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L. INTRODUCCION

La ausencia congénita de ramas de la arteria pulmonar unilateral o bilateral es
una malformacion rara, que como entidad anatémica tiene variaciones en su
forma de presentacién denominandose de diferentes formas entre las cuales se
incluyen agenesia, ocultamiento, desconexién, aplasia, hipoplasia, origen
andémalo de una rama de la arteria pulmonar, ausencia, etc., de acuerdo con la
informacién obtenida para elaborar un diagnéstico, la documentaciéon completa
de éste, con el enfoque y documentacién radiografica, gamagréfica,
ecocardiografica, angiocardiografica y eventualmente el manejo o no quirirgico

que se dé a cada caso en particular.

Durante ¢} estudio de algunos pacientes con cardiopatia a quienes se realiza
angiografia pulmonar o en hallazgos de necropsia se puede encontrar que una o
ambas ramas de la arteria pulmonar no aparecen; a tales arterias se les ha
considerado como ausentes. Hay situaciones sin embargo, en que la porcién'
distal y vasos intrapulmonares estan de hecho usualmente presentes, existiendo
ocultamiento mas que ausencia. En otros el vaso o vasos "ausentes" se
originan de la Aorta o de algunas de sus ramas e incluso pueden emerger de
una arteria coronaria, en cuyo caso no hay ausencia sino que existe origen
anémalo o aberrancia. El hecho de encontrar una rama pulmonar con origen
anormal pero conectando con el hilio pulmonar, plantea la posibilidad de cura

potencial mediante tratamiento quirtirgico.

Se puede presentar como alteracion aislada, o asociada con otras anomalias del

tipo de los defectos septales, persistencia del Conducto Arterioso, Tetralogia de
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 Fallot, Tronco Comun, Doble cimara de salida del VD, y otra variedad de

patblogias. En presencia de algin tipo de asociaciones se dificulta su manejo.

" El objetivo de este estudio es el de dar visién general de la embriologia, revisar
principalmente tanto los hallazgos clinicos como los encontrados en los
estudios radiograficos, ecocardiograficos, gamagraficos y angiocardiograficos
de pacientes con este tipo de patologia valorados especialmente en el Servicio
de Cardiopediatria del Instituto Nacional de Cardiologia "Ignacio Chavez" de la
Ciudad de México.



" IL JUSTIFICACION

Establecer las caracteristicas clinicas, radiograficas, gamagréficas,
ecocardiograficas y de los hallazgos obtenidos en estudios
hemodindmicos y de autopsias de 24 casos de ausencia congénita
unilateral o bilateral de ramas de la arteria pulmonar existentes en
nuestro medio de material recogido en el Instituto Nacional de

Cardiologia "Ignacio Chavez".

Valorar la utilidad, seguridad y limitaciones de los procedimientos
diagnésticos subutilizados para este tipo de patologia, compardndolos

con resultados obtenidos previamente.

Determinar en base a los diferentes grupos de esta anomalia: A, B, C
(Ausencia congénita de rama derecha, rama izquierda y ambas ramas
pulmonares respectivamente), la distribucién por sexo, grupo de edad,
tipo de patologia asociada, asi como las manifestaciones clinicas,
electrocardiograficas, gamagraficas y angiocardiograficas definiendo las
caracteristicas de cada grupo y considerando los diferentes tipos de

manejo adecuados a cada grupo en particular.

Asimismo, registrar los hallazgos obtenidos tanto en los procedimientos
quinirgicos, como en los estudios de necropsia estableciendo si la
ausencia era verdadera o si existia porcién distal o hiliar de la rama
pulmonar "ausente" en los tres grupos estudiados, asi como el

seguimiento y mortalidad en cada grupo.
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' iII. MARCO TEORICO Y REFERENCIAL

Definicién

" Inicialmente se reservo el término "ausencia" para los casos de ausencia
completa de la arteria pulmonar y la palabra hipoplasia cuando existia la
presencia de un remanente (1). El reporte de Sotomora R.F. y col. (2)
.qoﬁsidera como ausencia la no existencia de un canal que comunique el
véntficulo derecho a la arteria pulmonar. Mediante un estudio angiografico
completo se concluye si la arteria "ausente” se origina del sistema arterial
" sistémico o no. En este ultimo caso se consideran realmente ausentes. Este -
grupo identificd que a pesar de la aparente ausencia de la arteria pulmonar, ésta

al menos era identificable y permeable en el hilio pulmonar,

Otros han preferido utilizar otros términos como el de "desconexién” (3) puesto
que casi siempre se presenta una porcion intrapulmonar oculta o hiliar de la

arteria pulmonar respectiva,

Antecedentes Hist6ricos

La ausencia congénita de la arteria pulmonar fue primero descrita por Frantzel
en 1868 (4). No fue sino hasta 1942 cuando se seiialaron los aspectos
radioldgicos itiles para su diagnostico (5) aunque inicialmente sin suficiente
informacién; posteriormente se propusieron 4 hallazgos radiograficos por

Schneiderman en 1958 (6) incluyendo: Aumento de la translucencia del pulmén
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afectado con disminucién de las marcas vasculares disminucién del tamafio del
hemitérax afectado, desplazamiento mediastinal hacia el lado afectado y
ausencia de la "coma hiliar" de las ramas principales de la arteria pulmonar en
el lado afectado. En la tetralogia de Fallot estos signos podrian enmascararse

por la presencia de Aorta del lado derecho.

En 1952 se reportd el primer diagndstico por angiocardiografia por Madof,
Gaensler y Strieder (7). Este se utiliza ante la sospecha diagnéstica
evidenciando la ausencia de una o ambas ramas pulmonares, permitiendo
visualizar la circulacién colateral presente en algunos casos, diferenciando
igualmente los casos de verdadera ausencia de atresia y aberrancia de las

arterias pulmonares.

En la década de 1950 a 1960, 66 fueron reportados en Ia literatura, la mayorfa’
reconocidos antemortem. Se consideraron diversos términos incluyendo
agenesia, aplasia, hipoplasia, ausencia completa, de manera intercambiada para

designar a la ausencia congénita unilateral de la arteria pulmonar.

En 1954 Mcklim y Wiglesworth (8) y mas tarde Sotomora y Edwards (2)
puntualizaron que la porcion distal y los vasos intrapulmonares de la llamada
"arteria pulmonar ausente" estaban en realidad presentes. Mcklim y
Wiglesworth también llamaron la atencién sobre la relacion ocasional entre la
ausencia de una arteria pulmonar’y la persistencia de un conducto arterioso en
el mismo lado de la interrupcion. La perfusién de la Arteria Pulmonar hiliar por
un conducto bien sea directamente de la Aorta o de una arteria Innominada fue

descrita como origen ductal distal de la arteria pulmonar por Sotomora y



Edwards. En ocasiones la arteria estd usualmente oculta mas que ausente con
evidencia operatoria 0 en necropsia de una arteria pulmonar intrapericdrdica
pequeila en el lado opuesto al Arco Adrtico y con un Conducto proveniente de
la arteria Innominada del mismo lado, o como una arteria pulmonar
intrapericardica pequefia ocluida en continuidad con los vasos hiliares en el
lado izquierdo, mejor descrita como una arteria pulmonar interrumpida
asociada con obstruccion severa o completa del tracto de salida ventricular
derecho y un ductus izquierdo que desciende verticalmente debajo del Arco
Adrtico. (9).

La agenesia de la rama derecha de la arteria pulimonar puede presentarse como
lesidon aislada, pero frecuentemente se asocia a otros defectos cardiacos
congénitos del tipo del PCA, CIA (Persistencia del Conducto Arterioso,
comunicacion interauricular). La ausencia unilateral congénita de la rama
izquierda pulmonar se asocia frecuentemente a Tetralogia de Fallot sin un

mecanismo claro de asociacion (1).

Oftras asociaciones se presentan con la comunicacion interventricular (CIV),
ventana aortopulmonar (1), igualmente con malformaciones mas complejas
como el Tronco Comiin, conexién venosa pulmonar anémala total (10,11,12),
Doble camara de salida del Ventriculo derecho (13), Atresia Pulmonar (14),
etc. En estos casos el cuadro dominante sera el de la propia malformacion de
base. Rara ve se ha reportado agenesia de la rama pulmonar izquierda con

corazon normal pero con estenosis periférica de arteria pulmonar (15).



