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Presentacion de 5 pacientes con origen anémalo de la rama
de la arteria pulmonar en la aorta ascendente (hemitroncus
arteriosus). Patologia cardiaca rara

Presentation of 5 patients with abnormal origin of the pulmonary branch artery in the
ascending aorta (hemitroncus arteriosus). Rare cardiac patholoy
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Introduccion

El origen andmalo de una rama de la arteria pulmo-
nar en la aorta ascendente es la discontinuidad de
una de las ramas y la otra mantiene su origen en la
arteria pulmonar (ramas pulmonares no confluentes),
en presencia de valvulas aértica y pulmonar separa-
das, con presencia de tronco de la arteria pulmonar!
(Figs. 1A'y B).

La primera descripcién fue en 1868'. La primera
correccion quirdrgica fue en 1961 y la cirugia con trans-
locacion de la rama pulmonar se realiz en 19672,

Es una anomalia cardiovascular rara que representa
el 0.1% de las cardiopatias congénitas y con alta mor-
talidad temprana infantil®.

Presentamos nuestra experiencia en los ultimos
cinco anos.

Presentacion de casos

Caso clinico 1

Se encontrd soplo sistdlico [1I/VI paraesternal izquierdo
alto. Se realizd ecocardiograma y tomografia axial com-
putarizada (TAC), las cuales informaron hipertension
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arterial pulmonar (HAP) suprasistémica, persistencia del
conducto arterioso (PCA) y origen andmalo de la rama
derecha de la arteria pulmonar (OARDAP) (Fig. 2A).

Se decidié correccion quirurgica total realizando
sutura y seccion de PCA, reimplante de rama derecha
de la arteria pulmonar. Se encuentra actualmente en
clase | de Ross (Tabla 1).

Caso clinico 2

Diagndstico prenatal de cardiopatia compleja, al
nacimiento pobre esfuerzo respiratorio. Facies carac-
teristica que nos hizo sospechar sindrome velo-cardio-
facial, el cual se confirmé mediante prueba de Fish+
para microdelecion 22q11.2. Soplo expulsivo paraester-
nal izquierdo grado II/VI. Se realizé ecocardiograma, el
cual diagnosticd tetralogia de Fallot (TF) con estenosis
del origen de la rama derecha, estenosis pulmonar
(EP) mixta (desviacion del septum infundibular) con
hipoplasia del anillo y tronco de la arteria pulmonar y
hemitroncus derecho. Se realizé angio-TAC, donde se
documentd OARDAP, hipoplasia del anillo y tronco pul-
monar, arco adrtico derecho con subclavia izquierda
anomala, la cual disminuye el tamafio de la traquea por
arriba de la carina.
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Figura 1. A: OARDAP. B: OARIAP.

OARDAP: origen anémalo de la rama derecha de la arteria pulmonar; RDAP: rama derecha de la arteria pulmonar;
RIAP: rama izquierda de la arteria pulmonar; AP: arteria pulmonar; AAo: arteria aorta; OARIAP: origen anémalo de la

rama izquierda de la arteria pulmonar.

Figura 2. A: TC vista axial de nuestro primer caso con OARDAP. B: TC vista anterior de nuestro cuarto paciente con

OARIAP.

TC: tomografia computarizada; AO: aorta; RDAP: rama derecha de la arteria pulmonar; AP: arteria pulmonar; RIAP:

rama izquierda de la arteria pulmonar.

Se realizd correccidn quirdrgica, con reinsercion de
la rama derecha, cierre de la comunicacion interventri-
cular, ampliacion el tracto de salida del ventriculo dere-
cho y reinsercion de la subclavia izquierda. En las
primeras horas del posquirirgico con inestabilidad
hemodinamica, pobre respuesta al tratamiento, pre-
senta bradicardia que evoluciona a paro cardiorrespi-
ratorio y fallece a los 30 dias de vida (Tabla 1).

Caso clinico 3

Con datos de insuficiencia cardiaca (IC). Presencia
de soplo sistdlico en foco pulmonar y 2R intenso. En
ecocardiograma se aprecia PCA e HAP, por lo que se
realiz cateterismo donde se diagnosticé origen ano-
malo de la rama izquierda de la arteria pulmonar
(OARIAP) ademas de la PCA, con presion de ramas
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes con 0ARAP

I R T e A gy ey
1 M 1d PCA Si

CAD, CVD OARDAP Ross |
2 F 1d CVI, HVD TF, SIA OARDAP Si Fallecio
3 E 8m HVD PCA OARIAP No Ross Il
4 M Im CG PCA OARIAP Si Ross |
3 M 3m HVD Ninguna OARDAP Si Ross |

M: masculino; F: femenino; d: dias; m: meses; D: derecho; CAD: crecimiento de auricula derecha; HVD: hipertrofia del ventriculo derecho; CVI: crecimiento del ventriculo
izquierdo; CG: cardiomegalia global; PCA: persistencia del conducto arterioso; EP: estenosis pulmonar; CIV: comunicacion interventricular; SIA: subclavia izquierda
aberrante; OARDAP: origen anémalo de rama derecha de la arteria pulmonar; OARIAP: origen andmalo de rama izquierda de la arteria pulmonar.

pulmonares superior a la sistémica con resistencias
pulmonares elevadas y sin respuesta a oxigeno.

