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RESUMEN

El origen anémalo de la arteria pulmonar derecha
(OCAAPD)} desde la aorta ascendente es una
malformacion congenita infrecuente. Presentarmos unad
lactante que persistia con insuficiencia cardiaca
congestiva e hipertension pufmonar severa despues
de ligadura de ductus arteriosus persistente. Un
ecocardiograma postoperatorio descubrio la presencia
de esta anomalia. Fue operada restableciéndose /a
continuidad entre ef tronco pulmonar y la rama
derecha; nueve meses después fa nifia se encuentra
asintornatica; la angioresonarncia mostro ausencia de
astenosis rasidual significativa.

La reparacion quirtrgica de esta anomalia debe ser lo
mds precoz posible; es necesario un seguimfento
prolongado para observar probable aparicion de
estenosis residual,
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SUMMARY

The anomalous origin of the right pulmonary artey from
the ascending aorta is a rare congenital malformation.
We describe an infant who remained with congestive
cardiac failure and severe pulmonary hypertension after
ligature of patent ductus arteriosus. This anomaly was
discovered by poscoperative echocardiography. A
surgical correction with direct anastomosis between
the right puimonary branch and puimonaty trunk was
performed; nine months after the patient js
asymptomatic and none significative residual stenosis
was detected by angioresonance.

The surgical correction of this anomaly will be
accomplished early in infancy and long term follow-up
is necessary to observe any residual stenosis
appearance.
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INTRODUCCION

El origen adrtico de una rama de la arteria pulmonar
es una anomalia cardiaca infrecuente, cuya incidencia
es inferior al 1% de todas las cardiopatias congénitas.
Consiste en el nacimiento anémalo de una de las ramas
de la arteria pulmonar, que lo hace directamente de la
aorta, sea de la porcién ascendente o del cayado de
la misma.

En 70- 80% de casos es la rama derecha la que nace
directamente de la aorta ascendente, y en el 75% de los
casos se acompafia de persistencia del ductus arterioso.
El cuadro clinico se caracteriza por congestion
pulmonar e insuficiencia cardiaca precoz, y cianosis
cuando la presién pulmonar y las resistencias
vasculares son muy elevadas.

El diagndstico debe ser hecho por ecocardiografia; la
exclusion de un pulmon en la gammagrafia de perfusion
pulmonar mediante inyeccién de isétopos radiactivas
en vena periférica, es fuertemente sugestiva de este
diagnostico. Sin embargo, el cateterismo cardiaco
brinda informacién adicional muy importante (&,

El tratarmiento quirlrgico correctivo es incuestionable
y urgente, debiendo ser realizado precozmente, pues
sin él, la mortalidad alcanza 70% antes de los 6 meses
de edad @,

Presentamos el caso clinico de una lactante portadora
de dicha anomalia, las imagenes ecocardiograficas y
de cateterismo cardiaco previas a la correccion
quirdrgica y las actuales obtenidas por angioresonancia
nueve meses después de la cirugia.

CASO CLINICO

Lactante de sexo femenino con antecedente de
bronconeumonia y cuadro clinico de insuficiencia
cardiaca congestiva, que fue diagnosticada como
persistencia de ductus arteriosus con importante
repercusion hemodinamica, par ecocardiografia. A los
cinco meses de edad fue sometida a cirugia para cierre
del ductus arteriosus, persistiendo con congestién
pulmonar, hipertensién pulmonar severa, episodios de
cianosis e infeccidn respiratoria intrahospitalaria. El
estudio de pesfusion pulmonar con isétopos radiactivos
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mostrd exclusion perfusional del pulmdn derecho, no
obstante Ia radiografia de tdrax simple mostraba un
patrén de hiperfijo pulmonar bilateral vy signos de
hipertension pulmonar. Una nueva ecocardiografia
descubrid el DAAPD, ausencia de ductus residuat e
hipertension pulmonar severa. Fue sometida a
cateterismo cardiaco que confirmé el OAAPD desde (a
aorta ascendente e hipertension pulmonar severa
bilateral, siendo suprasistémica en e} lado izquierdo.