) En la revision de Pool y col. (1) de 98 casos de ausencia congénita unilateral de
Arteria Pulmonar (AUAP) solo 32 (32.6%) eran casos aislados. En una
posterior revision por Shakibi y col. se reportan 47 casos adicionales de AUAP
aislados. (16).

Inicialmente en los casos aislados se encontré una mas frecuente afectacién de
la rama derecha (1), generalmente acompafiada de Arco Adrtico a la izquierda;
aunque en otras series la incidencia de rama derecha e izquierda pulmonar

ausentes es esencialmente igual. (16).

Algunos autores han encontrado que la Tetralogia de Fallot se asocia
primordialmente con agenesia de la rama pulmonar izquierda (1), pero también
se ha reportado su asociacion con agenesia de la rama derecha de la arteria
pulmonar (16,17,18). Brener previamente consideré que la arteria pulmonar
izquierda esta comprometida en la formacion del tronco de la arteria pulmonar,
en ocasiones se asocian los dos defectos. También se ha apreciado una alta
incidencia de Conducto Arterioso persistente con ausencia de la arteria
pulmonar derecha, rara vez con ausencia de la rama pulmonar izquierda (1), a
causa de que la porcion "ductal” o dorsal derecha del arco pulmonar se absorbe
normalmente. Usualmente no se presenta Conducto en la izquierda ya que la
porcion ventral del Arco pulmonar izquierdo a la que nonmalmente se une, esta
ausente en estos casos. Con la ausencia de la arteria pulmonar derecha sin
embargo, la porcion dorsal del arco pulmonar izquierdo se desarrolla

normalmente y ocurre un Conducto permeable (1).



Al considerar la malformacién de la arteria pulmonar ausente es necesario
revisar el desarrollo embriolégico de las arterias pulmonares: Una base
fundamental para entender las alteraciones en la circulacion pulmonar la
constituye el conocimiento del proceso evolutivo embrionario de las conexiones
del plexo arterial intrapulmonar con el infundibulo del ventriculo derecho a
través de las arterias postbranquiales, los sextos arcos adrticos y el canal
pulmonar de la division del tronco arterioso por un lado y con la Aorta

descendente por el otro.

EMBRIOLOGIA: Los tres segmentos de las arterias pulmonares normales
tienen origenes embrionarios separados: 1.- El tronco pulmonar del tronco
_arterioso., 2.- Las arterias pulmonares derecha ¢ izquierda de los sextos arcos
adrticos y 3.- Las arterias pulmonares intraparenquimatosas de los cojinetes
pulmonares. Pueden ocurrir varias combinaciones o desarrollo anormal de
estos segmentos. Usualmente se asocian con otras anomalias intracardiacas.

(19).

Los arcos adrticos son vasos comunicantes que conectan las aortas ventrales
con las dorsales contenidas en los arcos branquiales. Se forman seis pares
aunque el quinto involuciona precozmente (Figura 1). Los cuartos arcos
aorticos potencialmente forman el cayado aértico o la porcién proximal de la
arteria subclavia contralateral al cayado lo cual dependera del lado en que se
presente la involucion de la aorta dorsal en el segmento comprendido entre la
séptima arteria segmentaria y el sitio de fusién entre ambas aortas dorsales. Si

es el lado derecho, lo méds frecuente, el cuarto arco adrtico izquierdo se




- transforma en el cayado adrtico, mientras que e! arco adrtico derecho forma la
porcién inicial de la arteria subclavia de ese lado, la parte intermedia de la
misma a partir de la aorta dorsal y la parte distal, de la séptima arteria
segmentaria derecha. (Figura 1). Si la obliteracion de la aorta dorsal se
presenta en el lado izquierdo, el cuarto arco adrtico derecho forma el cayado,
mientras que el izquierdo forma parte de la arteria subclavia conjuntamente con

la aorta dorsal y la séptima arteria segmentaria izquierda (Figura 1).

Los sextos arcos adrticos son los mas caudales, se les llama arcos pulmonares
debido a que se forma una extension vascular entre ellos y el plexo arterial

intrapulmonar. En el horizonte XIII de Streeter (27 a 29 dias, 4-6mm)
» aparecen cumulos celulares angioblasticos entre el sexto arco y el esbozo
pulmonar de cada lado, los cuales se canalizan en el horizonte XIV de Streeter
(28 a 30 dias, 6-7 mm) y forman las arterias postbranquiales o arterias
pulmonares primitivas (Figuras 1 y 2). Estos vasos al unirse cada sexto arco lo
dividen en una porcién medial que formaré la porcion proximal de la rama de la
arteria pulmonar de cada lado y otra distal que origina a los conductos
arteriosos. La confluencia de las ramas de la arteria pulmonar se originan por
la unién de los 2 sextos arcos (Figura 1). Las arterias postbranquiales originan
las porciones laterales de las ramas de la arteria pulmonar (Figura 3). Cuando
se desarroll6 el cayado Adrtico a la izquierda el Conducto Arterioso izquierdo
conecta la Aorta con la rama izquierda de la Arteria Pulmonar. Si persiste el
conducto arterioso derecho éste conecta la rama derecha de la arteria pulmonar
con la arteria subclavia derecha o el tronco arterial braqueocefalico. Se

presenta una imagen en espejo cuando el cayado adrtico se desarrolla a la
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Cetdlico

Caudol

Fig. 1. Rep ién esquemitica de las fe i de los arcos
adrticos del embrién humano. Abreviatruas: 1° a 6° = arcos adrticos,
AV = Aortas ventrales, AD = Aortas dorsales, APP = Arteria pulmonar
primitiva (postbranquial). 7a. AS = Séptima arteria segmentaria. CA = Con-*
ducto arterioso, P = Pulmén. (Con permiso del autor)




I )

Fig..2. Esq que las conexi del plexo arterial
intrapul con la- colatcrales aortopul , con las arterias
post-branquialcs, los sextos arcos aérticos y el canal pulmonar
troncoconal. Abreviaturas: IF = Intestino faringco, AB = Arterias




Arterics pulmonares
postbranquiales

Sextos arcos adrticos

Fig. 3. E que los embrionarios que originan
las ramas de la arteria pulmonar ylos conductos arterinsos.

derecha.

Los pulmones se originan de una evaginacién endodérmica de la porcién caudal ‘
del piso de la faringe primitiva en el horizonte XII de Streeter (25 a 27 dias, 2-5
mm). El esbozo laringotraqueopulmonar queda cubierto por una capa de
mesodermo esplacnico que da origen a cartilago de traquea y bronquios, tejido
conjuntivo fibroso y elastico, misculo liso, vasos linfiticos y una extensa red
de capilares que posteriormente se diferencian en venas, arterias pulmonares y
arterias bronquiales, normalmente sélo hay continuidad entre arterias y venas
pulmonares por medio del lecho capilar alveolar; las arterias bronquiales se
encargaran de la nutricién del arbol respiratorio, mientras que las arterias

pulmonares facilitaran el intercambio gaseoso en el epitelio respiratorio. Las
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esbozos pulmonares también presentan conexiones con pequefios vasos de la
Aorta descendente conectados con las arterias  postbranquiales e
intrapulmonares a nivel del hilio pulmonar; estos vasos se desarrollan y forman
las colaterales aortopulmonares cuando se ve disminuida o ausente la
circulacion procedente del ventriculo derecho hacia la arteria pulmonar y los
vasos derivados de los sextos arcos aorticos (conductos arteriosos y porciones
proximales de ambas ramas de la arteria pulmonar). Cuando se establece dicha

circulacién y fluye normalmente colaterales involucionan. (Figura 2).

Durante la tabicacion del troncocono, éste se encuentra encina del Ventriculo
derecho de tal manera que las vias de salida Adrtica y Pulmonar surgen del
Ventriculo derecho. Normalmente es equitativa por lo que ambos canales
Adrtico y Pulmonar son de calibre similar, Las ramas pulmonares tienen un
doble origen, las porciones proximales-derivan de los sextos arcos adrticos y
las distales de las arterias pulmonares primitivas o postbranquiales (Figura 3).
Cuando se presentan los sextos arcos se desarrolla la confluencia de las ramas
pulmonares, ocasionalmente esta ausente dicha confluencia por ausencia de la
porcion proximal de la rama izquierda de la arteria pulmonar por lo que la parte
distal queda irrigada por un Conducto Arterioso. Una atresia completa y
temprana de la arteria pulmonar durante el desarrollo embrionario puede
conducir a la ausencia de conexion entre el ventriculo derecho y las ramas de la
arteria pulmonar. Las alteraciones patolégicas de este tipo originan obstruccion
al flujo pulmonar y el conducto arteriso suple la sangre a las ramas pulmonares.

