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INTRODUCAO

A transposicdo das grandes artérias (TGA)
é uma anomalia congénita do coracdo caracteri-
zada por uma discordancia ventriculoarterial,
onde a aorta emerge do ventriculo direito e a ar-
téria pulmonar emerge do ventriculo esquerdo.
Isso resulta em circulagdes sistémica e pulmo-
nar que funcionam em paralelo, em vez de em
série, levando a uma cianose grave ao nasci-
mento (COHEN et al., 2016; CANAN et al.,
2021; KRISHNAMURTHY et al., 2023). Exis-
tem dois tipos principais de TGA: a transposi-
cdo completa ou dextro-transposicdo das gran-
des artérias (D-TGA) e a transposic¢éo congeni-
tamente corrigida (CCTGA). NaD-TGA, as co-
nexdes entre 0s ventriculos e os atrios séo con-
cordantes, enquanto na CCTGA sé&o discordan-
tes (CANAN et al., 2021).

A D-TGA é frequentemente diagnosticada
no periodo neonatal devido a cianose severa e
requer intervencdo cirdrgica precoce. O proce-
dimento cirdrgico mais comum para corrigir a
D-TGA ¢ a operacao de switch arterial (ASO),
que envolve a transposicdo das artérias aorta e
pulmonar e a realocacdo das artérias coronarias
(COHEN et al., 2023; GILLJAM, 1996). Com-
plicacBes pds-operatorias podem incluir este-
nose supravalvar pulmonar, dilatagdo da neoa-
orta e estreitamento das artérias coronérias
(CANAN et al., 2021).

Essa revisdo tem como objetivo explorar o
panorama clinico e epidemiolégico da transpo-
sicdo de grandes vasos, abordando patogénese,
manifestagdes clinicas, diagndstico, bem como
0 tratamento para essa ma formacgdo e o seu
prognostico no contexto de salde publica.

METODO

Trata-se de uma revisao bibliogréafica narra-
tiva realizada em janeiro de 2025, a partir da

busca de artigos cientificos nas principais bases
de dados disponiveis, como PubMed, SciELO,
LILACS e Web of Science. Foram utilizados os
descritores "transposi¢cdo de grandes vasos",
"transposi¢do de grandes artérias" e “cardiopa-
tia congénita cianotica”.

Foram selecionados os artigos recentes mais
relevantes sobre o tema, com enfoque nos pa-
noramas clinico e epidemioldgico da transposi-
cao de grandes artérias. Os critérios de selecdo
foram artigos em inglés, publicados entre 1996
e 2025, de acesso aberto e que abordavam a te-
matica proposta pela pesquisa. Os resultados
foram apresentados de forma descritiva, dividi-
dos em categorias, abordando uma viséo geral
sobre o tema.

EPIDEMIOLOGIA

Os defeitos cardiacos congénitos (DCC) repre-
sentam uma das maiores causas de morte infan-
til em recém-nascidos com defeitos hereditarios,
sendo responsavel por desencadear enormes
custos para o sistema de salde e, principal-
mente, gerar expressiva morbimortalidade para
0s pacientes acometidos. A prevaléncia geral
para DCC é de 81,4 para cada 10 mil nascimen-
tos, sendo a tetralogia de Fallot a causa mais co-
mum de DCC ciandtico, sequido da TGA (4.7
vs 2.3 a cada 10 mil nascimentos) (RELLER et
al., 2008).

Por sua vez, a TGA possui uma prevaléncia
que pode variar entre 0,2 e 0,3 a cada mil nas-
cidos vivos, com predominancia no sexo mas-
culino, sendo aproximadamente entre 1,5 a 3
vezes mais comum em meninos. A TGA pode
representar cerca de 5 a 7% de todas as cardio-
patias congénitas e compreender em torno de 20%
das cardiopatias congénitas cianoticas, entre-
tanto, esses valores podem se alterar a depender
da referéncia utilizada (RELLER et al., 2008;
FOGEL et al., 2022; GILLJAM, 1996).
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Dentro da forma D-TGA, em torno de um
terco a 40% possuem um defeito de septo ven-
tricular concomitante. Ademais, do total de pa-
cientes com D-TGA, 6% dos pacientes sem de-
feito de septo ventricular e 31% dos pacientes
com este defeito possuem quadro de estenose
pulmonar (HAAS et al., 2024).

