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TRANSPOSICAO COMPLETA DAS GRANDES ARTERIAS. ESTUDO DE 107 CASOS

DOMINGOS VITOLA*, PAULO ZIELINSKY **, LEONARDO GUILLERMO-CAL *,
RICARDO WARLET **, FERNANDO A. LUCCHESE ***,

Foram estudados 107 pacientes portadores de transposi¢do completa das grandes artérias
(TCGA), visando a avaliar a evolucéo, a resposta a atriosseptostomia por baléo e os resultados com
0 tratamento clinico e cirdrgico. As associacdes de comunicacdo interventricular (1V) (51,4%),
estenose pulmonar (46,7%) e canal arterial persistente (24,3%) foram as mais freqlentes. A
mortalidade foi mais pronunciada nos primeiros seis meses de vida, sendo mais elevada nos casos
com canal arterial persistente. A atriosseptostomia com baldo elevou significativamente a
concentracdo média de oxigénio na aorta, tanto antes como apds os trés meses de vida, e seu
resultado inicial representou elemento de progndstico para a evolugdo dos pacientes no primeiro
ano de vida. A anastomose sistémico-pulmonar mostrou mortalidade nula e a de “ bandagem” da
artéria pulmonar, mortalidade de 28%. A atriosseptectomia (Blalock-Hanlon) teve alta mortalidade
inicial. A sobrevivéncia a longo prazo com a cirurgia de Mustard para transposicao com septo 1V
integro foi 84,2%, levando-se em consideracao também a mortalidade imediata.

A transposicao das grandes artérias (TCGA) é uma
das cardiopatias congénitas mais freqientes?,
caracterizando-se morfol ogicamente por concordancia
atrioventricular e discordanciaventriculo-arterial, com
ou sem a associacdo de comunicacg8o interventricular
e de obstrucéo da via de saida do ventricul o esquerdo
2

A mortalidade no primeiro ano de vida era
extremamente alta antes do advento da
atriosseptostomia com baldo 2. O implemento desse
método **¢, associado ao aprimoramento das técnicas
cirurgicas %, reduziu ainda mais essa mortalidade nos
ultimos anos.

Frente a esse quadro evolutivo de bons resultados,
decidimos verificar a nossa experiénciade 11 anos no
tratamento dessa entidade nosol 6gica.

MATERIAL EMETODOS

Foram estudados 107 pacientes com diagndstico
cineangiocardiogréfico de TCGA, internados de 1972 a
1983 no Instituto de Cardiologia do Rio Grande do Sul/
Fundacdo Universitaria de Cardiologia. Setenta e seis
pacientes eram do sexo masculino e 31 do sexo feminino

(2,5: 1), pertencentes afaixaetariade 2 diasa 15 anos
(média 8,4 meses). A TCGA foi considerada como
“simples” quando o septo interventricular estava
integro e nao havia outros defeitos associados. A
associacéo de comunicacdo interventricular, estenose
pulmonar e canal arterial persistente foi considerada
parte do espectro morfol dgico da entidade.

Foram excluidos os casos de conexdao
atrioventricular univentricular com discordancia
ventriculo arterial.

A atriosseptostomia com baldo (técnica de
Rashkind) foi realizada em 71 pacientes, com medida
da concentragdo de oxigénio ma aorta antes e apds o
procedimento. Vinte e trés casos foram submetidos a
intervencdo paliativa (anastomose sistémico-
pulmonar, “bandagem” da artéria pulmonar ou
operagao de Blalock-Hanlon) e 41 acorregao definitiva
(técnicas de Mustard, Senning, Rastelli ou Jatene).

O tempo de seguimento médio foi de 2,2 anos.
Dezenove pacientes (17,7%) foram perdidos no
acompanhamento tardio.

Os dados estatisticos foram analisados através do
teste “t” de Student-Fischer e do teste da curva
normal, considerando-se um alfade 0,05.

Trabalho realizado no Instituto de Cardiologia do Rio Grande do Sul/Fundagdo Universitaria de Cardiologia (IC/FUC).
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RESULTADOS

Ascaracteristicas morfol gicas estéo expressas natabela
I. Observa-se que a metade dos pacientes tinha septo
interventricular integro. Na tabela Il, verifica-se que a
persisténciado canal arterial ocorreu em 1/4 dos casos, com
idade média de 3,5 meses. Outros defeitos associados
apresentaram baixafrequéncia(tab. I1).

