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Resumen

Introduccién: El origen andmalo de una de las ramas de la arteria pulmonar procedente de la aorta ascendente es poco
frecuente. Obijetivo: Identificar las caracteristicas clinicas y quirdrgicas de los pacientes sometidos a reimplante de la rama
afectada. Método: Se realizo un estudio observacional, transversal, descriptivo, retrospectivo y retrolectivo, en el que se
incluyeron los pacientes diagnosticados de origen anémalo de alguna de las ramas de la arteria pulmonar y que fueron
tratados mediante cirugia correctiva en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez, en el periodo del 1 de enero de
2003 al 31 de enero de 2019. De los expedientes se exirajeron las caracteristicas demograficas, los antecedentes quirdrgi-
cos, los diagndsticos, los reportes ecocardiogréficos y tomogréficos, la técnica quirdrgica y el estado posquirdrgico.
Resultados: Se encontraron nueve pacientes sometidos a cirugia de correccion, con un promedio de edad de 2 + 2 afios,
un peso de 11.4 + 1.5 kg y una talla de 82 + 15 cm. El 67% fueron de sexo masculino. La rama afectada con mas frecuen-
cia fue la derecha; el 68% se originaban directamente de la aorta y el 42% de un conducto arterioso persistente. La correc-
cion con circulacion extracorporea tuvo un tiempo promedio de pinzamiento adrtico de 35 minutos y de soporte circulatorio
de 45 minutos. Se utilizé el implante directo o con material sintético. Las complicaciones fueron falla ventricular, sangrado,
arritmias y neumonia nosocomial. La mortalidad fue del 11%. Conclusiones: E/ tratamiento quirdrgico para el reimplante de
la rama andmala de la arteria pulmonar es el procedimiento de eleccion, y con cuidados quirdrgicos y posteriores tiene un
buen prondstico a mediano y largo plazo.
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Abstract

Introduction: The anomalous origin of one of the branches of the pulmonary artery from the ascending aorta is rare.
Objective: To identify the clinical and surgical characteristics of the patients undergoing reimplantation of the affected branch.
Method: An observational, cross-sectional, descriptive, retrospective and retrolective study was performed; patients diagnosed
with anomalous origin of one of the branches of the pulmonary artery and treated by corrective surgery at the Instituto Na-
cional de Cardiologia Ignacio Chavez, in the period from January 1, 2003 to January 31, 2019, were included. It was extrac-
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ted from the files: demographic characteristics, surgical antecedents, diagnoses, echocardiographic and tomographic reports,
surgical technique and post-surgical status. Results: Nine patients underwent correction surgery, with an average age of 2
+ 2 years, 11.4 + 1.5 kg and height 82 + 15 cm; 67% were male. The most frequent affected branch was the right, 68%
originated directly from the aorta and 42% from a patent ductus arteriosus. The correction with extracorporeal circulation had
an average aortic cross-clamp of 35 minutes and circulatory support of 45 minutes, the direct or synthetic implant was used.
The complications were ventricular failure, bleeding, arrhythmias and nosocomial pneumonia. Mortality was 11%. Conclu-
sions: Surgical treatment for reimplantation of the anomalous branch of the pulmonary artery is the procedure of choice,
which with surgical and subsequent care has a good prognosis in the medium and long term.

Key words: Pulmonary artery. Anomalous lung origin. Pulmonary reimplantation. Congenital heart disease.

Introduccion

Las cardiopatias congénitas representan la malfor-
macion congénita mas frecuente en la edad neonatal’;
sin embargo, no todas se diagnostican en esta etapa
y muchas son encontradas en etapas posteriores a la
infancia, por lo que se prefiere utilizar el término
«prevalencia al nacimiento» para referirse a la
incidencia?®.

En los Estados Unidos de América se calcula una
prevalencia al nacimiento de 3 a 6 por cada 1000 na-
cidos vivos®4®, y para las formas graves de la enfer-
medad hasta 1.45 por cada 1000 nifios y 0.38 por cada
1000 adultos?; es decir, cada afio nacen aproximada-
mente 40,000 nifios con algun tipo de cardiopatia con-
génita independientemente de su gravedad®®’.

