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Infarto cerebral isquémico en el postoperatorio
inmediato de una transposicion de grandes vasos

en una nina de 5 meses y medio.

Ischemic stroke in the early postoperative period of a
transposition of great arteries in a 5 and a half months

female infant.
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RESUMEN

La Transposicion de los Grandes Vasos con septum
integro (TGV con Sl) es una cardiopatia congénita carac-
terizada por la existencia de una discordancia aislada
ventriculo-arterial con concordancia auriculo-ventricular.
Al no existir mezcla entre las circulaciones sistémica y
pulmonar a través de una comunicacion interventricular
se trata de una cardiopatia cianosante severa, ya que no
es posible la oxigenacion a nivel sistémico.

Presentamos el caso de una nifia diagnosticada de
TGV con Sl a los 5 meses y I5 dias de edad. Se intervino
mediante atriseptostomia de urgencia y posterior cirugia
de “recuperacion” (banding de la arteria pulmonar y
shunt subclavia-pulmonar) previa a la correccion anaté-
mica mediante switch arterial. Falleci6 a los 8 dias del
ingreso como consecuencia de un infarto cerebral
isquémico.
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ABSTRACT

Transposition of the Great Arteries (TGA) with intact
ventricular septum is a congenital heart disease
characterized by ventricle-arterial discordance and atria-
ventricle concordance. Cyanosis is common in patients
with TGA because there is no mixing between systemic
and pulmonary circulations through a ventricular septal
defect and systemic oxygenation is not possible.

We report the case of a 5 months and 15 days old
female infant who was diagnosed with TGA with intact
septum. Balloon atrial septostomy and “retraining” of left
ventricle by pulmonary artery banding and subclavian-
pulmonary artery shunt were necessary to be performed
before anatomical correction by arterial switch.
Nevertheless, she died 8 days after admission due to an
ischemic stroke.
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autopsy, forensic pathology.

Presentado como poster en el XXIV Congreso de la Sociedad Espafiola de Anatomia Patoldgica y Division
Espafiola de la Academia Internacional de Patologia (SEAP-DEAIP) y el XIX Congreso de la Sociedad Espafiola

de Citologia (SEC). Sevilla 20-23 de Mayo, 2009.

Correspondencia: Dr. Antonio Rico. Servicio de Patologia Forense. IML de Sevilla. Av. Sanchez Pizjuan, s/n. 41009 Sevilla.
Tel. 955 928 020, Fax 955 928 023. E-mail: iaf.sevilla@andaluciajunta.es

1 Servicio de Patologia Forense. Instituto de Medicina Legal. Sevilla.

2 Servicio de Anatomia Patoldgica. HU Virgen Macarena. Sevilla.

Cuad Med Forense, I5(57), Julio 2009

223



A. Rico et al.

INTRODUCCION:

La Transposicién de los Grandes Vasos (TGV) con septum integro es una cardiopatia con-
génita ciandgena frecuente caracterizada por la existencia de una discordancia aislada ventriculo-
arterial con concordancia auriculo-ventricular [I, 2]. La aorta, en situacion anterior, sale del ven-
triculo derecho. La arteria pulmonar, posterior, nace del ventriculo izquierdo. De modo que, al
no existir mezcla entre las circulaciones sistémica y pulmonar (salvo a través de la persistencia de
una minima comunicacién interauricular a nivel del foramen oval), no es posible la oxigenacion a
nivel sistémico [3].

Una vez realizado el diagnostico, y tras la ampliacién de dicha comunicacién interauri-
cular mediante una atriseptostomia preoperatoria que mejore la oxigenacién sistémica [2-6],
el tratamiento de eleccidn pasa por la correccién anatdmica de la malformacion mediante el
switch arterial (traslocacién de las grandes arterias a su posicién habitual) dentro de las dos pri-
meras semanas de vida [4, 7]. Mas alld de este periodo, y principalmente cuando la TGV se
detecta después de las 8 semanas, la caida postnatal de las resistencias pulmonares no corre-
gida supone que el ventriculo izquierdo pierda su capacidad para enfrentarse a las presiones
sistémicas y asegurar un buen gasto cardiaco, de manera que es preciso realizar un banding
de la arteria pulmonar y un shunt sistémico-pulmonar previos a la correccién anatdmica que
recuperen la funcién ventricular izquierda [3, 7].

AUn asf, en estos casos de diagndstico diferido, el prondstico se ensombrece ya que
la hipoxia y/o la hipotensién severas y mantenidas que sufren estos nifios asi como el alto ries-
go de fendmenos tromboembdlicos secundarios a los propios procedimientos correctivos o
paliativos utilizados, frecuentemente conllevan la aparicion de dafno cerebral focal y difuso que
a menudo son la causa de graves secuelas neuroldgicas e incluso del fallecimiento del
paciente [4, 8].