A los seis meses de edad y 5,150 gramos de peso fue
realizada la correccién guirdrgica con auxifio de {a
circulacion extracorpérea, & 28°C de temperatura rectal
y cardiopleiia sanguinea fria. La rama pulmonar
derecha nacia de la pared posteroizquierda de la aorta
ascendente, distante lo suficiente del plano valvular
abrtico y del origen del tronco arterial braquiocefalico,

El ductus arteriosus previamente ligado fue seccionado
y fa aorta, tronco pulmonar y ambas ramas puimonares
fueron ampliamente disecadas para lograr el maximo
de movilizacidn de todas ellas. Con el corazén parado,
desinsertamos la rama pulmonar derecha de la aorla
reparando el orificio con sutdra continua de
polipropilene; a continuacion hicimos una incision
longitudinal en la pared lateral ded tronco pulmonar en
donde anastomosamos la rama pulmonar derecha en
forma termino lateral, por detras de la aorta v sin uso
de matetial protésico. Al término de la drugia la presidn
en el tronco pulmonar era aproximatiamente 50% de
la presion sistémica. La nifia fue extubada a las 24
horas, evoluciond satisfactoriamente y recibld alta al
sétimo dia postoperatorio. Actuaimente la paciente se
encuentra asintomatica y en buen estade general.

Fig.1 - kcocardiografia: a fa fzquierda corte apical en cuatro cdmaras mostrando la rama pulmonar derecha (RPDY
naciendo directamente de la aorta ascendente; a la derecha, eje corto para-esternal, tronco pulmonar (TP) en

posicion anterior ¥ la  RPD origindndose de la acorta.

Fig. 2 - Arteriografia: en af fado izquierdo, fa arteria pulmonar derecha naciendo directamente de la aorta ascendente;
a la derecha, el tronco pulmonar dando origen dricamente a s rama pulmonar izquierda.
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Fig.3 — Angioresonancia: después de la correccién quirtrgica, mostrando un flujo sanguineo normal entre e} tronco
pulmonar (TP) y ambas ramas pulmonares derecha e izquierda RPD y RPI).

DISCUSION

El origen adrtico de una arteria pulmonar es una
anomalia infrecuente, inferior al 1% de todas las
cardiopatias congénitas. Aunque cualquiera de ambas
ramas pulmonares puede originarse directamente de
la aorta, sea en su porcion ascendente ¢ en el cayado,
en alrededor del 80% de los casos es la rama derecha
la que nace de la aorta ascendente y en el 75% de
casos estd presente un ductus arteriosus persistente
. 2, Sin embargo otras malformaciones cardiacas
pueden coexistir, entre las que destaca por su
frecuencia ia tetralogia de Fallot® 9,

ComUnmente el cuadro clinico estd dominado por el
hiperflujo pulmonar y la hipertensién pulmonar severa
precoz que conducen a insuficiencia cardiaca
congestiva y cianosis con el llanto; infecciones
respiratorias intercurrentes suelen agravar el estado
clinico.

No obstante, la baja incidencia de esta anomalia, puede
llevar a confundirla con otras mucho méas frecuente
cuya presentacion clinica es muy parecida. Tal es el
caso que describimos, el primero reportada en nuestro
pais, que paso inicialmente desapercibida tanto al
examen clinico cuanto al primer estudio
ecocardiografico.

Existen algunos signos clinicos y datos de examenes
auxiliares que sin ser especificos son bastante
frecuentes en esta anomalia. La presencia de cianosis
al esfuerzo, de caracter episddico, puede explicarse
por cortocircuito de derecha a izquierda a través del
ductus arteriosus persistente o del foramen oval
permeable en presencia de resistencias pulmonares
usualmente elevadas.