En México, las cardiopatias congénitas ocuparon en
el afo 2005 el segundo lugar entre las causas de
muerte en menores de 1 afio y el tercero en las edades
de 1 a 4 anos"®°. Asi, en el Ultimo reporte nacional de
cardiopatias congénitas se estimé una prevalencia al
nacimiento de 6 a 8 por cada 1000 recién nacidos, cifra
que permite inferir que en la actualidad existen de
12,000 a 16,000 nacidos con estos padecimientos cada
afio’*.

El origen anémalo de una de las ramas de la arteria
pulmonar a partir de la aorta ascendente es una mal-
formacién congénita muy rara, con una incidencia del
0,05% al 0,1%. Es importante su diferenciaciéon de
aquellos pacientes con tetralogia de Fallot y atresia
pulmonar en quienes la circulacién de un pulmén de-
pende de una colateral aortopulmonar mayor originada
de la aorta ascendente” 3.

Se considera que el lado afectado en esta enferme-
dad generalmente es contrario al arco adrtico, por lo
que esta condicion esta incluida como parte del grupo
de anormalidades que comprenden el arco adrtico y
es causada por una falla parcial o completa del desa-
rrollo del sexto arco izquierdo'". Debido a que el arco
adrtico suele ser izquierdo, el lado mas afectado es la

rama derecha origindndose de la aorta ascendente,
asociandose mayormente con persistencia del conduc-
to arterioso o con ventana aortopulmonar'®'®. Por el
contrario, el origen anémalo de la rama izquierda se
relaciona con tetralogia de Fallot, arco adrtico derecho
y origen anémalo de la subclavia derecha'®, razén por
la que aproximadamente el 40% de los casos se acom-
pafa de otras anomalias cardiovasculares, lo cual au-
menta el riesgo de complicaciones®.

El origen andmalo se clasifica en dos subgrupos de
acuerdo con los hallazgos morfoldgicos: proximal y
distal. En la forma proximal, la rama pulmonar andmala
nace de manera proximal en la cara posterior o0 poste-
rior izquierda de la aorta ascendente, cerca de la val-
vula adrtica. En la forma distal, la rama anémala se
origina de la aorta ascendente justo proximal a la ar-
teria innominada o a la base de la arteria misma' 4,

La caracteristica fisiopatoldgica que acompaha al
origen andmalo de una de las ramas de la arteria pul-
monar es el desarrollo de hipertension pulmonar, en
algunos casos en los primeros meses de vida, debido
a que esta alteracion resulta en un gran cortocircuito
de izquierda a derecha con un pulmén que recibe to-
talmente el flujo cardiaco del ventriculo derecho, mien-
tras que el otro recibe presion sistémica directamente
de la aorta'®?-2%,

El cuadro clinico puede ir desde taquipnea y neumo-
nia recurrente hasta falla cardiaca, por lo que el diag-
nostico debe realizarse de forma temprana para
realizar la reparacién quirdrgica oportuna, debido al
alto riesgo de desarrollar enfermedad vascular pulmo-
nar irreversible. Es importante complementar con el
estudio de otras anomalias estructurales intracardiacas
apoyandose en pruebas de imagen, como ecografia y
angiografia por tomografia computarizada con multide-
tector, entre otras®'??6, Si no se corrige a temprana
edad, la mortalidad reportada es de hasta el 30% a los
3 meses y puede alcanzar hasta el 70% a partir de los
6 meses de edad, por lo que la cirugia es el tratamiento
de eleccion®'2,
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Pueden usarse diferentes técnicas quirurgicas, pero la
mas frecuente es la anastomosis directa de la rama con
origen anémalo al tronco de la arteria pulmonar. También
se han empleado con éxito la anastomosis término-ter-
minal con un injerto sintético, la interposicién de un par-
che homoinjerto, el colgajo adrtico o la interposicién de
un parche de pericardio autélogo para aumentar la lon-
gitud de la rama pulmonar andémala®32526,

La supervivencia puede alcanzar hasta el 93% a los
20 afnos en pacientes que se operaron y no tuvieron
necesidad de reintervenciones'*, por lo que el diagnds-
tico temprano y a tiempo es crucial en este raro defecto
cardiaco congénito para prevenir el desarrollo de hi-
pertension arterial pulmonar irreversible.

