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Resumo

A Transposicdo dos Grandes Vasos (TGV) é uma
anomalia cardiaca que representa 5 a 10% das
cardiopatias congénitas. Pertence ao grupo
das patologias ciandticas e consiste numa
dextrotransposicdo das grandes artérias do coracao,
a aorta e a pulmonar. Esta anomalia é incompativel
com avida, exceto na presenca de uma comunicacdo
interventricular ou interauricular (CIA) ou ducto
arterioso que permite a mistura do sangue venoso
com o arterial, possibilitando assim a vida ao doente.

Relata-se o caso de uma crianca com 13 dias de vida,
a quem foi aferido o diagnostico pré-natal de TGV
através de ultrassonografia fetal as 21 semanas
de gestacdo. Aquando do seu nascimento, foram
realizados exames de diagnostico que confirmaram
o diagnostico pré-natal sendo a crianca encaminhada
para intervencdo de correcdo total de TGV.

A cirurgia teve uma duracdo aproximada de 7
horas, sendo que 188 minutos foram em Circulacdo
Extracorporal (CEC). Imediatamente apds o
nascimento, foi efetuada a técnica de Septostomia
de Rashkind, possibilitando a sobrevida da crianca
até & correcdo total da TGV, pois neste recém-
nascido ndo apresentava CIA.

Palavras-chave

Transposicdo dos Grandes Vasos (D000069278),
Cardiopatias Congénitas (D006330), Comunicacdo
Interatrial (D006344).
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Abstract

Transposition of the Great Vessels (TGV) is a cardiac
anomaly that represents 5 to 10% of congenital
heart diseases. It belongs to the group of cyanotic
diseases and consists of a dextrotransposition of
the great arteries of the heart, the aorta and the
pulmonary. This anomaly is incompatible with life,
except in the presence of an interventricular or
interatrial (ASD) communication or ductus arteriosus
that allows the mixing of venous and arterial blood,
thus allowing the patient to live.

We report the case of a 13-day-old child who
was prenatally diagnosed with TGV through fetal
ultrasound at 21 weeks of gestation. At birth,
diagnostic tests were carried out that confirmed the
prenatal diagnosis and the child was referred for
intervention for total correction of TGV.

The surgery lasted approximately 7 hours, which 188
minutes were in Extracorporeal Circulation (ECC).
Immediately after birth, the Rashkind septostomy
technique was performed, allowing the child to
survive until the total correction of the TGV, as this
newborn did not have an ASD.

The surgery lasted a total of 188 minutes, and the
surgical correction of the vessels was performed
after the Rashkind Septostomy intervention.

Keywords

Transposition of the Great Vessels (D000069278),
Congenital Heart Defects (D006330), Heart Atrial
Septal Defects (D006344).



Introducao

A Transposicdo dos Grandes Vasos (TGV) é uma
anomalia cardiaca rara que representa 5 a 10%
das cardiopatias congénitas, sendo que em cerca
de 25% dos casos associa-se uma comunicacdo
interventricular (CIV)®. E uma cardiopatia congénita
ciandtica, que consiste numa dextrotransposicdo das
grandes artérias do coracdo, mais concretamente,
da artéria aorta que tem origem no ventriculo
direito e da artéria pulmonar com origem no
ventriculo esquerdo, resultando em duas circulacbes
transpostas e isoladas, como se pode evidenciar na
Figura 1@,
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Figura 1 - Transposicao dos Grandes Vasos.
Fonte: The Staywell Company, 2019

Esta é umaanomalia incompativel com a vida, exceto
quando estd associada a uma comunicacdo que
permita a circulacdo e mistura do sangue venoso
e arterial como é o caso de CIV, CIA (comunicacdo
interauricular), ou ducto arterioso®@.

O seu diagnéstico pode ser feito em idade fetal,
durante o acompanhamento médico pré-natal
recorrendo a ultrassonografia, ou poucas horas
apo6s o nascimento havendo suspeita de alteracoes

congénitas, com a evidéncia de cianose®, que é a
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manifestacdo principal desta patologia, podendo
ainda apresentar sinais e sintomas de insuficiéncia
cardiaca como taquipneia, dispneia, taquicardia,
diaforese e incapacidade de ganhar peso®@.

O seu tratamento exige uma intervencdo cirlrgica
urgente a emergente afim de repor a correta
posicdo das artérias, sendo que pode necessitar em
regime de emergéncia no pré-operatorio da técnica
de Septostomia de Rashkind?). Esta técnica permite
a manutencdo e/ou realizacdo de CIA, favorecendo
uma adequada passagem e a mistura do sangue
entre as duas circulacdes que pode assegurar a
vida até ao momento operatério da correcdo da
anomalia®.

Caso Clinico

Apresenta-se o caso de um recém-nascido do
género feminino, com 13 dias de vida, 49cm e 3,4Kg,
com diagnéstico pré-natal de TGV, apresentou-se
em janeiro de 2021 no bloco operatério para ser
submetido a uma correcdo total da TGV. A bebé
ndo apresentava sintomatologia significativa, tendo
sido submetida previamente a intervencdo urgente
de Septostomia de Rashkind a fim de aumentar
as dimensbes da CIA e otimizar a saturacdo de
oxigénio (pré-intervencdo Sat. Art. Oz = 58%, pds
Sat. Art. O2 = 85%)®. Ao longo do seu internamento
hospitalar foram realizados dois ecocardiogramas
transtoracicos para confirmacdo do diagnéstico de
TGV e seguimento da evolucdo clinica, onde se péde
verificar a existéncia de um discreto predominio
das cavidades direitas, e onde se confirmou a
concordancia auriculoventricular e a discordancia
ventriculoarterial.