En casos severos el conducto arterioso y las ramas de la arteria pulmonar
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" involucionan, favoreciendo la persistencia y desarrollo de colaterales

aortopulmonares.

" Dentro del espectro anatémico de las arterias pulmonares y de la circulacion
pulmonar hay varios tipos de alteracion. El tronco pulmonar presenta
diferentes grados de desarrollo, puede estar presente o ausente, permeable en
todo su trayecto o presentar atresia en su segmento proximal o en su totalidad,
€n cuyo ¢aso, se convierte en un cordon fibroso. Las ramas pulmonares pueden
ser hipoplésicas en grado variable o estar ausentes parcial o totalmente. En
ausencia parcial de la rama pulmonar con involucién del segmento proximal del
60. arco adrtico del lado afectado quedando permeable la porcién distal de la
rama pulmonar irrigada por un Conducto arterioso. La rama pulmonar
contralateral es completa, originada de un segmento de tronco pulmonar
permeable alimentados por otro conducto arterioso. Esto puede suceder tanto
en el lado izquierdo como en el derecho o en ambos lados y asociarse con
tronco pulmonar permeable, atresia completa o ausencia del mismo. No.existe

confluencia de las ramas pulmonares.

En otra circunstancia desaparece la conexion entre la masa infundibular del
ventriculo derecho y la confluencia de las ramas pulmonares por lo que una
sola arteria nace de! corazoén originando las arterias coronarias y las arterias
sistémicas del cuello, cabeza, extremidades y un conducto arterioso que suple a
las ramas de la arteria pulmonar.

En otra forma patologica desaparecen las porciones proximales de los sextos

- arcos adrticos, por lo que hay ausencia de la porcién central de ambas ramas
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"'pulmonares, s6lo estan presentes las porciones distales de dichos arcos
representados por sendos conductos arteriosos que imigan las porciones

" distales de ambas ramas pulmonares de origen postbranquial. También falta el

tronco pulmonar.

En otro grado de complejidad faltan los derivados de un sexto arco aértico
(porcién proximal de la rama pulmonar y conducto arterioso) asi como la
porcién distal de dicha rama por lo que se desarrollan colaterales
aortopulmonares que se conectan con las arterias intrapulmonares del lado
correspondiente. Ademas hay ausencia de la porcion proximal del 6o. arco
adrtico contralateral, existiendo un Conducto Arterioso dependiente de la

porcion distal de ea rama pulmonar.

" En un grado maximo de alteracion ocurriria atresia bilateral de los sextos arcos
aérticos con la consiguiente ausencia de las ramas de la arteria pulmonar y de
los Conductos Arterioso derecho e izquierdo, existirian y se desarrollarian
colaterales aondpulmonares bilaterales; éstas pueden ser bronquiales, adrticas

directas y aérticas indirectas (20).

Esta seria una malformacion severa con pérdida de conexiones entre el

ventriculo derecho y las arterias intrapulmonares. (21).

Fisiopatologia. La exclusion de un pulmén de la circulacién es usualmente
bien tolerado y los reportes clasicos de Cournand y col. (22, 23) sobre los
efectos a largo plazo de la neumonectomia son' bien conocidos.  Sin embargo,

la respuesta hemodinamica de los pacientes con ausencia unilateral aislada de



16

una arteria pulmonar no es siempre similar a la de los sujetos
neumonectomiados. Si esta malformacion se asocia con defectos tales como el
Conducto Arterioso persistente o la comunicacion interventricular, la
Hipertensi6n arterial Pulmonar y la falla cardiaca congestiva estdn usualmente
presentes. Sin embargo, en los casos aislados se encuentran dos tipos de
respuesta. Ciertos pacientes no desarrollan Hipertension Pulmonar y no tienen
incapacidad cardiaca, mientras que otro grupo, usualmente niiios menores de 1
afio de edad se presentan con hipertension pulmonar y falla cardiaca

congestiva.

En el reporte de Pool 19% de casos aislados de agenesia de rama pulrhonar
tenian Hipertensién arterial pulmonar (1), presente generalmente a edad
temprana, muriendo por falla cardiaca derecha, Es necesaria una reduccion del
75-85% del lecho vascular pulmonar total para producir HAP severa (24). En
los casos de ausencia de rama derecha de Ia arteria pulmonar la génesis de la
Hipertension arterial pulmonar se debe a los cambios producidos en el lecho
vascular pulmonar o a persistencia del patrén fetal en la circulacion pulmonar
(1, 25). Los pacientes con Cortocircuito desarrollan mas ficilmente
hipertensién pulmonar, mientras que los casos aislados muestran presiones
pulmonares ligeramente elevadas; destaca la importancia del hiperflujo
pulmonar desde el nacimiento en la etiologia de la Hipertension pulmonar. En
la revisién de Shakibi el 25.5% presentaban HAP aunque no todos los
pacientes sufrieron cateterismo cardiaco por lo que su porcentaje debié ser

mayor.
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" En el reporte de Vasquez SJ, Lupi HE, encontraron que todos los pacientes con
cortocircuitos agregados tenian HAP de moderada a severa (26) mientras que
aquellos sin malformaciones cardiovasculares asociadas presentaban presiones

pulmonares ligeramente elevadas.

Por otra parte, tampoco se encuentra una explicacién clara para la hipertensién
arterial pulmonar aunque bien pudieran existir dafios estructurales de los vasos
pequeiios en ambos pulmones, como se ha descrito en la literatura o quizds
también a través de una hipertensién venocapilar pulmonar agravada por la
hipoxia a grandes alturas como se ha visto, siendo un factor importante en 4
casos citados por Hackett quien observd edema pulmonar agudo sin

antecedente de prodromos. (27).

MANIFESTACIONES CLINICAS. En algunos reportes de la literatura no se
encuentra predileccion por sexo. No se mencionan factores hereditarios. Se
han diagnosticado casos de ausencia aislada de la arteria pulmonar hasta la

séptima década de la vida.

Las manifestaciones pueden ses variadas; algunos casos pasan desapercibidos
ya que cursan asintomaticos o con ligera disnea de esfuerzo, mientras que en
otro extremo pueden presentarse gravemente llegando a morir por insuficiencia

cardiaca y/o respiratoria.

Las quejas principales de los pacientes comprometen el sistema cardiovascular
y respiratorio. Las manifestaciones pulmonares son similares tanto en lesiones

aisladas como combinadas. Cuando se presentan ocutren como infecciones
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' respiratorias recurrentes o hemoptisis (10%) en casos de ausencia de rama
pulmonar derecha por ruptura de vénulas consecuencia de la transmision de la
presion sistémica que irriga al pulmén afectado (28); en estos casos puede ser

necesaria la neumonectomia (29, 6).

Las manifestaciones cardiovasculares dependen de si la lesién es aislada
(cursando generalmente asintomaticos) o si es combinada. en estudios
realizados en un paciente con ausencia unilateral de rama izquierda de la arteria
pulmonar mediante pruebas de ejercicio cardiopulmonar se sugiere que el
mecanismo de la disena es secundario a una elevacion paradéjica del espacio
muerto fisiolégico en relacién con el volumen corriente (VD/VT) durante el

ejercicio (30).

El cuadro clinico estara en relacién con el flujo sanguineo que llega a través del
vaso colateral sistémico pulmonar. Cuando es abundante, dominaran los
sintomas y signos propios de una Cardiopatia con cortocircuito AV importante;
la presencia de cianosis en ausencia de defectos septales o de Cortocircuito AV
a otros niveles pueden sugerir la presencia de patologia del tipo de fistulas AV
pulmonares o de insuficiencia cardiaca persistente o proceso neuménico

asociado.

Los sintomas en pacientes con lesiones asociadas dependen de éstas y se

exacerban con hipertension arterial pulmonar importante (1).
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*'Se ha reportado igualmente evidencia de enfermedad venooclusiva pulmonar en
un paciente de 25 afios con ausencia unilateral de arteria pulmonar derecha que

_pudo favorecer el desarrollo de HAP de inicio tardio. (31).

Los hallazgos al examen fisico pueden mostrar hemitorax pequefio en el lado
afectado con disminucién de los ruidos respiratorios. E! corazon y mediastino
pueden desviarse hacia el lado afectado. La auscultacion en estos enfermos
generalmente no es Hamativa. Ocasionalmente existe un soplo sistélico en la

base.