El objetivo de este trabajo fue identificar las caracte-
risticas clinicas y quirdrgicas de los pacientes con ori-
gen andmalo de alguna de las ramas de la arteria
pulmonar sometidos a reimplante de la rama afectada
al tronco de la arteria pulmonar.

Método

Se realizé un estudio observacional, transversal,
descriptivo, retrospectivo y retrolectivo, en el que los
criterios de inclusion fueron los expedientes completos
de los pacientes de ambos sexos y menores de 18
afos diagnosticados con origen andmalo de alguna de
las ramas de la arteria pulmonar y tratados mediante
cirugia de correccion en el Instituto Nacional de Car-
diologia Ignacio Chavez, en el periodo del 1 de enero
de 2003 al 31 de enero de 2019. Se excluyeron los
pacientes con diagnosticos asociados de tetralogia de
Fallot y atresia pulmonar, ademas de aquellos que fue-
ron sometidos a cirugia de reimplante de rama pulmo-
nar andmala en otra institucion.

Las variables de interés fueron las caracteristicas
demograficas, los antecedentes quirdrgicos, los diag-
nosticos, las caracteristicas de imagenes ecocardio-
gréficas y tomogréficas, la técnica quirdrgica y el
estado posquirurgico.

Resultados

Se encontraron nueve pacientes sometidos a cirugia
de correccion con reimplante de la rama pulmonar
anémala, de los cuales el 67% fueron hombres y el
33% muijeres, con una edad promedio de toda la mues-
tra de 2 + 2 afios, un peso promedio de 11.4 + 1.5 kg
y una talla promedio de 82 + 15 cm (Tabla 1).

La rama afectada con mayor frecuencia fue la dere-
cha, con 7 (78%) pacientes, mientras que 2 (22%)

Figura 1. A: tomografia contrastada que muestra el corte
sagital con diferentes densidades en los ventriculos. B: en
el corte axial, tronco principal de la arteria pulmonar con
su rama izquierda hiperdensa mientras que la rama
derecha es hipodensa. C: en la fase venosa se observan
la auricula y el ventriculo izquierdos junto con la aorta
hiperdensa con bifurcacion temprana. D: en el corte axial
se observa la rama derecha pulmonar de la misma
densidad que la aorta. Al: auricula izquierda; Ao: aorta;
RDAP: rama derecha de la arteria pulmonar; RDIP: rama
izquierda de la arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho;
VI: ventriculo izquierdo.

tuvieron afectacion de la rama izquierda. En los casos
de origen andémalo de la arteria pulmonar derecha,
4 (68%) se originaban directamente de la aorta ascen-
dente y 3 (42%) de un conducto arterioso persistente.
Por otro lado, de los que tuvieron origen anémalo de
la arteria pulmonar izquierda, uno se originaba direc-
tamente de la aorta ascendente y el otro a través de
un conducto arterioso persistente (Tabla 1).

Considerando el estado clinico de los pacientes pre-
vio a su evento quirdrgico, el 44% requirid manejo con
ventilacidon mecanica, principalmente debido a una
condicion de hipertension pulmonar.

Los procedimientos efectuados estuvieron de acuerdo
con los diagndsticos prequirurgicos (Figs. 1-2). El reim-
plante de la rama andémala al tronco de la arteria pul-
monar se realizd de acuerdo con las caracteristicas
anatémicas del paciente, las condiciones hemodinami-
cas Yy la habilidad del cirujano. En dos de los casos se
empled pinzamiento parcial tanto del tronco de la arteria
pulmonar como del cabo distal de la rama reimplantada;
en tres pacientes, la anastomosis se realizé con asis-
tencia de circulacion extracorpdrea sin necesidad de
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes sometidos a cirugia de correccion

) AN O N S CO CO A O O

Edad 6 meses 10 afos 8 meses 4 afios 4 afios 4 meses 6 meses 8 dias 8 meses
Peso (kg) 5.8 41 5 15 17 5.3 4.9 38 5.4
Talla (cm) 63 145 64 104 108 66 68 54 67
Rama andmala lzquierda  Derecha  Derecha Derecha Derecha Derecha Izquierda Derecha Derecha
Origen PCA PCA Ao PCA PCA Ao Ao Ao Ao
Malformacion asociada PCA PCA PCA PCA PCA No EAo No CIA