A cirurgia realizada consiste num switch arterial,
onde os troncos da artéria aorta e pulmonar sdo
seccionados e as suas extremidades distais sdo
transpostas e anastomosadas. As artérias coronarias
sdo posteriormente translocadas para a neo-
aorta (anteriormente artéria pulmonar). Todo o
procedimento é realizado com suporte circulatério
extracorporal (CEC) - Figura 2 e cardioplegia
Custodiol®




Figura 2 - Cirurgia de correcdo total da Transposicdo
dos Grandes Vasos em circulacdo extracorporal.

(solucdo que induz assistolia em didstole permitindo
a correcado cirdrgica). Como via de abordagem foi
realizada uma esternotomia mediana primaria com
a doente em declbito dorsal (Figura 3), sendo
utilizadas para CEC as canulas DLP® 10Fr na artéria
aorta, uma canula LivaNova® 10Fr na veia cava
superioreumacanulaDLP® 12Frnaveiacavainferior.
A mdquina de CEC utilizada foi a Terumo System 1®,
o oxigenador com filtro arterialincorporado Terumo
Capiox FX 05® e o permutador Maquet HCU 40®.
Foi utilizado um priming cristaloide com um total de
300ml composto por 10ml de bicarbonato de sédio
8,4%, 7ml de manitol 20%, 150ml de concentrado
eritrocitario, 0,8ml de heparina, 82ml de plasma (lyte
e 50ml de plasma.

No final da correcéo cirlrgica imediatamente apds
a saida de CEC, foi realizado um ecocardiograma
transesofdgico onde se verificou que ndo existiam
alteracbes de contratilidade segmentar, nem
regurgitacdo mitral, tricGspide ou artéria neo-
pulmonar significativas, apenas se observou
uma regurgitacdo neo-adrtica minima. A cirurgia
decorreu sem complicacbes, porém foi adiado
o encerramento do esterno (fechada somente
a pele), devido ao habitual edema dos tecidos
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Figura 3 - Cirurgia de correcdo total da Transposicao
dos Grandes Vasos em pré circulacdo extracorporal.

intervencionados em cirurgias de longa duracdo
associado a prematuridade da doente, evitando
a compressao cardiaca. A CEC teve uma duracdo
total de 188 minutos, com tempo de clampagem
de 114 minutos, tendo-se mantido a bebé num nivel
moderado de hipotermia, a 26°C.

Discussao

A doente apresentava a forma mais comum de TGV,
onde cerca de 50% dos doentes apresentam apenas
as artérias aorta e pulmonar invertidas, mantendo
a restante anatomia cardiaca preservada(4). O
diagnéstico de TGV pré-natal é desafiante, pois esta
alteracdo ndo se costuma revelar em ecografias
fetais de rotina®. Pelo que o seu diagnéstico pré-
natal, neste caso, permitiu definir atempadamente
os procedimentos a efetuar, tal como a realizacdo
da Septostomia de Rashkind que proporcionou um
aumento significativo da saturacdo de oxigénio pelo
aumento da CIA pré-existente.

Atualmente o switch arterial é o procedimento
de eleicdo quando as condicdes anatdémicas e a
linha de tempo sdo adequadas, apresentando uma
mortalidade entre 2 a 5%®. Esta cirurgia é por norma



executada no primeiro més de vida, sendo que
entre 25 a 30% dos pacientes sdo intervencionados
na primeira semana de vida”. No caso clinico que
apresentamos, a bebé tinha 13 dias de vida, tendo
sido intervencionada na segunda semana de vida o
que vai ao encontro da norma estabelecida.

Uma das principais complicacoes apds a intervencao
cirGrgica estd relacionada com o desenvolvimento
de insuficiéncia renal aguda devido ao baixo débito
cardiaco, hemolise macica e alta sobrecarga de
fluidos, no entanto ndo é recomendado o uso
profildtico de um cateter de didlise peritoneal, ndo
tendo estesido utilizado neste caso®. Habitualmente
¢ realizada a técnica de hemofiltracao/ultrafiltracdo
modificada, a fim de minimizar o edema causado
pela CEC longa e complexa®, sendo esta a técnica
utilizada neste caso, tendo-se aplicado um volume
total de 150ml de ultrafiltracdo modificada (Jostra
BC-20). S3o evidentes os beneficios desta técnica na
populacdo pediatrica, comuma melhoriasignificativa
da funcdo cardiaca, pulmonar, hemodindmica e
coagulopatia desenvolvida no pdés-operatoério®.

Estes doentes podem desenvolver ao longo do seu
crescimento arritmias cardiacas, e se a cirurgia de
correcao for realizada tardiamente, as alteracoes no
musculo cardiaco e/ou na funcdo valvular tornam-se
mais evidentes. Estas anomalias resultam do esforco
excessivo realizado pelo ventriculo direito a fim de
enviar sangue para toda a circulacdo sistémica, ao
invés de apenas para a circulacdo pulmonar®®. O
tempo cirlrgico ocorreu dentro do timing previsto,
reduzindo a probabilidade do desenvolvimento
das alteracoes descritas anteriormente. Porém é
fundamental o seguimento cardiaco periédico,
pois segundo a literatura estes doentes pode
requerer novas intervencdes para melhorar a
contracdo cardiaca, reparar anomalias valvulares, ou
controlar arritmias (9. O acompanhamento médico
e a realizacdo de exames de diagndstico para
monitorizacdo cardiaca 9 é, fundamental para um
crescimento sem sobressaltos.

Conclusao

Este caso clinico apresenta um bom progndstico,
pois o switch arterial decorreu dentro do tempo
expectdvel e sem intercorréncias major, existindo
uma taxa de sobrevivéncia superior a 90%®.
CorrecOes cirGrgicas de TGV mostram oétimas
taxas de sobrevivéncia a longo prazo e excelentes
resultados  funcionais.
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