PRESENTACION DEL CASO:

Nifia de 5 meses y |5 dfas de edad, segunda hija con un hermano de 6 afios sano, que
ingresd en el hospital derivada por su pediatra por lenta somatometria (Percentil 3), IMC de 14
kg/m2 (desnutricion leve) y rechazo de alimento. A la exploracién inicial se observé desnutricidn,
acrocianosis que aumentaba con el llanto, taquicardia, ligera disnea y soplo pansistélico II-1ll
en varias localizaciones a la auscultacién. Fue diagnosticada de cardiopatia congénita:
Transposicién de grandes vasos con septum integro (TGV con Sl), siendo intervenida quirur-
gicamente de forma urgente. En primer lugar se procedié a la ampliacion mediante cateteris-
mo del foramen oval, y posteriormente se realizé fistula subclavia-pulmonar y banding en
arteria pulmonar. La evolucién en el postoperatorio fue desfavorable, falleciendo en la UCI de
pediatria 8 dias después del ingreso.

Los padres solicitaron la realizacién de una autopsia médico-legal ante la sospecha de una
mala actuacién facultativa.

AUTOPSIA:
a) Examen Externo

Peso de 6440 g, talla de 64 cm (IMC: 15.6 kg/m2), perimetro cefdlico de 39.5 cm, peri-
metro toracico de 45 cm y abdominal de 42 cm.
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b) Examen Interno
Encéfalo de 620 g con un infarto cerebral isquémico extenso a nivel parieto-occipital
izquierdo correspondiente al territorio de irrigacion de la arteria cerebral media (Fig. I).

Fig. 1.- Infarto cerebral.

Se procedid a la extraccion v fijacion del bloque cardiopulmonar (Fig. 2) para su posterior
examen macroscopico, en el que destacaba la existencia de una TGV intervenida quirlrgicamente
presentando un banding en arteria pulmonar (Fig. 3a), una fistula entre subclavia derecha v arteria
pulmonar (Fig. 3b), y ampliaciéon de comunicacién interauricular (foramen oval), asf como hipertro-
fia de ventriculo derecho (Fig. 4a) con adelgazamiento de la pared del ventriculo izquierdo.
Presentaba a su vez una anomalfa de la salida de las arterias coronarias, observandose la presencia
de dos ostium coronarios que salian del mismo seno (Fig. 4b).

En el examen histoldgico del corazén se encontrd una pericarditis serofibrinosa y, a nivel
del miocardio, focos de necrosis subendocardica con calcificacion distréfica secundarios a la cirugfa
(Fig. 5a, by ¢). En los pulmones se observaba la presencia de membranas hialinas como signo de
distrés respiratorio (Fig. 5d). Por otro lado, el encéfalo presentaba signos de encefalopatia andxica e
infarto parietal reciente (Fig. 5e vy f).

Asi, a la luz de los resultados macro y microscédpicos, se determind que la causa de la
muerte fue un Infarto cerebral isquémico en paciente intervenida de Transposicion de grandes
arterias.
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Fig. 2.- TGV. Bloque cardiopulmonar.

Fig. 3.- a: Banding en arteria pulmonar. b: Fistula subclavia-pulmonar.
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Fig. 5.- a: VI (Region subendocérdica): Focos de calcificacion distréfica secundarios a la intervencion quirdrgica (H&E). b: deta-
lle de dicha lesién a gran aumento. c: Pericarditis fibrinosa (H&E). d: Pulmén: Membranas hialinas (Tincion PAS). e: Parénquima
cerebral: Vasos con trombo en su interior (H&E). f: Parénquima cerebral: Infarto cerebral reciente (H&E).

Asi, a la luz de los resultados macro y microscédpicos, se determiné que la causa de la muer-
te fue un Infarto cerebral isquémico en paciente intervenida de Transposicidn de grandes arterias.
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DISCUSION:

El término de TGV se utiliza para describir un grupo de malformaciones congénitas carac-
terizadas por una anormal conexién de los grandes vasos arteriales con los ventriculos (discordan-
cia ventriculo-arterial) con conexién auriculo-ventricular normal (concordancia auriculo-ventricular)
[I, 2]. La divisidon normal del tronco arterioso del embrién en aorta y arteria pulmonar depende del
tabique espiral. Si el desarrollo de dicho tabique es anormal, las grandes arterias pueden ocupar una
posicién anémala [9].

La aorta, en situacion anterior, sale del ventriculo derecho. La arteria pulmonar, posterior,
nace del ventriculo izquierdo. En la inmensa mayoria de los casos existe un cono subadrtico bien
definido y continuidad mitro-pulmonar [3]. Son frecuentes otras anomalfas cardiacas congénitas aso-
ciadas, entre ellas anomalias de los ostium coronarios; asf, segin la experiencia de Frescura et al,
casos como el que presentamos en que las dos arterias coronarias nacen del mismo seno se pre-
sentan con una frecuencia del 14% [10, I1].