Por lo que se considerd no candidata a correccion
quirdrgica. Actualmente con tratamiento con antago-
nista de endotelina, en clasificacion de Ross Il en su
ultima revision (Tabla 1).

Caso clinico 4

Con IC desde el nacimiento e infecciones de vias
aéreas de repeticion a los 7 meses de edad.

Present6 taquicardia y dificultad respiratoria. Por
ecocardiograma se diagnosticd PCA y OARIAP, confir-
mandose por angio-TAC, en donde se aprecidé también
estenosis de la rama izquierda y compresion del bron-
quio principal izquierdo que condiciond atelectasia
(Fig. 2B).

Se llevd a cabo cirugia correctiva con anastomosis
directa de la rama izquierda al tronco pulmonar y cierre
de PCA, se encuentra actualmente en Ross | y ecocar-
diograma sin estenosis residuales (Tabla 1).

Caso clinico 5

Se presentdé con cianosis y dificultad respiratoria,
soplo sistdlico I/VI, en foco pulmonar con 2R intenso.
El ecocardiograma inicial reportd transposicion de
grandes arterias, con foramen oval restrictivo, por lo
que se realizé cateterismo cardiaco, en donde se des-
carté el diagnéstico inicial y se documentdé OARDAP,
la presion del pulmon derecho y rama izquierda se
encontrd a nivel sistémico, con resistencia pulmonar
movil con oxigeno.

Se maneja con 6xido nitrico y antibidtico. En forma
posterior se realizd correccion quirlrgica con reinsercion
de la rama derecha al tronco de la arteria pulmonar. En

el postoperatorio inmediato se manejé con adrenalina,
milrinona y sildenafilo, presentd taquicardia atrial que
revirtié a la administracién de amiodarona. Actualmente
con trombo en la vena cava superior, tratado con ace-
nocumarina. Buena evolucién clinica (Ross 1) (Tabla 1).

Discusion

La relacion entre sexos fue 1.5:1, para los masculi-
nos, con media de edad de 4 meses y mediana de 3
meses. Todos cursaron con soplo, cardiomegalia,
hiperflujo pulmonar y ejes de QRS a la derecha. La
relacion de frecuencia en nuestros pacientes del origen
andémalo de rama pulmonar fue de 1.5:1 para los
izquierdos.

La causa embrionaria estd dada por una migracion
incompleta de izquierda a derecha del 6.° arco adrtico,
con defecto de la septacion del tronco-cono que da
origen a la rama pulmonar.

En un estudio de 108 casos el 82% correspondié a
OARDAP que se asoci6 a arco adrtico izquierdo en
todos los casos, el otro 18% correspondié a OARIAP,
que se presenté en el 74% TF con arco adrtico
derecho®.

En Boston se realiz6 un estudio de 30 afos, encon-
trando 27 casos de OARDAP y 2 del OARIAP, de los
cuales 19 con reimplante de la rama pulmonar a la arteria
pulmonar contralateral y mortalidad en dos pacientes®.

Uno de nuestros pacientes de OARDAP, con TF y se
asocié a EP mixta, estenosis de rama pulmonar, con
arco aortico derecho. Los otros tres pacientes se aso-
ciaron a PCA y arco adrtico izquierdo. El Gltimo paciente
con OARDAP sin cardiopatias asociadas. A todos se
les realiz6 ecocardiograma y angio-TAC.

Los pacientes con deleciéon 22g.11 se asocian a
defectos cardiacos tronco-conales, por lo que es
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posible la asociacién del OARDAP en este sindrome,
como es el caso de una de nuestras pacientes y aso-
ciacion de subclavia izquierda aberrante (caso No. 2).
En cambio, el OARIAP cursa con la asociacion de
TF*®, lo cual nosotros encontramos en uno de los
pacientes con OARDAP.

El diagnostico se debe sospechar cuando se pre-
senta HAP sin explicacién y sin observar ningun defecto
estructural intracardiaco. El diagndstico se puede apo-
yar con la realizacién de la ecocardiografia, angiogra-
fia, angio-TAC y o angio-resonancia magnética y
optimizar el plan quirdrgico.

El tratamiento inicial consiste en administrar anti-
congestivos, dopamina, captopril, éxido nitrico, sil-
denafilo y cirugia correctiva lo mas pronto posible
para mejorar la mortalidad, que es a los 3 meses
del 30% y a los 6 meses de edad del 70%, debido
a la evolucién de enfermedad vascular pulmonar
irreversible.

Las complicaciones postoperatorias que descartar
son la estenosis en la unidn quirdrgica pulmonar hasta
en un 45-50%°, en estos casos se valora la dilatacion
con colocacion de malla en el sitio obstruido o angio-
plastia quirdrgica’.

Conclusiones

El hemitroncus arteriosus es cardiopatia rara, la cual
amerita diagndstico temprano para prevenir la enfer-
medad vascular pulmonar irreversible, que permita un
tratamiento médico y quirdrgico inmediato, conllevando
un mejor prondstico.
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