J& a forma CCTGA representa menos de 1%
dos defeitos cardiacos congénitos, tendo uma
prevaléncia ao redor de 0,02 a 0,03 a cada mil
nascidos Vvivos.

Nesse sentido, um estudo observacional re-
uniu 205 fetos diagnosticados com CCTGA.
Destes, 78,5% tinham anormalidades cardiacas
associadas, sendo o blogueio atrioventricular
presente em cerca de 11% dos pacientes (CO-
HEN et al., 2023).

A extensa maioria dos dados epidemioldgi-
cos de TGA ¢ de centros médicos de paises de-
senvolvidos, dificultando a correlagéo entre lo-
calizacdo geografica e prevaléncia desta ano-
malia congénita.

FISIOPATOLOGIA

A transposicdo das grandes artérias (TGA)
é uma malformacéo congénita caracterizada por
uma discordancia ventriculo-arterial, em que a
aorta se origina do ventriculo direito (VD) e a
artéria pulmonar do ventriculo esquerdo (VE).
Essa configuracdo resulta em circulagdes sisté-
mica e pulmonar que funcionam de forma para-
lela, levando a cianose grave ao nascimento de-
vido a auséncia de uma mistura adequada entre
0 sangue oxigenado e desoxigenado
(ZUBRZYCKI et al., 2024; COHEN et al.,
2016).

A etiologia da TGA é multifatorial, envol-
vendo fatores genéticos, epigenéticos e ambien-
tais. Durante o desenvolvimento cardiaco nor-
mal, o conotruncus, que forma os tratos de saida

primitivos e as valvulas semilunares, deve rota-
cionar corretamente para alinhar a artéria pul-
monar com o0 VD e a aorta com 0 VE. Na TGA,
essa rotacdo ndo ocorre como esperado, resul-
tando na discordancia anatdmica observada
(COHEN et al., 2016).

Nos coragdes afetados pela TGA, atrios e
ventriculos mantém sua configuracéo tipica, en-
quanto as artérias coronérias sempre se origi-
nam dos seios aorticos voltados para o tronco
pulmonar. Em metade dos casos, a condicdo e
simples, sem malformagdes associadas. Nos ca-
sos complexos, coexistem defeitos como obs-
trucdes do fluxo ventricular e anomalias do arco
adrtico. Defeitos do septo ventricular séo co-
muns e frequentemente causam desalinhamento
septal, causando sobreposicao pulmonar e este-
noses (HO, 1995).

A obstrucédo do trato de saida do ventriculo
esquerdo ocorre em cerca de um oitavo a um
terco dos casos, sendo mais frequente na pre-
senca de defeitos do septo ventricular do que
quando o septo esta intacto. Esse impedimento
ao fluxo sanguineo pode ter diversas causas,
tanto em nivel valvar quanto subvalvar, inclu-
indo desvio do septo muscular de saida, protu-
berancia septal, faixa fibrosa ou tdnel fibromus-
cular, aderéncias teciduais e fixacdo anémala
do aparato de tensdo das valvulas atrioventricu-
lares (MARTINS et al., 2008). Uma avaliacdo
detalhada dessas variantes morfoldgicas é fun-
damental para o planejamento cirdrgico e para
antecipar possiveis complicacgdes.

SINTOMAS

O sintoma mais comum apresentado por pa-
cientes com transposi¢cdo das grandes artérias
(TGA) € a cianose, a qual frequentemente se
apresenta de forma grave e se manifesta logo
apos o nascimento, devido a circulagdes parale-
las de sangue oxigenado e desoxigenado. Em

139




casos de TGA simples, onde ndo ha outras ano-
malias cardiacas significativas além de um fo-
rame oval patente (PFO) e um ducto arterioso
patente (PDA), a cianose é o sintoma predomi-
nante (HAAS et al., 2024). Em casos mais com-
plexos, onde h& defeitos adicionais, como de-
feito do septo ventricular (VSD) ou estenose
pulmonar, os sintomas podem incluir sinais de
insuficiéncia cardiaca congestiva, especial-
mente se houver um grande VSD que permita
alguma mistura de sangue (HAAS et al., 2024;
MARTINS & CASTELA, 2008).