Los pacientes con HAP pueden presentar datos caracteristicos con un 20. ruido
pulmonar aumentado en la base, un click eyectivo, un soplo de insuficiencia

pulmonar y un tercer ruido ventricular derecho.

Cuando se presentan lesiones asociadas los hallazgos son los de la lesion
combinada mas los de la HAP. (1, 26).

En ocasiones durante el seguimiento por problemas no relacionados se
sospecha esta patologia como hallazgo incidental al observar una radiografia de
térax anormal (30% en la revisién de Shakibi y col. 16). En referencia a los
hallazgos, uno de los mas comunes e importante es la diferencia en la
vascularidad en los dos campos pulmonares. Otros incluyen la ausencia de
"coma vascular" en el lado afectado y desviacién del corazon y mediastino
hacia el lado afectado. Menos comunes en el lado afectado se incluye la
presencia de pequeifio hemitérax con espacios intercostales estrechos y

elevacion del hemidiafragma. Las desviaciones del corazén y mediastino no se
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afectan por la respiracion. En el estudio de Vasquez SJ, Lupi HE y col. (26)
los hallazgos radioldgicos demostraron cardiomegalia en el 70%. En todos los
10 pacientes se observd desviacion de la traquea y el mediastino hacia el lado
afectado al igual que elevacion del hemidiafragma correspondiente. Existio
ademéds ausencia de la sombra hiliar, estrechamiento de los espacios
intercostales, disminucion dél tamaflo y de la vasculatura pulmonar del lado
afectado, sobredistension pulmonar del lado afectado, hiperflujo pulmonar en
algunos casos. Tres pacientes presentaron ensanchamiento de la rama
pulmonar contralateral tanto en AURDAP como en AURIAP. (26). En casos
de tetralogia de Fallot asociado debe determinarse si el Arco Adrtico esta a la
derecha. Algunos autores como Emanuel y Pattinson (32) llamaron la atencién
al hecho de que el 60% de pacientes con Tetralogia de Fallot y AURIAP
presentaban Arco Adrtico a la derecha. El caso descrito por Nadas y col. en

1953 fue el primero asociado con dextrocardia y situs inversus (14).

Algunas condiciones que semejan ausencia unilateral de la arteria pulmonar en
la radiografia de torax son: Colapso de un l6bulo o de un pulmén, cicatriz
tuberculosa, crénica, enfisema unilateral, trombosis o embolismo de una arteria
pulmonar, hipoplasia de un pulmén, Sindrome de Swyer-James o pulmén
hiperlucente y obstruccién de una arteria pulmonar debido a mediastinitis
fibrosante (33, 34, 35).

En referencia a los hallazgos electrocardiograficos, éstos usualmente son
normales en los pacientes con ausencia aislada de la arteria pulmonar no

complicados. Cuando las lesiones son asociadas o cuando la HAP complica
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- los casos ‘aislados casi siempre hay hipertrofia ventricular derecha. Sin
R embargo, estos datos pueden ser modificados por la patologia combinada. En
casos aislados el eje eléctrico del corazén no se altera por desviacién del
corazén y mediastino. En el reporte de Vasquez SJ, Lupi HE en 5 casos con
AURDAP encontraron crecimiento del atrio y ventriculo derecho, sobrecarga
sistélica del VD, desviacién del eje eléctrico a la derecha y BIRDHH. En el
paciente con AURIAP y defecto congénito agregado el ECG mostrd
* crecimiento biventricular y BIRDHH. En los casos restantes sin cortocircuito

intracardiaco el ECG fue normal.

La tomografia pulmonar lineal confirma los hallazgos radiogréficos, en
particular los relacionados con la trama vascular del pulmén afectado. En 30%
revelo hemia de la porcién superior del pulmén hacia el lado opuesto (dos con
AURDAP y en uno con AURIAP). (26).

La broncografia fue realizada en 16 pacientes del grupo de Pool PE y col. y en
10 del reporte de Vasquez SJ, Lupi HE En el primer grupo seis pacientes
presentaron bronquios normales en el lado afectado. En la mayoria de
pacientes restantes la estructura del bronquio fue normal, pero frecuentemente
se notaron hiperplasia y estrecheces irregulares. Se encontré bronquiectasia en
el lado afectado en dos pacientes, facilitando infecciones respiratorias
recurrentes en algunos de estos pacientes. En dos pacientes con una
disminucién significativa en la ventilacién minuto en el lado afectado, los
broncogramas mostraron un pulmoén pequeiio ¢ hiperplasia bronquial. En el

segundo grupo se encontraron en dos de los casos de ausencia de rama derecha
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de Ia arteria y en otro compresion extrinseca de la triquea. En los restantes del

‘patrén bronquial fue normal. En los enfermos con ausencia de rama izquierda

" de la arteria pulmonar en uno se demostraron bronquiectasias congénitas en el

 16bulo superior y lingula del pulmén izquierdo. En los pacientes restantes el
estudio fue considerado normal. Un ntimero aumentado de vasos bronquiales
se han demostraron frecuentemente en este tipo de pacientes con flujo

bronquial significativo al pulmén afectado.

La centelleografia perfusoria pulmonar demuestra exclusiéon vascular del
pulmén afectado. La perfusion del pulmén contralateral fue normal. Aunque la
gamagrafia vcntilacfén-perfusién permite un diagnostico de trastono en la V/Q,
la diferenciacion entre agenesia de la arteria pulmonar, oclusién trombética y
estenosis de ramas de la arteria pulmonar no es posible por este método. En
algunos reportes se informa de la ausencia unilateral de prefusion pulmonar en
la gamagrafia pulmonar con 99mTc-MAA en pacientes con agenesia aisltada de
la arteria pulmonar derecha determinando que la gamagrafia pulmonar es un

método no inavasivo confiable para su deteccion.

Los estudios de funcién pulmonar fueron realizados en 12 pacientes en el
reporte de Pool y colaboradores. En la mayoria de casos los valores del
volumen pulmonar incluyendo capacidad vital, capacidad réspiratoria méxima,
volumen residual y capacidad pulmonar total estuvieron dentro del rango
normal.

En pocos casos la capacidad vital estuvo disminuida. el gradiente alvéolo-

arterial de oxigeno estuvo normal en 3 de 4 pacientes. Los estudios de
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ventilacion fueron generalmente normales salvo un’ paciente en quien la
"ventilacion minuto fue dos veces lo normal. En el estudio de Lupi H y
colaboradores las pruebas de funcion pulmonar demostraron en 6 pacientes
restriccién pulmonar variando de ligera a severa. En 5 pacientes hubo
sobredistensién pulmonar. En cuatro se demostré broncoobstruccion de ligera
a severa. En seis casos la relacién ventilacion perfusion fue anormal por
aumento del éspacio muerto funcional y del gradiente alveoloarterial del
oxigeno. Existié hipoxemia en 4 casos. En 4 enfermos se encontré6 aumento
del cortocircuito venocarterioso anatdmico. En 3 pacientes no se efectuaron

pruebas de funcién pulmonar.

Otro estudio incluye la resonancia magnética nuclear que parece ser igualmente
una modalidad no invasiva, itil para una definicién anatémica exacta de

anormalidades unilaterales de la arteria pulmonar en la nifiez. (36).

Se ha considerado que la resonancia magnética puede ser un importante
complemento de la cineangiografia en la evaluacién de la morfologia de las
arterias pulmonares (37, 38). El uso apropiado de la técnica podria disminuir la
necesidad de procedimientos invasivos en pacientes que requieren estudios
multiples; sin embargo, para obtener un maximo beneficio y evitar errores,
deben obtenerse estudios en planos multiples, incorporahdo especialmente

imagenes coronales oblicuas. (39).

Desde el punto de vista ecocardiografico el diagndstico puede sospecharse
inicialmente desde la vista en eje corto paresternal. En este eje el origen

normal de las ramas de la arteria pulmonar ests ausente. La imagen subcostal
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céronal proporciona una vision excelente del tronco de la arteria pulmonar
originandose del ventriculo derecho con un curso ligeramente superior y luego
posterior para dar inicio en el paciente normal a las ramas arteriales pulmonares
derecha e izquierda. La vista subcostal sagital permite determinar la ausencia
de la porcién proximal de las ramas pulmonares. Igualmente se ha reportado
que la vista subxifoidea oblicua derecha es la mejor para visualizar
anormalidades anatémicas del tipo de ausencia de la valvula pulmonar y de la
arteria pulmonar izquierda en pacientes con Tetralogia de Fallot
considerdndose que el cierre prematuro del conducto arterior puede ser el
responsable de la falla en el desarrollo tanto de la valvula pulmonar como de la
arteria pulmonar izquierda (40). La ausencia completa de las ramas
pulmonares puede apreciarse también en las vistas supraesternales, al igual que
vasos colaterales 'originados de la Aorta. Se puede evidenciar también por Eco
bidimensional y Doppler el origen anémalo de la arteria pulmonar desde la
Aorta ascendente. (41).

