mejor la anatomia y la circulacion de la sangre después de la intervencion de Senning.
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Fig. 13: Reconstrucciones tridimensionales del mismo caso que muestran mejor la discordancia
ventriculo-arterial y la posicion de la aorta (AO) anterior a la arteria pulmonar (AP). También
identificamos el baffle (B). VD: Ventriculo derecho. AD: Auricula derecha. VI: Ventriculo izquierdo.
VP: Venas pulmonares. A) Vista anterior. B) Lado derecho. C) Vista posterior view. D) Lado izquierdo.
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Fig. 14: Esquema de la cirugia de Jatene. AO: Aorta. AP: Arteria pulmonar. VT: Vélvula tricuspide.
VM: Vilvula mitral.
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Fig. 15: Ilustracion del switch arterial en un varén de 20 afios. Imagenes en plano axial de la secuencia
SSFP cine muestran una relacion anatdémica normal de la aorta (AO) posterior a la arteria pulmonar

(AP). AD: Auricula derecha. Al: Auricula izquierda. VP: Venas pulmonares. VD: Ventriculo derecho.
VI: Ventriculo izquierdo.
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Fig. 16: Secuencias SSFP cine del mismo paciente. A) Cuatro camaras. B) Eje largo. C) Eje corto. D)
Tracto de salida del ventriculo izquierdo (TSVI). Las imagenes muestran el ventriculo derecho (VD) de
tamafio y funcion normal, sin hipertrofia. Notese la diferencia en la morfologia y el tamafo ventricular
de los pacientes a los que se les realiz6 switch arterial en lugar de switch auricular. AO: Aorta. AP:
Arteria pulmonar. Al: Auricula izquierda.
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Fig. 17: Imagenes en coronal y sagital oblicuo de la serie angiografica tras la administracion de contraste
muestran la concordancia ventriculo-arterial y la posicion de la aorta (AO) posterior a la arteria pulmonai
(AP). Al: Auricula izquierda. VD: Ventriculo derecho. VI: Ventriculo izquierdo. VP: Venas pulmonares.

Fig. 18: Video en plano coronal de la serie angiografica tras las administracion de contraste donde
podemos entender mejor la anatomia y la circulacion de la sangre tras una correccidon anatémica de
Jatene.
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Fig. 19: Reconstrucciones tridimensionales del mismo paciente. A) Vemos la arteria pulmonar (AP), de
localizacion anterior, conectada al ventriculo derecho (VD) y la aorta (AO), localizada a nivel posterior,
conectada al ventriculo izquierdo (VI). B) En una vista posterior se ven las venas pulmonares (VP)
llegando a la auricula izquierda (AI).
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Switch Auricular

*Secuelas relacionadas con el colgajo (obstruccion venas
cavas, fuga de los colgajos, obstruccion venas
pulmonares)

*Arritmias

*Disfuncién ventricular derecha

Switch Arterial

» Estenosis de la arteria pulmonar (la mas comun)

» Estenosis/Insuficiencia coronaria, con isquemia
miocardica secundaria

« Dilatacion de la neo-aorta(50%)
» |Insuficiencia progresiva valvula adrtica

Fig. 20: Complicaciones tras switch auricular y switch arterial.
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Puntos clave informe:

Valoracion de |la aorta toracica y de la raiz adrtica

. Dilatacion de la raiz adrtica

. Insuficiencia adrtica

» Valoracion de la arteria pulmonar

. Dilataciéon u obstruccion

« Insuficiencia pulmonar

» Distribucion del flujo de las ramas de la arteria
pulmonar

Permeabilidad y trayecto proximal de las arterias
coronarias

Volumenes y funcion ventricular

Fig. 21: Puntos clave a la hora de escribir un informe.

Conclusiones

El aumento de la supervivencia de los pacientes con reparacion quirirgica de la TGA hace necesario que los radidlogos
conozcamos la anatomia y la fisiologia de la cardiopatia antes y después de la correccion quirurgica para el diagnostico y e
seguimiento por imagen.

La correccion anatomica es el tratamiento de eleccion en la actualidad para los pacientes con TGA debido a sus excelentes
resultados y s6lo un grupo reducido van a necesitar una correccion fisiolégica. Sin embargo, la mayoria de los adultos har
sido intervenidos mediante switch auricular.

La RM cardiaca tiene un papel importante en el manejo de estos pacientes. La mayor ventaja sobre otras técnicas es que
permite realizar un estudio morfolégico, funcional y angiografico completo.
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