La inyeccién de isdtopos radiactivas en vena periférica
muestra exclusiéon perfusional del pulmén derecho,
cuando es la rama derecha la que nace anormalmente

de la aorta ascendente. Este hallazgo puede llevar
inclusive a interpretaciones errdneas, como trombosis
de la rama derecha o ligadura accidental de la misma
si un procedimiento quirdrgico previo fue realizado.
La ecocardiografia suele ser suficiente para el
diagndstico de certeza ®; las imagenes obtenidas en
las incidencias de eje corto paraesternal y apical de
cuatro camaras permiten un diagndstico prediso (Fig. 1).
Sin embargo, el cateterismo cardiaco puede aportar
detalles anatdmicos y presdricos importantes (Fig. 2); es
de destacar la presién pulmonar muy elevada, que
alcanza niveles suprasistémicos en el pulmoén
normalmente perfundido, en este caso el izquierdo,
debido a que es éste el que recibe todo el retorno
venosos sistémico. Por Ultimo, el cateterismo debe ser
realizado en caso de duda diagndstica, mads aln en
centros que tratan por primera vez de esta patologia.
Menos invasiva y de oOptima resolucidn, la
angioresonancia magnética es una buena alternativa
diagndstica ®.

Aungue las primeras referencias a esta entidad se
remontan al siglo XIX, en la histérica descripcidn de
Fraentzel de 1868, la mayor parte de las publicaciones
reportan pequefio numero de casos, siendo la serie
mas larga la publicada por Abu-Sulaiman y col., con
14 pacientes operados a lo largo de 36 afios (7).

Dada la gravedad de esta anomalia, la reparacion
quirdrgica debe ser lo mas precoz posible; sin embargo
han existido casos de reparacion exitosa adn en
adolescentes (®. Aunque casi siempre la cirugia
correctiva puede realizarse, el banding de la arteria
pulmonar andmala y ligadura del ductus arteriosus
persistente ha sido descrita como una alternativa
paliativa en casos muy especiales, como prematuros
con muy bajo peso ©,
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Diversas estrategias quirdrgicas han sido propuestas,
como =! uso de hipotermia profunda y parada
circulatoria total @, empleo de injertos vasculares y
colocacion de la rama pulmonar derecha por delante
de la aorta.

En el caso que presentamos, utilizamos drculadién
extracorpdrea e hipotermia a 28°C, y cardioplejia
sanguinea fria intermitente; como’en la mayoria de
publicaciones, fue posible restablecer la conexién entre
la rama derecha y el tronco pulmonar por detras de la
aorta, sin uso de injertos y anastomosando
directamente ambas estructuras. Asimismo la pared
posterior de Ia aorta fue reparada directamente con
sutura continua.

La mortalidad hospitalaria de los pacientes operados
en las series mas grandes fluctud enire 21 y 25% &9,
No reportan muertes tardias, hecho que sugiere que
la sobrevida después de la correccion quirGrgica es
satisfactoria; nuestro paciente tuvo una evolucion
postoperatoria satisfactoria, con rapida y significativa
reduccion de 1as presiones puimonares, recibiendo alta
al sétimo dia postoperatorio.

Nueve meses después la paciente se encuentra

asintomatica y en exceiente estado generai;
ecocardiografia muestra cavidades cardiacas de tamafio
normal, presion pulmonar normal y un gradiente de
presiones de 12 mm Hg. entre el tronco v la rama
pulmonar derecha. La angioresonancia mostré un flujo
sanguineo normal hacia ambos pulmones y ausencia
de estenosis en la arteria pulmonar y sus ramas.

Sin embargo, un seguimiento a largo plazo es necesario
porque la lesidn residual més frecuente es la estencsis
de la rama pulmonar a nivel de la anastomosis, que
requiere algln tipo de intervencion en alrededor del
50% de casos, ya sea reoperacidn, dilatacion con balon
o colocacion de stent Uy,

En conclusidn, el origen andémalo de una rama
puimonar desde la aorta ascendente, es una anomalia
congénita muy infrecuente, perc de muy mal prondstico
si no es tratada a tiempo; debemos tenerla en mente
para diagnosticarla y corregirla o mas temprano
posible. El tratamiento guirtrgico correctivo es casi
siempre posible y el resultado es satisfactorio; la
estenosis residual de {a rama puimonar es frecuente,
pero puede tratarse por cateterismo intervencionista
con bajo riesgo y de forma electiva,
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