Além disso, em alguns casos, pode haver
sintomas respiratorios associados, como difi-
culdade respiratoria, que podem ser exacerba-
dos por disfuncdo ciliar das vias aéreas, embora
esta ndo seja uma caracteristica universal. A
apresentac&o clinica pode variar dependendo da
presenca e do grau de outras anomalias cardia-
cas associadas, que influenciam a mistura de
sangue entre as circulagdes sistémica e pulmo-
nar.

DIAGNOSTICO

O diagndstico da transposicdo das grandes arté-
rias (TGA) é realizado principalmente através
de técnicas de imagem, com a ecocardiografia
transtoracica (TTE), sendo a modalidade de pri-
meira linha, especialmente em criangas (CA-
NAN et al., 2021; COHEN et al., 2016). ATTE
permite a avaliagdo anatdbmica inicial, identifi-
cando a origem das grandes artérias e a comu-
nicagao atrial, que sdo fundamentais para o di-
agnéstico (COHEN et al., 2016). A TGA é ca-
racterizada por uma conexao discordante entre
os ventriculos e as grandes artérias, onde a aorta
se origina do ventriculo direito e a artéria pul-
monar do ventriculo esquerdo (CANAN et al.,
2021). Na TGA, as grandes artérias surgem em
paralelo, em contraste com o coragdo normal,

onde as artérias se espiralizam. A ecocardiogra-
fia pode demonstrar que a aorta se origina do
ventriculo direito e a artéria pulmonar do ven-
triculo esquerdo, confirmando a discordancia
ventriculo-arterial caracteristica da TGA (CO-
HEN et al., 2016).

Além disso, a avaliagdo da comunicagdo
atrial é crucial, pois um shunt atrial eficaz é ne-
cessario para a oxigenacao adequada do sangue
sisttmico (COHEN et al., 2016). O diagnostico
pré-natal também é possivel através da ecocar-
diografia fetal, que pode identificar a TGA ao
observar a origem das artérias em vistas especi-
ficas, como a vista de trés vasos e traqueia
(3VT), onde a aorta ascendente € vista mais an-
teriormente do que a artéria pulmonar
(VINALS et al., 2006). A ressonancia magné-
tica e a tomografia computadorizada podem ser
utilizadas em casos complexos ou quando a
ecocardiografia ndo fornece informagdes sufi-
cientes (CANAN et al., 2021). Essas técnicas
de imagem sdo fundamentais para o diagndstico
preciso da TGA, permitindo o planejamento
adequado do tratamento cirlrgico necessario
para corrigir essa anomalia congénita.

TRATAMENTO

O tratamento definitivo € cirargico, entre-
tanto, medidas de suporte clinico sdo feitas até
0 momento da cirurgia, tais como, prostaglan-
dinas E1 (PGE1), otimizagéo da ventilagéo e a
septostomia atrial com baldo (BAS) que en-
volve alargamento do forame oval ou a ruptura
do septo atrial. Ambos procedimentos paliati-
vos sdo frequentemente realizados logo apds o
nascimento para melhorar a mistura de sangue
oxigenado e desoxigenado até que o reparo Ci-
rargico definitivo possa ser realizado. O obje-
tivo inicial no manejo dos recém-nascidos afe-
tados por D-TGA é focar em garantir uma oxi-
genacédo adequada. A presencga de comunicagao
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interatrial ou ventricular que proporcione mis-
tura satisfatéria do sangue permite cirurgia cor-
retiva em estagio posterior, sem necessidade de
procedimentos paliativos prévios. No entanto,
esta ndo é a situacdo mais comum, logo um tra-
tamento paliativo geralmente é necessario
(ZUBRZYCKI et al., 2024).

No contexto da corregdo cirurgica, a opera-
cao de troca arterial (ASO), também conhecida
como operagdo de Jatene, técnica desenvolvida
pelo renomado cirurgido brasileiro Adib Jatene
em 1975, é a técnica de escolha para a maioria
(> 90%) dos casos de dextrotransposicdo de
grandes artérias (D-TGA). Essa operacao con-
siste em seccionar a aorta e a artéria pulmonar
e reposiciona-las em seus ventriculos apropria-
dos, juntamente com o reimplante das artérias
coronarias na nova raiz aortica, para obter cor-
recdo anatdmica e fisiologica. Esse procedi-
mento geralmente é realizado no periodo neo-
natal, normalmente antes de 3-4 semanas de
vida, e se tornou o tratamento padréo-ouro de-
vido a sua capacidade de restaurar a circulacao
normal e melhorar o prognéstico em longo
prazo (ZUBRZYCKI et al., 2024).