Tabelal - Distribuicéo dos casos de acordo com as car acter isticas

mor folégicas

Caracteristicas Sexo Idade Médiade

morfolégicas n % M F Idade (meses)
SemEPU 40 374 31 9 2diasa 8,3

v 9,4 anos 13,9

. ComEPU 12 112 9 3 2ldiasa

integro

6,7 anos

SemEPU 17 159 10 7 30diasa 11,8

v 5 anos 8,7
ComEPU 38 355 26 12 2diasa
aberto
14 anos
Total 107 100,0 76 31 2diasa 9,6
14 anos

SIV = septo interventricular; EPU = estenose pulmonar.

Tabela |l - Numero de casos confor me o defeito associado.

diretamente relacionados com o cateterismo e com a
atriosseptostomia.

Tabelalll - Média (%) e desvio padr&o da média (EP.?) da
concentracao e oxigénio apds atriosseptostomia com baldao
conforme os defeitos presentes na transposi¢ao das grandes
artérias.
Caracteristicas

Saturacdo média de O, na aorta (%)

morfol6gicas n Pré Pos
atriosseptostomia  atriosseptostomia
% + EP2 % + EP
Slv 38 399+21 65,2+ 1,9 ***
integro
Slv SemEPU 25 46,9+ 2,6 68,7 +2,5***
aberto ComEPU 8 36,1+ 3,6 61,0 £ 34 ***
Total 71 420+15 66,2+ 14
*** =p<0,001

TabelalV - Média (%) e desvio padr&o da média (Ep.?) da
concentracdo de oxigénio apds atriosseptostomia com bal&o
conforme aidade.

Saturacdio média de Oy, na aorta (%)

Idade n Pré atriosseptostomia  Pds atriosseptostomia
% + EP.2 % + EP

< 3meses 54 419+17 65,8+ 1,6 ***

> 3 meses 17 42,5+ 3,5 67,4+ 3,1 ***

Total 71 420+15 66,2+ 1,4 ***

*** =P <0,001

Tabela V - Evolugdo dos pacientes tratados clinicamente e que
realizaram apenas atriosseptostomia durante o 1.° ano de vida.

Defeitos n % Saturacdo média de O, na aorta

Canal arterial persistente 26 24,3 Pré atriosseptostomia Pos atriosseptostomia
Anomalia coronéria 6 5,6 Evolucgéo % + EP2 % + EP
Estenose adrtica subvalvar 5 47

Coartaggo adrtica 3 2,8 Sobreviventes 449+ 3,1 71,8+ 4,7 ***
Hipoplasia do ventriculo esquerdo 2 19 Obitos 397452 64,4+ 11,2 NS
Valva atrioventricular Unica 1 0,9

Tota 43 40,2

A medida da concentracdo média de oxigénio na aorta,
apos a atriosseptostomia com baldo foi obtida em 71
pacientes. Houve um aumento significativo (p < 0,001) do
valor médio de concentracéo de oxigénio apds esse
procedimento (tab. 111). A atriosseptostomia mostrou-se
efetiva tanto no grupo com mais de 3 meses de vida como
naquele com menosde 3 meses (p < 0,001) (tab. IV). Em 1/4
dos casos, ndo houve resposta satisfatoria a
atriosseptostomia (concentracdo médiade oxigénio naaorta
inferior a 60%). Desses, mais da metade tinha menos de 3
meses de vida, ndo havendo diferenca estatisticamente
significante com o grupo de idade superior a 3 meses.
Aqueles que realizaram sO a atriosseptostomia e nenhum
outro procedimento cirdrgico no primeiro ano devidativeram
mortalidade de 29,2% nesse periodo. Os que morreram
tiveram um aumento néo significativo (p > 0,05) na
concentracdo média de oxigénio na aorta, enquanto que o
grupo sobrevivente mostrou uma elevacdo significativa (p
< 0,001) na concentragcdo média de O na aorta apds a
atriosseptostomia (tab. V). Houve % obitos (1,7%)

a=média+ erro padréo; *** = p < 0,001; NS = p> 0,05.