El diagndstico definitivo se establece por angiocardiografia. Permite verificar
la ausencia de la rama o ramas pulmonares, ademés de la circulacién colateral
existente en algunos casos, lo que permite diferenciar los casos de verdadera
ausencia de los debidos a atresia y aberrancia de las arterias pulmonares;
determina si la ausencia es aislada o si se asocia a algin otro tipo de
cardiopatia'y principalmente permite reconocer su repercusion. en presencia de
hipertension arterial pulmonar es importante visualizar el origen del o de los
vasos que llevan flujo sanguineo al pulmén derecho, su calibre y de forma

importante investigar la presencia de la rama hiliar permeable en conexion con
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el vaso sistémico colateral. Esta informacién se obtiene mediante cateterismo
derecho, angiocardiograma en el ventriculo derecho o angiograma selectivo en
el tronco pulmonar complementado con ventriculograma izquierdo en
incidencia P.A. De esta forma se logra visualizar el tipo de circulacién
colateral. Cuando no se logra observar por estos medios, es aconsejable llevar
a cabo la inyeccién de material de contraste en las venas pulmonares para

opacificar el vaso arterial por via retrograda.

Es importante buscar y demostrar en lo posible si hay una conexién- distal
persistente del arbol pulmonar y determinar su interrupcion congénita,

descartando estenosis u obstrucciéon tromboembdlica en la arteria pulmonar.

El origen anémalo de la Arteria Pulmonar de la Aorta debe sospecharse en un
nifio pequeiio que se presenta con signos de un gran cortocircuito de izquierda
a derecha, cianosis variable con frecuentes episodios de neumonia y una
apariencia radiolégica de cardiomegalia y plétora pulmonar unilateral. La
angiografia pulmonar puede demostrar la ausencia de una o ambas arterias
pulmonares y su origen de la Aorta en una angiografia aértica o ventriculografia
izquierda selectiva. (42). Durante el estudio de algunos pacientes con
cardiopatia a los cuales se les practica angiografia pulmonar ademas de
demostrar la ausencia de la rama de la arteria pulmonar, en estudios cuidadosos
se puede concluir que en algunas situaciones la arteria efectivamente esta
ausente, pero hay situaciones en que el vaso o "vasos ausentes” se originan de

la Aorta o de alguna de sus ramas, incluso pudiendo emerger de una arteria
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-“coronaria en cuyo caso la arteria "no estd ausente" sino que tiene un origen

anomalo o aberrante.

El hecho de establecer que una arteria tiene origen anormal pero que conecta

con el hilio pulmonar, establece la posibilidad de cura potencial mediante

tratamiento quirtirgico.

Permite establecer la presencia de anomalias en la irrigacion de los pulmones

dividiéndolos en tres grandes grupos:

A-

Arterias pulmonares aberrantes. En el tipo I no existe tronco pulinonar
y las arterias pulmonares emergen de la Aorta ascendente. En los tipos
11 y II el tronco pulmonar emite la rama izquierda sin embargo, la rama
derecha puede emerger de la Aorta ascendente (II) o de las arterias
innominada o subclavia (III). En el tipo IV existe rama derecha
conectada al tronco pulmonar y la izquierda parte del conducto arterioso

izquierdo persistente.

Ausencia de una o ambas arterias pulmonares. La anomalia tipo V
consiste en que el tronco de la arteria pulmonar da alguna de las ramas
siendo irrigado €l pulmén contralateral por arterias bronquiales. En el
tipo VI no hay tronco pulmonar ni ramas y ambos pulmones reciben
sangre a través de arterias bronquiales. En el tipo VI no hay tronco
pulmonar ni ramas y ambos pulmones reciben sangre a través de arterias
bronquiales.
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C- - Arterias accesorias. Se consideran como tipo VII y en ésta el tronco, y
arterias pulmonares son normales o hipoplasicas, pero existen arterias

" accesorias provenientes de la Aorta descendente para uno o ambos
pulmones, inclusiva pueden estar presente un l6bulo accesorio o tejido

pulmonar secuestrado.

Otra patologia que podria comprobarse en los hallazgos angiogrificos ante la
sospecha radiolégica es el Sindrome de la Cimitarra consistente en hipofiasia
del pulmén derecho, dextrorotacion del corazén, suplencia arterial sistémica
anomala al pulmén derecho con secuestro pulmonar derecho, drenaje venoso
anémalo del pulmén derecho a la Vena Cava Inferior, variados grados de
hipoplasia o ausencia de la arteria pulmonar derecha y anomalias bronquiales,
ademas de un cortocircuito adicional de izquierda a derecha por circulacion
colateral sistémica grande al atrio derecho, desarroliandose frecuentemente

Hipertension arterial pulmonar. (43, 44, 45, 46).

Un hallazgo interesante adicional en ausencia unilateral de la arteria pulmonar
izquierda ha sido la presencia de Arco aértico derecho, ambos asociados con

Tetralogia de Fallot o sin lesiones intracardiacas adicionales. (47).

La inyeccién de contraste en la raiz adrtica es necesaria para definir el flujo
sanguineo al pulmén afectado asi como para excluir los raros casos de origen
de una arteria pulmonar de la Aorta. En otros reportes se menciona la
realizacion de coronariografia adicional en la que se demuestra anastomosis

entre la arteria coronaria derecha y un gran vaso arterial posterior cruzando al
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. plexo post-bronquial del pulmén izquierdo en un caso con ausencia unilateral

de la rama izquierda de la arteria pulmonar. (48).

Con la angiocardiografia se demuestra también aporte arterial al pulmoén
afectado via vasos bronquiales de la Aorta descendente o de un conducto
originado de la Aorta o de una de sus ramas. (49). En forma similar se puede '
definir el patrén en cruz de las ramas arteriales pulmonares en la malformacion
de las arterias pulmonares en "Crisscross" en la que las ramas pulmonares se
entrecruzan en su curso a2 cada respectivo pulmén y permite definir lesiones
cardiacas asociadas, frecuentemente tronco arterioso con interrupcién del Arco
aértico (50).

En el reporte de Vasquez SJ y Lupi HE, (26) encuentran en el cateterismo
cardiaco que todos los pacientes con cortocircuitos agregados tenian HAP de
moderada a severa, mientras que aquellos sin malformaciones cardiovasculares
las presiones pulmonares estaban ligeramente elevadas. La angiografia
pulmonar demostré la anomalia y fue el estudio que determiné categéricamente
el diagndstico. La aortografia en 3 pacientes con ARDAP y en uno con ARIAP
demostré circulacion colateral a través de las arterias bronquiales y/o mamaria

interna.

Tratamiento

El manejo terapéutico debe basarse en la sintomatologia y severidad de la
incapacidad. Asi son posibles varios diferentes manejos dependiendo de la
naturaleza del padecimiento de los pacientes:
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. Si el paciente estd asintomitico y no hay evidencia de disfuncién

cardiopulmonar no es necesario ningiin manejo, pero €l enfermo debe ser

seguido con exdmenes periddicos.

En aquellos con infecciones pulmonares repetidas y hemoptisis
amenazadora para la vida la neumonectomia es el tratamiento de

eleccion.