No geral, a escolha da técnica cirdrgica de-
pende das caracteristicas anatdmicas especifi-
cas da TGA e de quaisquer anomalias cardiacas
associadas. O diagnostico precoce e a interven-
cdo cirdrgica oportuna sdo cruciais para otimi-
zar os resultados em pacientes com TGA (FO-
GEL et al., 2022).

PROGNOSTICO

A transposigdo das grandes artérias (TGA)
é uma condigdo cardiaca congénita complexa
que exige intervencdo cirlrgica precoce para
otimizar o prognéstico a longo prazo. Seu prog-
nostico varia conforme o tipo de reparo cirur-
gico realizado, as caracteristicas anatdbmicas as-
sociadas e os fatores de risco individuais.

Pacientes com TGA e ventriculo direito sis-
témico apresentam risco aumentado de mortali-
dade e hospitalizacéo por insuficiéncia cardiaca.
Fatores como fragdo de ejecdo reduzida do ven-
triculo esquerdo e direito, niveis elevados de
NT-proBNP e classe funcional NYHA >2 estao
associados a piores desfechos (RAMANDI et
al., 2023). Além disso, a disfuncdo ventricular
sistémica é mais prevalente ap6s reparos fisio-
I6gicos em comparacdo com reparos anatémi-
cos (RAMANDI et al., 2023; YOSHIDA et al.,
2024). O progndstico apds a correcdo cirurgica
da TGA é geralmente favoravel, com altas taxas
de sobrevivéncia a longo prazo. Estudos indi-
cam que a sobrevivéncia em 30 anos ap6s a ope-
racao de switch arterial (ASO), que € o procedi-
mento mais comum, é de aproximadamente 92%
(ROCHA et al., 2024).

A TGA pode ser associada a outras anoma-
lias cardiacas, como defeito do septo ventricu-
lar (DSV) e obstrucédo do trato de saida do ven-
triculo esquerdo (LVOTO), o que pode compli-
car o tratamento e afetar o prognostico (KARI
et al., 2020). A escolha do procedimento cirur-
gico pode variar dependendo da presenca des-
sas anomalias associadas, e diferentes técnicas.
O procedimento de Rastelli ou a translocacao
adrtica sao técnicas que podem ser empregadas
(KARI et al., 2020; LIU et al., 2023). Procedi-
mentos como o Rastelli e o Nikaidoh s&o utili-
zados especialmente em casos de TGA com
obstrucdo do trato de saida do ventriculo es-
querdo (LVOTO), mas apresentam diferentes
taxas de reoperacdo (ROCHA et al., 2024;
KARI et al., 2020).

Para a transposi¢do corrigida das grandes
artérias (ccTGA), que é uma variante rara, o re-
paro anatdmico tem mostrado melhores resulta-
dos em termos de fungéo ventricular sistémica
e sobrevida a longo prazo em comparagdo com
o reparo fisioldgico (JACOB et al., 2024; BAR-
RIOS et al., 2021). A ccTGA frequentemente
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requer intervencdes adicionais devido a disfun-
¢éo ventricular direita morfoldgica e insuficién-
cia da valvula tricispide, especialmente apds o
reparo fisiolégico (BARRIOS et al., 2021).

Existe uma preocupacdo crescente com a
necessidade de reoperagdes tardias, especial-
mente relacionadas a problemas na valvula ne-
oadrtica e raiz neoadrtica, que pode aumentar
apos 17 anos da cirurgia inicial (ROCHA et al.,
2024). Apo6s a ASO, a liberdade de reoperagao
cardiaca é de 82% em 30 anos, com um au-
mento tardio nas reoperacGes relacionadas a
valvula neoadrtica e problemas de raiz. Em pa-
cientes com TGA e ventriculo direito sistémico,
a incidéncia de hospitalizagdo por insuficiéncia
cardiaca € de 2,6 por 100 pacientes/ano (RA-
MANDI et al., 2023; ROCHA et al., 2024).