No grupo que ndo chegou a se beneficiar do
tratamento cirdrgico, ocorreram 21 6hitos (53,8%), com
idades médias 5,1 + 0,9 meses. Desses, 0s portadores
de canal arterial persistente apresentaram média de
idade, (5,0) naocasi 8o do 6bito, ndo significativamente
(p > 0,20) inferior aquela dos pacientes sem tal
associacdo (9,4 meses). Asmortalidades no grupo com
e sem canal arterial persistente ndo foram
significativamente diferentes (p > 0,20): 20 e 17%,
respectivamente.

Dezenove pacientes (17,7%) perderam-se no
seguimento e 23 (21,4%) aguardavam correcéo
definitiva

Umaanastomose si stémico-pulmonar foi realizada
em 5 pacientes (21,7%), com idade média de 11,6
meses e seguimento médio de 16,8 meses. Todos
sobreviveram e, em 2, foi realizadacorrecdo definitiva.

A bandagem da artéria pulmonar foi efetuada em 14
pacientes, com idade e seguimento médiosde 28 e 11 meses,
respectivamente. A mortalidade foi de 28,6%. Dos
sobreviventes, 8 foram submetidos a correcdo definitiva.
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Quatro pacientesforam submetidos acirurgiade Blal ock-
Hanlon, com idade média de 2,7 meses. Todos faleceram
durante a intervencéo.

A operacdo definitiva foi realizada em 41 pacientes
(40,2%), sendo 5 operados em outras cidades, com uma
mortalidade global de 34,1% (14 casos). Utilizamos 4
técnicas cirdrgicas: de Mustard, de Senning, de Rastelli e
de Jatene.

A operacdo de Mustard foi efetuada em 19 pacientes
com TCGA “simples’, sendo aidade e 0 seguimento médio
de 1,9 e 3,0 anosrespectivamente. A mortalidade hospitalar
foi de 10,5% (2 casos). Ocorreram obstrucéo venosa
pulmonar em 1 caso (5%) earritmiasem 7 (37%). Um paciente
faleceu subitamente no 4.° més de pds-operatério e 16
encontravam-se assintoméaticos, 81,3% deles, com ritmo
sinusal (6,2%) com extra-sistoles supraventriculares e
bloqueio atrioventricular total e (12,5%) com ritmo
juncional. A mesma técnica foi utilizada em 5 pacientes
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seguimento médio de 38 anos. A proporc¢ao de
sobreviventes foi 25%, ocorrendo ritmo juncional em
1 dos sobreviventes.

A correcao anatdbmica pela técnica de Jatene foi
efetuada em 6 pacientes (14,6%) com idade média de
1,8 anos e seguimento médio de 1,9 anos. Cinco desses
6 pacientes nao foram operados em nossa instituicao.
A proporcao de sobreviventes foi 66,7% e todos
estavam assintomaticos.

Realizou-se a operacéo de Rastelli em 3 pacientes
(7,3%), com idade média de 3,6 anos. Apenas 1 dos 3
sobreviveu no poés-operatério tardio e apresentava
manifestacbes de insuficiéncia cardiacadireita.

As causas de 6bito estdo expressas mas tabelas
VI eVIl.

Tabela VI - Causa dos 6bitos nos clinicamente tr atados.

(12,2%) com TCGA associada a comunicagdo Causa ____ n %
interventricular, com idade média de 24,4 meses e g?k())i?;e cardiogénico Z ‘1‘;’2
segui mento.medl ode ;1,2 meses. ) Bronco-pneumonia 4 190
A mortalidade hospitalar foi 40% sendo boa a evolugdo Abcesso cerebral 1 48
nos demais. Septicemia 1 4,8
A técnica de Senning foi utilizada em 8 Cateterismo cardiaco 2 95
pacientes (19,5%) com idade média de 2 anos e Totdl 2 100.0
Tabela VIl - Causas dés 6bitos nas cirur gias definitiva e paliativa.
Cirurgia Trans Pés-imediato Pés-tardio
Paliativo Definitivo Paliativo Definitivo Paliativo Definitivo
Etiologia n % n % n % n % n % n %
Choque cardiogénico 2 91 2 91 5 22,7 10 45,5 1 45 - -
Fibrilag&o ventricular - - - - - - 1 45 - - -
Subita - - - - - - 1 45
- = auséncia de casos.
COMENTARIOS elevada nos casos com septo interventricular fechado, mas

NaTGGA, apresenca de comunicagdo interventricular,
com ou sem estenose pulmonar, faz diferir amplamente a
apresentacao clinica, o tratamento e os resultados da
abordagem imediataetardiat"°.