CIA
Procedimiento quirGrgico ~ RID PTFE RID PTFE PTFE RID RID RID RID
UCIP (dias) 6 3 5 3 2 2 4 5 4
DCP (minutos) 51 38 72 34 39 0 0 77 101
Neumonia No No No No No Si No No Si
Sangrado No No No No No No No Si No
Defuncion No No No No No Si No No No
Evolucion posquirtrgica Normal Normal HAP HAP FA Normal Normal HAP HAP

Ao: aorta; CIA: comunicacion interauricular; DCP: derivacion cardiopulmonar; EAo: estenosis adrtica; FA: aleteo auricular; HAP: hipertension arterial pulmonar;
PCA: persistencia de conducto arterioso; PTEF: politetrafluoroetileno; RID: reimplante directo; UCIP: unidad de cuidados intensivos pediatricos.

Arco abrtico
vista posterior

Figura 2. Reconstruccion tridimensional en la que se
identifica el origen de la rama derecha de la arteria
pulmonar desde la aorta ascendente. PCA: conducto
arterioso persistente; RDAP: rama derecha de la arteria
pulmonar; RDIP: rama izquierda de la arteria pulmonar;
TAP: tronco de la arteria pulmonar.

pinzamiento adrtico; y en cuatro casos se hizo pinza-
miento adrtico con parada cardiaca en hipotermia leve.
En los que fueron necesarios pinzamiento adrtico y pa-
rada cardiaca, el tiempo promedio de pinzamiento fue

de 35 minutos (maximo 60 y minimo 20), y el tiempo
promedio de asistencia con circulacion extracorpdrea
fue de 45 minutos (maximo 101 y minimo 34).

Las técnicas empleadas para el reimplante fueron de
manera directa y en ocasiones con material sintético.
En el primer caso, la rama anémala se reimplant6 a
través de una anastomosis término-lateral al tronco de
la arteria pulmonar con sutura absorbible en la mayoria
de los casos, mientras que en el segundo se hizo con
la interposicion de un injerto de politetrafluoroetileno
(PTEF), en el que las anastomosis se realizaron de ma-
nera término-terminal con sutura no absorbible (Fig. 3).
En cuanto a la sutura utilizada, en 4 (44%) se usé ma-
terial absorbible y en 5 (56%) sutura no absorbible, de
acuerdo con la preferencia del cirujano (Tabla 2).

Los pacientes se mantuvieron con ventilacion mecani-
ca posquirtrgica durante un promedio de 89 + 8.1 horas;
Unicamente un paciente fue extubado en el posquirurgi-
co inmediato, dos lo fueron en las primeras 24 horas y
el resto rebaso las 72 horas de ventilacion mecanica.

Se presentaron complicaciones posquirtrgicas duran-
te el periodo inmediato y mediato, siendo las principales
falla ventricular izquierda (32%), sangrado mayor que el
habitual (17%), arritmias (17%), falla ventricular derecha
(17%) y neumonia nosocomial (17%). No hubo casos de
mediastinitis ni de infeccion de la herida quirdrgica. En
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Figura 3. Técnica quirtrgica empleada de acuerdo con la
rama pulmonar afectada.

Tabla 2. Material de sutura empleado en relacién con el
tipo de técnica quirdrgica

Caso 1 Implante directo Polidioxanona
Caso 2 Injerto PTEF 14 mm Polipropileno
Caso 3 Implante directo Polidioxanona
Caso 4 Injerto PTEF 12 mm Polipropileno
Caso 5 Injerto PTEF 16 mm Polipropileno
Caso 6 Implante directo Polidioxanona
Caso 7 Implante directo Polipropileno
Caso 8 Implante directo Polidioxanona
Caso 9 Implante directo Polipropileno

PTEF: politetrafluoroetileno.

cuanto a los dias de estancia en la unidad de cuidados
intensivos pediatricos, en promedio fue de 3 + 2 dias.
La mortalidad fue del 11% (1) y estuvo relacionada con
neumonia nosocomial, la cual llevé a hipertension pul-
monar que ocasiond insuficiencia respiratoria grave.