A andlise fenotipica de pacientes com TGA
revelou que diferentes perfis fenotipicos estdo
associados a diferentes taxas de reintervencao,
mesmo apds a operacdo de switch arterial
(SHEN et al., 2022). Em casos de TGA com de-
feito do septo ventricular e obstrucdo do trato
de saida do ventriculo esquerdo, a sobrevivén-
cia a longo prazo é boa, mas a necessidade de
reoperagdes € comum, especialmente apos pro-
cedimentos como Rastelli (KARI et al., 2020).
Para a transposicdo de grandes artérias corri-
gida congenitamente (cc-TGA), a disfuncgdo do
ventriculo sistémico e a classe funcional NYHA
> III sdo fatores de risco significativos para
mortalidade a longo prazo (NARTOWICZ et
al., 2024).

O reparo anatébmico, que envolve trazer o
ventriculo esquerdo para a circulacao sistémica,
tem mostrado melhores resultados de sobrevi-
véncia e menor necessidade de reintervencéao
quando comparado a reparacao fisioldgica (JA-
COB et al., 2024).

Os fatores de risco individuais alteram o
prognostico. O peso do paciente no momento da

cirurgia, tempo de pingamento adrtico prolon-
gado e a necessidade de repingamento aortico
séo fatores de risco que aumentam significati-
vamente a mortalidade. Em pacientes com TGA
corrigida congenitamente, a regurgitacdo da
valvula atrioventricular sistémica e a disfuncéo
ventricular sistémica estdo associadas a piores
desfechos. Além disso, a presenca de cardiome-
galia pré-operatdria e a regurgitacdo trictspide
significativa séo preditores de reoperacOes
(NGUYEN et al., 2023; SHIN’OKA et al.,
2007).

Ainda, as caracteristicas anatbmicas do pa-
ciente séo importantes, sendo a anatomia coro-
nariana um fator critico. Variantes raras, como
artérias corondrias intramurais, estdo associa-
das a maior mortalidade e necessidade de rein-
tervencgdes apos a ASO. Ademais, a presenca de
obstrucdo do arco adrtico pode exigir interven-
cOes adicionais, embora a sobrevivéncia a
longo prazo seja comparavel a de pacientes sem
essa complicacdo (NGUYEN et al., 2025; KO-
BAYASHI et al., 2024). Nos paises em desen-
volvimento, a sobrevivéncia precoce apos a Ci-
rurgia de TGA € de cerca de 85%, com nutri¢do
inadequada e baixo volume institucional de re-
paros de TGA associados a maior mortalidade
(SCHIDLOW et al., 2017).

Em resumo, o prognostico para pacientes
com TGA geralmente é bom, mas varia ampla-
mente com base em tipo de reparo cirdrgico, ca-
racteristicas anatémicas e fatores de risco indi-
viduais. A vigilancia a longo prazo é essencial
para monitorar e tratar complicacGes tardias,
como a necessidade de reoperagdes (KARI et
al., 2020; JACOB et al., 2024).

CONCLUSAO

De acordo com o que foi discutido, a trans-
posicdo das grandes artérias (TGA) é uma car-
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diopatia congénita complexa que demanda di-
agnostico precoce, manejo clinico inicial ade-
quado e intervencdo cirdrgica oportuna para ga-
rantir o melhor progndstico possivel. A opera-
¢ao de switch arterial (ASO) revolucionou o tra-
tamento da TGA, proporcionando altas taxas de
sobrevida a longo prazo. Contudo, fatores como
caracteristicas anatdbmicas individuais, pre-
senca de anomalias associadas e condicdes pré-

operatorias podem influenciar significativa-
mente o0s resultados. A vigilancia continua é in-
dispenséavel para monitorar complicacOes tar-
dias, como disfungéo ventricular, insuficiéncia
da vélvula neoadrtica e reoperacdes. Apesar dos
desafios, avancos no diagndstico e manejo tém
melhorado significativamente os desfechos,
destacando a importancia de uma abordagem
multidisciplinar no cuidado de pacientes com
TGA.
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