Si ¢l presenta signos de falla cardiaca congestiva debido a hipertensién
arterial pulmonar, la falta de respuesta a un tratamiento médico agresivo,
debe considerarse la anastomosis quinirgica del vaso interrumpido. La
facilidad de la anastomosis debe siempre asegurarse por la consideracién
embriolégica de la formacion del sistema arterial pulmonar. (15). Asf en
los casos de ausencia unilateral de la arteria pulmonar las ramas
intrapulmonares estén casi siempre presentes y es posible la anastomosis
quirirgica. en 1958 Anderson y colaboradores reportaron ‘la primera de
tales operaciones (52). Se utiliz6 un injerto de vena safena en una nifia
de 8 afios para reconstruir la arteria pulmonar izquierda, pero el injerto
no permanecié permeable. En 1968 Green y otros realizaron una
anastomosis directa terminolateral entre el tronco pulmonar y la arteria
pulmonar izquierda en un nifio de 13 meses quien mejor6 notablemente
después de la operacién. De 47 casos reportados por Pool (1), 37 fueron
egresados sin tratamiento. A 6 pacientes se les realizé neumonectomia
con una muerte quirirgica debido a sangrado por vasos colaterales

extensos. A 4 pacientes se les realizo anastomosis del vaso
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interrumpido, de ellos solo uno curd, 2 murieron, 1 no presenté
permeabilidad del injerto. Los pacientes con fistulas AV. pulmonares
difusas del lado afectado pudieran no beneficiarse de la anastomosis por
lo que se recomienda en ellos una biopsia pulmonar previa a la cirugia

reconstructiva.

La exposici6n quinirgica en un paciente con ausencia unilateral de la arteria
pulmonar puede ser dificil a causa de la desviacion del medistino. La AURIAP
puede complicar el manejo de la T. de Fallot cuando se contempla un
procedimiento de Blalock. En esta si'tuaci()n se puede contemplar una
toracotomia derecha y evitar cuidadosamente la oclusion de la arteria pulmonar
derecha. En pacientes con el segmento distal permeable puede conectarse al

tronco pulmonar.

Caro, Lermanda y Lyons refieren el primer procedimiento correctivo en un caso
de origen adrtico de la arteria pulmonar derecha, interponiendo un injerto entre
la arteria pulmonar derecha y el tronco de la pulmonar (53). La ligadura de la
arteria andmala o de un Conducto arterioso asociado puede resultar en muerte.
La mayoria de reparos pueden ser hechos sin circulacién extracorpérea o
hipotermia (54), excepto en casos que quieren bypass cardiopulmonar paré
corregir otras anomalias intracardiacas asociadas (55). Es notable la reversién
de Ia hipertension arterial pulmonar y falla biventricular en pacientes con rama
arterial pulmonar y falla biventricular en pacientes con rama arterial pulmonar
emergiendo de la Aorta de ascendente tan temprana como seis horas en el

postoperatorio -cuando la correccién se realiza en la infancia- Es vital el



31

diagrlésfico temprano y exacto de esta patologia para permitir la correccion
quirirgica neonatal previniéndola muerte por falla cardiaca congestiva. (56), o
el desarrollo de enfermedad obstructiva vascular pulmonar irreversible
prefiriéndose como técnica la anastomosis directa de la rama arterial pulmonar

ectpica al tronco de la arteria pulmonar.

Las opciones quirurgicas incluyen la neumonectomia parcial o total en casos de
AUAP con inyecciones o hemoptisis recurrentes (57), como en un caso descrito
por Canver CC y colaboradores de una nifia R.N. de 23 dias con AURDAP
complicada con bronconeumonia necrotizante que mejor6é con neumonectomia
derecha removiendo el foco séptico. (58). En estos casos también se puede
intentar la ligadura o emboliacién de arterias sistémicas. Las anastomosis
sistémicopulmonares permitirian la circulacion anterdgrada y facilitarian el
crecimiento del vaso. Algunos autores refieren la mejoria clinica de pacientes
con ausencia congénita de la arteria pulmonar e hipertension arterial pulmonar
severa mediante el establecimiento de la continuidad. arterial pulmonar por
medio de un conducto restaurando el flujo pulmonar. (59). La correccion de
una arteria pulmonar ausente puede ser fallida igualmente cuando una cirugia
adecuada se ha realizado temprano en la vida. Habia controversia de si un
reparo en una sola etapa era mejor opcién que en dos etapas pero se
consideraba basico para obtener una cirugia exitosa la ausencia de compromiso

del lecho vascular, (60).

Experiencias recientes sugieren la realizacién de unifocalizacion primaria para

el neonato con ausencia de arterias pulmonares intrapericirdicas (ocurrencia
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.variable entre el 3 al 22%) con ventajas potenciales sobre procedimientos
_paliativos del tipo de fistulas sistémico-pulmonares uni o bilaterales (61, 62, 63,

~64) con reconstruccion posterior con injertos de las ramas arteriales pulmonares

- (61,62, 64, 65).

Est4 técnica de la unifocalizacién primaria permite un flujo pulmonar mas
uniforme, evita material de injerto en las ramas arteriales pulmonares,
promueve un mejor crecimiento de las ramas pulmonares y evita o al menos
simplifica procedimientos futuros (incluyendo dilatacién con balén y stents
intraluminales para estenosis focales arteriales pulmonares residuales. (66). En
aquellos casos de hipertension pulmonar irreversible surge actualmente la

posibilidad de transplante cardiopulmonar. (67).
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'IV. SUJETOS Y METODOS -

'Estudiamos retrospectivamente 24 pacientes observados en el Servicio de
Cardiopediatria del Instituto Nacional de Cardiologia "Ignacio Chavez" durante
el periodo enero de 1965 (y junio de 1994. Se recopilaron los datos de sus
expedientes mediante archivos microfilmados y expedientes de historias

" clinicas conservados en el Servicio de Estadistica del Instituto Nacional de

Cardiologia.

Se incluyeron 11 pacientes del sexo masculino y 13 del sexo femenino con

edades que oscilaron entre los 2 meses y los 30 afios (Promedio de 6 aftos).

Se revisaron los hallazgos correspondientes en cada paciente a manifestaciones
clinicas, electrocardiograficas, radiograficas, ecocardiogréficas; estudios
gamagrificos y angiocardiograficas asi como los obtenidos durante
procedimientos quirirgicos y necropsias incluyéndose solamente aquellos
. pacientes con este tipo de patologia. (Ausencia unilateral o bilateral de ramas
de la arteria pulmonar). Se analizaron igualmente los resultados en los

parametros anotados para cada tipo de patologia asociada.

El estudio fue retrospectivo, descriptivo, observacional, de corte transversal de

revision de Historias Clinicas.
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- V. RESULTADOS

De acuerdo con los datos obtenidos se clasificaron en tres grupos:

Grupo A: Ausencia congénita de rama derecha de Ia arteria pulmonar.
Grupo B: Ausencia congénita de rama izquierda de la arteria pulmonar.

Grupo C: Ausencia de ambas ramas pulmonares,




Tabla 1. Ausencia unilateral y de ambos ramas pulmonares. Resumen de hallazgos

NodeCown (Kdsd  |Sems Grpo | HAP. Esndie DX Lasiomes saciades Tratamlente Fallrctden | Nocropela.
120 U63) 30am | Fen c «  |RXde Térex Cat. Angic: Tranco arteriao tipo 11 Atresis de tranco Pulm. CIA. - s X
2(7108) T | M B - |RXdeTérmx cat Argio Tetrologia e Fallot, Arvo sietico derecho Cingla s x

3(3VIYT) | 2meses | Mase c ~  (RXdeTémx Tronco Adetico Selitario - si x
{2019 tmoses | Fem. 8 5§ [RXde Témx Angio Tronco comin tipo 1 - s x
KIVUm) t4adon | Mac. A Si  |RXdeTérax Med N. Cat. Asgio PCA - - -
&9 X9) Omesen | Mac. A Si  |RXde Térax Med N.Cat Angio CLA PCA - - -
o1y Zaice | Mac A & [Rode Térm Eco. PCA Cplade PCA(IV/4) s x
vy | 2ae | Fem B — |Rotde Ténx Cat Angia DCAVD. CLV. - - -
XAV | 14akos | Fem A St |RXdeTéax Mcd N.Cat Asgio _ - 8 R
1KV | 2meaes | Fem B Si° JRXde Térx Ca Ango c1v. - HERCH -
HEVIVH) | Zafos | M B - [RXdeTérex Cat Angio T.deFallt CIA. Arco Adetico derecho MMW:*-- - =

@V | tao | Fem c - |Rx e Térmx Cxt Acgio T. ¢ Fallot, CIA. e = -
1025U185) | 9akm | Fem B 8 |RXde Téax Cat. Angio —
12V | Tmeses | Mac. A St R de Ténx Ca Angio -

152 a088) Vaho | Fem. A ~  (RXde Térax Cat Angio T.de Fallot. PCA.
159va6) | oas | Fem A $i [RXdeTécux Cat Angio CIA. Estarcsis Pulrnonar

1K1 VIVE6) | Tmescs | Fem A S |RXde Térax. Cat Angio -

130617 | 1imeses | Mac. B ~ | RxdeTérax Eco Med N.Cxt Angio {CLV.
10VIA) | 7afon | Mac. B = |RxdeTéax Cu Angio Tronco Adetico Sotitario, CTV mitiple
2023 x718) tao | Fem. B 3t JRXdeTonx Med N. Angio Tronco Comin Tipo [Vese CALL Parsistente
0(32188) | 2a0 | Fem A ~  [RXde Térax. Eco. T.deFallot. CIA PCA.