Discusién

El origen andmalo de una de las ramas de la arteria
pulmonar fue descrito por primera vez por Fraentzel en
186824, encontrandose desde entones diversos reportes
y series de casos, en los que se sefiala que la rama mas
afectada es la derecha. Asi Curi, et al.'® encuentran que
puede llegar a ser entre 4 y 8 veces mas frecuente el

compromiso de la rama derecha que el de la izquierda,
lo cual concuerda con lo reportado por Liu, et al.?%, quie-
nes en una revision retrospectiva de 5729 pacientes en-
contraron una prevalencia del 0.33%, y el compromiso de
la rama derecha es hasta ocho veces més frecuente.

Nuestros resultados discrepan de los de Xie, et al.'”,
quienes reportaron que, de acuerdo con su subtipo mor-
folégico, el 85% encontrado fue de variedad proximal, en
contraste con el 65% de nuestra serie, que se considera
similar a lo reportado por Liu, et al.?. Por otro lado, al
relacionarlos con el arco adrtico, Erdem, et al.” determina-
ron claramente que se relaciona el origen anémalo dere-
cho con un arco izquierdo, situacion con la que
concordamos, pues en nuestro caso el 78% tuvo dicho
origen, y esto se relaciona con la hipétesis de una altera-
cion en la migracién normal de las células pluripotencia-
les, las cuales tienen un papel primordial en el desarrollo
troncoconal y de la aorta ascendente, ademas de la mala
posicion del tabique aortopulmonar de Tandler, encargado
de separar el cuarto arco adrtico (origen del cayado adr-
tico) y los sextos arcos adrticos (origen de las ramas
pulmonares proximales). Asi mismo, fue necesario consi-
derar una evaluacion complementaria de otras anomalias
concomitantes, especialmente de las arterias coronarias,
lo que destaca la importancia de la angiografia por tomo-
grafia computarizada con multidetector, que ha demostra-
do su utilidad®®, aunque es raro una coexistencia de estas
por un origen embrionario distinto y la baja incidencia,
principalmente de la coronaria derecha?’-*°,

La finalidad de la cirugia fue el reimplante de la ar-
teria pulmonar y obtener la correccién, que en nuestro
caso dependid de las caracteristicas anatémicas, las
condiciones hemodinamicas y las habilidades del ciru-
jano, lo cual concuerda en que es idoneo realizar el
reimplante directo de la rama al tronco de la arteria
pulmonar, como concluyen las diferentes series; sin
embargo, en un futuro es importante determinar si hay
alguna ventaja en cuanto al tipo de técnica quirurgica,
el empleo de circulacion extracorpdrea o el material de
sutura respecto al prondstico del paciente.

Por otro lado, nuestros pacientes requirieron ventila-
cidn mecanica posquirdrgica un tiempo promedio me-
nor que el encontrado por Nathan, et al.'®, cuyos
pacientes alcanzaron hasta 5 dias de apoyo ventilato-
rio; no obstante, diferimos en la muestra, pues trataban
a pacientes en periodo neonatal principalmente y en
nuestro caso los pacientes tenian mayor edad, incluso
en relacién con otras series.

La mortalidad encontrada del 11% se encuentra por
debajo de la reportada por Prifti, et al.?, quienes encon-
traron una mortalidad de hasta el 20%. En funcién de
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la supervivencia, nuestros pacientes se enmarcarian
en lo reportado por Nathan, et al.'#, quienes alcanzaron
hasta el 93% a 20 afios y sin necesidad de realizar
reintervenciones.

Conclusiones

El origen anémalo de una de las ramas de la arteria
pulmonar es una afeccién extremadamente rara, cuya
mortalidad alcanza hasta el 70% al afio de vida en
caso de no recibir el tratamiento correctivo oportuno;
sin embargo, presenta un excelente prondstico si reci-
be un manejo prequirdrgico y posquirirgico adecuado.
El reimplante directo de la rama anémala es el proce-
dimiento de eleccion si las caracteristicas anatomicas
asi lo permiten, sin que el hecho de emplear injertos
en los casos que lo requieran represente un incremen-
to importante en la morbimortalidad de los pacientes.
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