A comunicacgdo interventricular, (CIV) geramente
perimembranosa, ocorre em 40-50% dos casos,
principalmente no sexo masculino*!, dados com os quais
concordam nossos achados. A associagdo de um canal
arterial persistente (PCA) também modificaaapresentagdo
clinica, principalmenteno 1. mésdevida, eaevolugdo dentro
do 1.° ano 2, A frequiéncia da associagdo de PCA depende
da faixa etaria dos pacientest, alcangando 48% nos casos
com septo interventricular fechado e idade média de 8,3
dias'. Nossacifrafoi 23%, com médiade idade 3,5 meses,
fase na qual em um grupo consideravel deles fechou
espontaneamente 13, Um estudo necroscépico evidenciou
freqiiénciade PCA idénticaanossaem lactentesmaioresde
3 mesescom TCGA sem CIVY, A estenose pulmonar (EPU)
ocorre em 4-6% dos casos sem CIV e em 28-31% dos casos
com septo aberto 15, Observamos freqiiéncia algo mais

inferior arelatadapor Meisner ecol 1. A associagdo de outros
defeitos € infreqliente!, como foi constatado em nossos
Casos.

A introducdo da atriosseptostomia com baldo, por
Rashkind e Miller?, em 1965, modificou drasticamente a
evolucdo dessa doenca no primeiro ano de vida, fazendo
cair amortalidade de 90 para 22% 6. Um resultado inicia
satisfatorio depende da idade do paciente na ocasido do
procedimento e da associagdo de defeitos*'?1, H4 autores
que afirmam ser a resposta inicial quase invariavelmente
significativa, mas isso teria pouco valor em predizer os
resultadostardios®. Em nossos paci entes, houve um aumento
inicial altamente significativo na concentracdo média de
oxigénio na aorta, tanto naqueles com menos de 3 meses
como nos com mais de 3 meses de vida. Alguns autores
cons deram o procedimento ineficaz para pacientescomidade
superior a 3 meses #1°, Aqueles em que se realizou sO a
atriosseptostomia e morreram no 1.° ano de vida (29,2%)
apresentaram um resultado inicial ndo satisfatério com o
procedimento, ao contrério do grupo que sobreviveu messe
mesmo periodo. A respostainicial, pois, mostrou um va-
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lor parao prognéstico em nossos casos. A mortalidade nos
pacientes que realizaram apenas a atriosseptostomia dentro
do 1.°ano devidavariade 10 a 25%°1016,

Um quarto de nossos pacientes ndo apresentou resposta
satisfatOria a atriosseptostomia, ndo havendo diferenca
estatisticamente significativaentre osgrupos acimae abaixo
de 3 meses. Iss0 sugere que o insucesso ndo decorreu do
fator etério. Os estudos relatados tém mostrado ampla
variagdo na porcentagem de insucessos com esse método,
desde 12 até 50% +8-18.

A mortalidade com a atriosseptostomia situa-se entre
0 e 27% 34817 dependendo daidade de encaminhamento
do paciente ao hospital, da experiéncia do grupo que a
realiza e do tratamento mais vigoroso da acidose e da
insuficiénciacardiaca®. Gutgesell e col.b tiveram 2 ébitos
(1,7%) em 107 pacientes estudados, cifraexatamenteigual
a nossa e plenamente aceitavel para um procedimento
invasivo numa cardiopatia de alto risco. N&o observamos
complicacBes como arritmias, perfuracdo cardiaca ou
ruptura do cateter*?,

Todos os 6bitos de nossos casos testados clinicamente
ocorreram dentro do 1.°ano de vida, principalmente, nos
primeiros 6 meses, periodo esse considerado demaior risco®.
A presenca de PCA aumenta a mortalidade, o que foi
constatado em nossos casos, embora a diferenca ndo tenha
sido estatisticamente significante. Parece claro que oscanais
calibrosos seriam 0s responsaveis por esse comportamento
por agravarem a insuficiéncia cardiaca ou por abrupta
diminuicdo da mistura ao reduzirem seu calibre 3, embora
mesmo aquel es de pequeno calibre possam determinar efeito
deletério®.