Ambas circulaciones estan en paralelo. El VD recibe la sangre del retorno venoso sistémi-
coy la envia a la aorta, en posicién anterior. El VI recibe la sangre del retorno venoso pulmonar y
la envia a la arteria pulmonar, en posicidn posterior. Esta situacion condiciona cianosis grave desde
el nacimiento con réapida acidosis metabdlica y shock. [3]

La TGV puede cursar [17:

* Con foramen oval o pequefos defectos septales (60%), también conocida como TGV

con septo integro.

* Con comunicacién interventricular grande (20%).

* Con estenosis pulmonar moderada o severa (20%).

El caso que presentamos se trata de una TGV con Sl. Esta forma de TGV es una cardiopa-
tla congénita ciandgena frecuente, representando un 7-8% del total de las cardiopatias congénitas,
con una incidencia de 19.3-33.8 por 100.000 nacidos vivos. Es més frecuente en varones, en rela-
cién 2:1, y no se relaciona con cromosomopatias [6].

Al no existir mezcla entre las circulaciones sistémica y pulmonar a través de una comunica-
cién interventricular, se trata de una cardiopatia cianosante severa, ya que no es posible la oxigena-
cién a nivel sistémico. Las conexiones entre los dos circuitos, principalmente a nivel auricular (natu-
ral o secundaria a una atriseptostomia con baldn), suponen una excelente paliacién en los primeros
dias de vida [2, 3, 6].

El diagndstico temprano y la ampliacién de la comunicacidn interauricular mediante una
atriseptostomia de Rashkind mediante un catéter-balén via umbilical/femoral y control ecocardiogra-
fico son determinantes criticos de la supervivencia del paciente. Con una comunicacion interauricu-
lar de buen tamafio (> 10 mm) mejora la saturacidn y se establece un modelo circulatorio mas esta-
ble con presién auricular izquierda baja [3, 5]. Mediante este procedimiento, se consigue mejorar
las condiciones en las que el nifio con TGV llega a cirugia cardiaca [4].

La correccién anatdmica mediante la técnica de switch arterial (traslocaciéon de las grandes
arterias a su posicién habitual, de manera que el VI queda en posicién subadrtica) -cirugfa de elec-
cién para el tratamiento de la TGV con SI- se lleva a cabo efectivamente entre el dia 4-14 de vida,
antes de que las resistencias vasculares pulmonares disminuyan y secundariamente se pierda la capa-
cidad del VI para enfrentarse a las presiones sistémicas y asegurar un buen gasto cardiaco [3, 7].

A partir de los 14 dias hay que individualizar cada caso con estudio ecocardiogréfico o
angiogréfico [3], si bien los pacientes con TGV simple diagnosticados después de las primeras 8
semanas de vida son considerados de alto riesgo para la correccidon anatémica en un Unico tiempo,
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ya gue en ausencia de comunicacién interventricular o ductus permeable (que aumentan la precar-
ga) la caida postnatal habitual de las resistencias pulmonares determina una rapida y progresiva dis-
minucion de la presion en el VI, con lo cual dicho ventriculo (en posicidon subpulmonar) va perdien-
do su capacidad para realizar el trabajo sistémico a medida que pasan las primeras semanas de vida,
ocasionando una severa disfuncion al realizarse el switch arterial [6, 7].

Anatémicamente, estos cambios se manifiestan en la desviacién del tabique interventricu-
lar hacia la izquierda y disminucidn del grosor de la pared del ventriculo izquierdo [6, 7].

Por todo lo descrito, en casos como el que nos ocupa en que el diagndstico no se alcanza
hasta los 5 meses de edad, es aconsejable “preparar” el VI para devolverle su capacidad de sopor-
tar el gasto sistémico aumentando la poscarga mediante un banding de la arteria pulmonar y un
shunt sistémico-pulmonar, para unas semanas después realizar la correccion anatémica. Sin embar-
go, este tratamiento en dos tiempos causa un postoperatorio tormentoso y de muy dificil manejo
[3, 6, 7]. La mortalidad hospitalaria en estos cuadros, aunque menor gracias a los avances en la ciru-
gia cardiovascular y cuidados intensivos neonatales, esta relacionada principalmente con la disfuncion
aguda o subaguda del VI [3] y/o la hipoperfusion e hipoxemia cerebrales sufridas antes, durante y/o
después de la cirugla cardiaca [3, 5, 12, 13, 14].

En particular, la atriseptostomia se ha relacionado con un incremento de la frecuencia de
fendmenos isquémicos, tromboembdlicos y hemorragicos; a pesar de que, por otro lado, conlleva
una mejora de la oxigenacion y por tanto resulta protectora frente al dafo difuso. Probablemente,
el hecho de que esta intervencidn se realice en los nifios con TGV més jovenes, mas enfermos y
con mas cianosis justifica su frecuente asociacidn con los infartos cerebrales [5].

Como vemos, las cardiopatias congénitas complejas y sus complicaciones pueden dar lugar
a problemas de caracter médico-forense, tanto para su correcto diagndstico como causa de muer-
te, como por su posible implicacidon en casos de denuncias por mala praxis médica, por lo que
deben ser conocidas por el patélogo forense.
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