22019 0197) 3pwzes | Mmc A Si [RXde Térax Eco. Mad. Nuclosr CLA. PCA

219 VS4) 22ahcs | Fem A =~ |RXde Téux Ea. PCA. Fistules AV. Polmonares.

2414VI54) | Sehs | Mac B St |RXde Térax Eco. Cat Argio CIA. CTV. Troneo comia tipo 1
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Aspectos clinicos

SEXO
Hubo ligero predominio en los grupos A y C del sexo femenino (54 y 67%
respectivamente). El grupo B sin predominio de ningiin sexo. En general, el

sexo femenino constituyd el 54.2% mientras que el masculino el 45.8%.

FRECUENCIA .
El grupo A fue ligeramente mas frecuente (45.8%) en comparacién con el

grupo B (41.7%). El grupo C se presentd en el 12.5%. (Tabla 2, figura 4).

Tabla 2. CLASIFICACION DE LA A.U.A.P. POR SEXO

Grupo A Grupo B Grupo C
A.RD.A.P. ARILAP, A.A.RAP,
Sexo Num (%) Num (%) Num (%)
Hombres -1 46 5 50 1 33
Mujeres 6 54 5 50 2 67
Total ' 11 45.8% 10 41.7% 3 12.5%

Figura 4. Porcentaje de pacientes por tipo de AURP y sexo.

ARDAP: Ausencia de Rama Derecho Pulmonar
ARIAP: Ausencia de Rama Izquierda Pulmonar
AARP:  Ausencia de Ambes Remas Pulmonares

Porcentaje
8

% Hombres

[ Mujeres
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- Edad:. el érupé mas afectado fue el de 1 a 5 afios (33.3%). -Las edades de los

. pa_ciehtes oscilaron entre 2 meses y 30 afios. (Tabla 4)

TABLA 4. DISTRIBUCION POR GRUPOS DE EDAD -

Grupo de edad Grupo A Grupo B Grupo C Total
ARD.AP. ARILAP. AARAP
(n) (n) (n)
Recién Nacidos 0 0 0
1-6 meses 2 1 1 o
>6m - 1 afio 2 2 0 4
_.1-5afios 2 5 1 8
6 - 10 aflos . 1 -2 0 3.
11 - 20 aftos 2 0 0 Co2n
> 20 afios ) 2 0 1 3.
TOTAL 11 10 3 24

Grupo A: Distribucion uniforme, el de menor edad de 2 meses y el de

mayor de 28 afios.
Grupo B: Mas frecuente de los 1a 5 afios.

Grupo C: Se presentaron 3 casos de 2 meses, 17 meses y 30 afios

respectivamente,
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‘ Tipo y Patologias Asociadas. (Tabla 3, Figura 5)

TABLA 3. LESIONES ASOCIADAS CON A.U.A.P.

Anom.
Asociadas

AISLADOS

PCA.

C.LA.

T. FALLOT

CLV.

T. COMUNTIPO I
T. AORTICO SOLIT.
T. ARTER. TIPO II
EST. PULMONAR
D.CS.VD.

FIST. A-V PULM.
ARCO Ao DER.
ATR. PULMONAR

Grupo A Grupo B Grupo C
ARDAP. ARILAP. AARAP.

()

O O~ OO0 O0ONWIW

(n) (n)
1 0
0 0
2 2
2 1
4 0
3 0 -
I 1
0. |
0 0
S 0
0 -0
2 0
0 1

NUM Ptje

E-S

16.6%
29.1%
29.1%
20.8%
16.6%
12.5%
. 8.3%
4.1%"
4.1%
4.1%
4.1%
12.5%
4.1%

— e N WA NN

Figura 5. Distribucién Porcentual por patelogia asociada.

PCA
ClA

T. FALLOT
CLV.
Tronco |,

T. Ao Sol
TAH
Est. Pulm.
DCAVD
F.AV.P.
Arr. Pulm.

PATOLOGIA ASOCIADA

Arco Ao, D. |

1% —]
721% |
205% ]
16.6% i}
125%
12.5%
1%
41%
4%
%
41%
4%
5 10 15 20 25 30

Porcentaje




Grupo A:

Grupo B:

Grupo C:
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De los 11 casos 3 fueron aislados (16.6%), asociados todos con
hipertension arterial pulmonar. -Las asociaciones mas frecuentes
incluyeron al PCA (63-.6%) incluyendo 2 casos con Tetralogia de
Fallot y P.C.A., otras combinaciones incluyeron C.1A., estenosis
pulmonar y fistulas AV pulmonares. Se encontré arco adrtico
derecho en un caso con T. de Fallot.

De los 10 s6lo hubo un caso aislado. La asociacién mas frecuente
fue la C.1.V. (40%); otras fueron el Tronco Comun tipo I, la
Tetralogia de Fallot, CIA, DCSVD. Dos casos con arco aértico
derecho.

Un caso con tronco arterioso tipo II y CIA, otro con tronco adrtico
solitario y el tercero con T. de Fallot y CIA.

El diagnostico (Figura 6) en el grupo A fue hecho por Angiocardiografia en 8

casos, necropsia en 2 y ecocardiografia en un caso. En el grupo B por angio en

9 casos,

necropsia en un caso. En el grupo C en 2 pacientes por

angiocardiografia y por necropsia en un caso.

Figura 6. Porcentaje Diagnéstico por diferentes métodos en cada Grupo

lm-‘
90
80 -
04 B
ol b
50

Cat. Angio

Necropsia

Porcentaje

B § GEERE 3
A(ARDAP)  B(ARIAP) C(AARP,

GRUPO

&



Tabla 5. Manifestaciones Clinicas

iSintomas AISLADOS PCA ClA T.FALLOT CLV. T.C.TIPOI T.C.TROMU TAoSOL | . ER. - DCAVD. “|: . FAVP AP
ARD[AR] {AA |ARD|ARI [AA |ARD[ARI |AA |ARD|ARI |AA [ARD|ARI jAA [ARDJARI I AA [ARD|ARI |AA [ARD{AR! IAA [ARDJARI |AA |ARD{AR] |AA [ARD|ARI |AA |AA

Asintomnitico 1 1 1 1

LC.C. 1 3 211t ] 2 2 1] 1

|Crisis Hipéxico 1 )

nf resp. 2 2 ) 1 1

lnsuf. Resp. 1 1 1

ICianosis 2 4 L EAENERERR! 2 2 1 1 b 1 1

Signos.

Cixosis 2 1

{Hipocratizmo D,

Soplo exp. sist, basal

Soplo continuo basa!

Chasq. Protos. P. 1

[Reforzal 2 RP 3

Soplo Sist. enMsce, | 2

|Hipodesarrollo

[Deformidad Térax M

2R Unico 1

| Ausenicia Normal
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Manifestaciones Clinicas. (Tabla 5)

. ‘Grupo A:

Grupo B:

Grupo C:

De los 3 casos aislados, uno se presenté con datos de insuficiencia
cardiaca, dos con infecciones respiratorias. Los tres cursaron con
hipertensién arterial pulmonar.

De los casos con PCA uno cursé asintomatico, los otros con
cianosis, datos de insuficiencia cardiaca e infecciones respiratorias,
en dos casos soplo continuo basal adicional. En los casos con CIA
cianosis datos de insuficiencia cardiaca, soplo sistdlico expulsivo
basal. Dos pacientes se presentaron con Tetralogia de Fallot con
cianosis, hipocratismo digital, soplo sistélico expulsivo basal, soplo

sistélico en mesocardio.

Un caso aislado asintomdtico con HAP importante cuya causa
pudiera atribuirse a un problema vascular por el hallazgo de
gradiente vascular pulmonar en estudio hemodinamico posterior.

En los casos con CIV (4), uno estaba asintomatico, dbs con
insuficiencia cardiaca, en 3 soplo sistélico en mesocardio.

Las manifestaciones en tronco comtin tipo I y tronco aértico solitario
consistieron en cianosis, insuficiencia cardiaca, 2 ruido Gnico. Un
caso con Doble cidmara de salida del ventriculo derecho con

cianosis, insuficiencia cardiaca, soplo sistolico en mesocardio.