N&o tivemos qualquer 6ébito nas anastomoses cirdrgicas
sistémico-pulmonares, assim como Henry e col.4, embora
essetenhatido morbidade elevada. Outro estudo evidenciou
umamortalidade de 20%%.

A septectomia atrial de Blalock-Hanlon tem ainda
indicacdo controversa. Alguns autores a criticam,
afirmando que ela, freglientemente, ndo melhora os
pacientes com hipoxia apds septostomia aparentemente
bem-sucedida'®??. Seria uma agressao desnecesséria para
um lactente com hipoxi&*, apresentando mortalidade de 7 a
25% 1016 Por outro lado, o procedimento é defendido por
outros, como Trusler e col.” e Gutgesell e McNamara®,
para quem a mortalidade foi de 1 caso em 20 operacfes.
Nossos resultados com essa técnica sdo desanimadores
até o momento, embora 2 dos 4 casos falecidos tiveram
idadeinferior a6 semanas, faixaetariaem que o mortalidade
atinge 60% 2,

O risco da“bandagem” da artéria pulmonar costuma ser
alto?, embora autores a tenham realizado sem qualquer
obito 222, Nossos resultados mostraram mortalidade de
28,6%, devendo-se considerar que muitos foram operados
no inicio dasérie, com menor experiénciado grupo cirdrgico.

A mortalidade global na intervencdo definitiva para
correcdo da TCGA situa-se entre 10 e 279% 1118202526

dependendo datécnicautilizada, daidade em que éredizada
e das lesdes associadas 2.

A técnica de Mustard apresenta uma mortalidade
hospitalar de 8 a20% 8% etardiade 5 a8% ¥% naTCGA
“simples”. No pdés-operatorio imediato as mortes,
geralmente, ocorrem por baixo débito cardiaco e sdo stbitas
nafasetardia®, principalmente em pacientes com arritmias
ou disturbios da condugédo %%. A génese dos disturbios
do ritmo é atribuida ao traumatismo do n6 sinusal ou asua
degeneracdo progressiva pela oclusdo da artéria que o
nutre, tendo a incidéncia dessa complicagdo diminuido
pelas modificagdes implantadas na técnica cirlrgica
utilizada?.

Estudos el etrofisiol 6gi cos recentes demonstraram haver
les@o do nd sinusal com consequentes bradiarritmias; a
reentradaao nivel damusculaturaatrial por pequenas areas
de ativacdo retardada, provavel mente decorrentes dasutura
edacicatrizac8o, seriaaresponsavel pelastaquiarritmias®.
Nao ha evidéncias de que todos os padrbes
€l etrocardiogréficos representem arritmias adquiridas, pois
foram também encontrados em criangas normais * e com
TCGA nao operada®.

Nossa mortalidade situou-se dentro do relatado e o
porcentual de pacientes em ritmo sinusal (81,3%) foi
exatamente igual ao obtido por Zavanella e Subramaniam®.
Essesautoresobservaram ritmo juncional em 11% e nenhum
caso de bloqueio atrioventricular total, enquanto nossasérie
mostrou incidéncia de 12,5% de ritmo juncional e 6,2% de
bloqueio atrioventricular total.

Tivemos 1 6bito no 4.° més de pds-operatorio, tendo
ocorrido de formastbita

A obstruggo do retorno venoso pulmonar ocorre ao nivel
do septo excisado e decorre parcialmente da aderénciado
enxerto a margem do septo’. Nos ultimos 100 casos de
Trusler e col.”, houve 3 pacientes com essa complicagao,
tendo 1 deles falecido. Tanto a mortalidade como a
incidéncia de complicacfes sdo maiores na corregdo da
TCGA associadaaClV22%, g que também observamos em
nossa serie.

Os resultados obtidos com a técnica de Senning e
Mustard sdo similares”*? preferindo-se ade Senning para
as criancas menores, pela possibilidade de o crescimento
do enxerto acompanhar o crescimento atrial!’. Essa
operagao teriatambém avantagem de praticamente excluir
a possibilidade de obstruc&o do retorno venoso sistémico
e pulmonar, mas € tecnicamente mais dificil do que ade
Mustard #. A nossa experiéncia é pequena € 0s
resultados ainda ndo sdo satisfatorios.

A operacado de Rastelli estaindicadanaTCGA com CIV e
EPU subvalvar, objetivando superar aobstrucao ao nivel da
viade saldado ventriculo esquerdo e acoplar este ventriculo
com a circulagdo sistémica®. Em nossos 3 casos, 0S
resultados foram inferiores aos conseguidos por outros
autores®*, talvez pela baixaidade dos pacientes na ocasido
da intervenc&o.
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A corregdo anatbmica da TCGA pela técnica de Jatene
vem sendo empregada desde 1975, com crescente melhora
nosresultados, principal mente apds arealizacdo daoperagéo
sem o uso de material protético®. No dltimo relato de Jatene
ecol.®, amortalidade caiu de 71,4 para 11,1% quando foram
comparados os periodos 1975-79 e 1979-82. Suaindicagdo
principal €aTCGA associadaaClV. Nossaexperiénciacom
atécnica é muito pequena até o momento.

A comparacdo da mortalidade do grupo tratado
clinicamente com a dos tratados cirurgicamente so €
informativadentro do primeiro ano devida, principalmente
nos primeiros 6 meses, por ser a TCGA uma entidade de
tratamento cirdrgico.

Hé controvérsias quanto ao melhor periodo para a
indicagdo cirdrgica e quanto a sele¢do dos pacientes que se
beneficiariam com uma intervencdo mais precoce?. A
mortalidade obtida por alguns autores com a operacdo de
Mustard em lactentes pequenos, até mesmo no periodo
neonatal, tem sido baixas®. Comojafoi referido anteriormente,
todos os 6bitos de nossos casos clinicamente tratados
ocorreram no primeiro ano, especialmente nos primeiros 6
meses de vida. O resultado inicial da atriosseptostomiaea
presenca de alguns defeitos associados teriam um valor no
progndstico clinico.

Nossa orientacdo atual, na TCGA, inclui
atriosseptostomiacom bal & em todos os paci entes, seguida,
se necessario, de operagao paliativa (“bandagem” no
hiperfluxo e “shunt” no hipofluxo pulmonar) em criangas
com menos de 3 meses e corre¢do definitiva ao redor de 1
ano. A deMustard tem sido atécnicadeeleicdo paraTCGA
com septo integro. Atualmente, nossatendéncia éindicar a
técnicade Jatene nos casoscom ClV associada. Nascriancas
com obstrucdo subvalvar pulmonar severa, aguardamos a
idade de cercade 5 anos paraindicar operacéo de Rastelli.

SUMMARY

A total of 107 patients with transposition of the great
arterieswere studied to evaluate their natural and unnatural
history, with emphasis on clinical course, results of balloon
atrial septostomy and surgical treatment. The most frequent
associated lesions were ventricular septal defect (51,4%),
pulmonary stenosis (46,7%) and patient ductus arteriosus
(24,3%). Mortality rate was high during thefirst 6 months of
life, mainly in the presence of patent ductus arteriosus.
Balloon atrial septostomy increased the mean oxygen
saturation in the aorta, significantly before waswell as after
the age of three months. The outcome of the patientsin the
first year of life was influenced by the immediate response
to the procedure. Mortality rate with pulmonary artery
banding was 28%. No patient died after a systemic-to-
pulmonary shunt. Atrial septectomy (Blalock-Hannlon
procedure) showed a high early mortality rate. The long-
term survival of the Mustard procedure, including immediate

postoperative mortality, was 84,2% in transposition with
intact ventricular septum.

Completetransposition of the great arteriesisamultiform
and always severe congenital heart disease, with several
therapeutic options. The high clinical mortality is striking
and predictable for a surgical disease, suggesting that
management should be aggressive, especially when the
immediate response to balloon atrial septostomy is poor.
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