Los 3 casos se presentaron con cianosis. Cada caso con signos
consistentes en soplo sistolico expulsivo basal, soplo continuo basal,

chasquido protosistélico pulmonar respectivamente.



Tabla 6. Hallazgos Electrocardiogréficos

|Hallazgos

clA

cLv,

T.C.TIPO1

TC.TFOI

DCAVD.

AP

[ARD[AR! [AA

EiG

Eje a la Derecha

Eje atris

(C.AD.

IC.V.D.

BAV Jer.

BRDHH

[BIRDHH

[BRIHH

Flutter atrial

[Toq. PPSV.

Grupo A: ARD
Grupo B: ARI
Grupo C: AA.
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Hallazgos Electrocardiogréfices. (Tabla 6)

Grupo A:

Grupo B:

Grupo C:

Los casos aislados con datos de crecimiento de atrio y ventriculo
derecho, uno con BRDHH, flutter atrial 3:1. En los casos con PCA
crecimiento de cavidades derechas e hipertrofia ventricular derecha
(HVD), algunos con crecimiento ventricular izquierdo y biauricular.
En otros casos con PCA BIRDHH, BRIHH, bloqueo AV de primer
grado y uno con taquicardia paroxistica supraventricular asociada.
En CIA evidencia de crecimiento de cavidades derechas y
biventricular, BIRDHH; eje desviado a la derecha. En casos con T.
de Fallot crecimiento de camaras derechas, HVD, un caso con

estenosis pulmonar con mayor HVD.

Un caso aislado con BIRDHH, 2 casos con C.1.A. con crecimiento
de cavidades derechas, uno con BIRDHH. Los casos con CIV con
crecimiento de cavidades derechas e izquierdas. En T. de Fallot
crecimiento HVD. En tronco comimn tipo I crecimiento biventricular
y de auricula izquierda. Un caso de tronco adrtico solitario con
HVD, crecimiento biauricular, otro con DCSVD con eje a la

derecha, crecimiento VD.

Los casos con T. de Fallot, tronco arterioso tipo I, con presencia de
crecimiento de cavidades derechas, crecimiento auricular izquierdo
y biventricular. En tronco aértico solitario y atresia pulmonar

crecimiento del atrio y ventriculo izquierdo,




Tabla 7. Hallazgos Radiolégicos -

{Hallazgos AISLADOS PCA CIA - T.FALLOT cLv. T.C.TIFOI TCTROR TAoSOL. EP. DCAVD. FAVE. AP
ARD|ARI |AA |ARD|ARI |AA [ARDJARI |AA |ARD|ARI |AA [ARD|ARI[AA |ARD[ARI | AA JARD[ARI |AA |ARD|ARI |AA |ARD[ARI |AA [ARDJARI |AA [ARDARI {AA |ARD |ARI JAA

[Cardiomegatia 3 8| 3 2 2 2] 2 1 2 3 . 1 - 1 1 1 - 1
Dexv del Med & 1 ) 3 2| 1 1 1
Desv. de la Triquea ] H 3 2 1 1 !
[Elev. det Homidial * 1 : 1
Dism del Vol. Pulm. * 1 1 2 1 1 1
iDism. de ls Vaoc. Pulm® 2| 4] 1 1 2] 2 2 ] 3 1 5 1 I 1 1
Sotwedist. Pulmonar ¢ 1 1
|Ausencia de "scxnbra 2| 1 2 2 1 1 1 1 1 1 1 1
Hiliar "
Hiperflujo Pulmonar * 1 2 1 1

dolaRama o [ RS B DO s 1 . '
P N R TR By e ;
{Bula Pulm 1. O SRS K N B 1
[Hemixéa Pulmanar ++ I BTN RURY S I R O )

* Hacia el mismo lado ARD: Ausencia de Rama Derecha AP: Grupo A.
** Hacia el lado contrario ARTI: Ausencia de Rama Izquierda AP: Grupo B.

AA: Ausencia de ambas ramas: Grupo C.
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Hallazgos Radiolégicos. (Tabla 7)
Grupo A: En los casos aislados cardiomegalia en todos los casos, en dos
disminucién de la vasculatura pulmonar, ausencia de la sombra

hiliar, en uno desviacion de la tréquea y el mediastino hacia el lado

afectado, disminucién del volumen e hiperflujo pulmonar.

Foto 1.- Desplazamiento de la trdquea y ¢l mediastino hacia la derecha.

D ion del vol pul derecho, ia de sombra
hiliar derecha, clevacion del hemidiafragma derecho con adherencias
leurodiafr aticas ipsilaterales, patron reticular pulmonar. Sin

cardiomegalia en mujer de 22 afios con AURDAP.

En los casos con PCA cardiomegalia, disminucién de la vasculatura

pulmonar, ausencia de la "coma vascular”, hiperflujo pulmonar. En
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de la “sombra hiliar", disminucién de la vasculatura pulmonar, un
caso con Arco adrtico derecho. Un caso con estenosis pulmonar
con cardiomegalia, disminucion de la vasculatura pulmonar.
Ademads hallazgos presentes en ausencia de rama derecha de la

arteria pulmonar ya descritos.

~Grupo B: Un caso aislado sin cardiomegalia, con desviacion de la triquea y el
mediastino hacia la izquierda, disminucién del volumen pulmonar.

(Foto 2).

Foto 2, Silucta cardiaca desplazada a la izquicrda. Cardiomegalia II. Pul
derecha promi ia de "coma lar" izquierda, disminucion
del volumen pulmonar izquierdo en nifio de 5 afios de edad con AURIAP.
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Dos casos con CIA con cardibmegalia, en uno disminucion del
volumen pulmonar e hiperflujo pulmonar del lado afectado. En CIV
cardiomegalia, disminucién de la vasculatura pulmonar, en un caso
herniacion pulmonar derecha. Tetralogia de Fallot con cardiomegalia
en 2 casos, disminucién de la vasculatura pulmonar, ausencia de
"sombra hiliar", en un caso arco aodrtico derecho. Tres casos de
tronco comun tipo I con cardiomegalia, disminucion de la
vasculatura pulmonar, ensanchamiento de la rama contralateral, arco
aortico derecho en un caso, en otro bula pulmonar izquierda.

Un caso de tronco adrtico solitario sin cardiomegalia, tenfa
disminucion de la vasculatura pulmonar. Un paciente con DCSVD
con cardiomegalia, disminucién de la vasculatura pulmonar.

En la foto 3 se presenta una tomografia pulmonar de un nifio de 5

afios con AURIAP y tronco comiin tipo I.

Foto 3.- Tomografia
pulmonar lineal en nifio
de 5 afios con AURIAP y
tronco comin tipe I,
confirmando los hallazgos
anotados.
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. 'Gﬁlxpo C: Un caso con tronco arterioso tipo II, atresia pulmonar, CIA, con
' cardiomegalia, ausencia de "sombra hiliar", otro con tronco adrtico
solitario con cardiomegalia, disminucién de la vasculatura pulmonar
del lado afectado, ensanchamiento de rama contralateral. El otro
paciente con T. de Fallot, CIA mostrando cardiomegalia,

disminucion de la vasculatura pulmonar.

‘Hallazgos Ecocardiogrificos. (Tabla 8)

Tabla 8. Hallazgos Ecocardiogrifices

ﬁALLAZGOS A.R.D.A.P, ARLAP. AARAP.

DILAT. CAV. 6 0
DERECHAS

HAP.
FOUP.

CIA.

INSUF. PULMONAR

T. FALLOT CON EST.
CRITICA

INSUF. TRICUSPIDEA
cLv.

ATR. PULMONAR

PCA.

FIST. A-V PULMONARES
T. COMUN TIPO |

AGEN. DE RAMA 3
DERECHA

AGEN, DE RAMA 1ZQ. S KRR S
ESTUDIOS DX % 3/9(333%) . 33(100%)
ESTUDIOS NO DX % 6/9 (66.9%) R

————
L=~ =]

_—— NN

TomoboNO
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_Grupo A: Se realizaron 9 ecocardiogramas de los cuales fueron diagnésticos 3.
En los otros 6 al parecer no se buscé intencionadamente la anomalia
o no se dispuso de una buena ventana toricica. De los hallazgos se
refieren dilatacién de cavidades derechas en 6 casos, hipertensién
arterial pulmonar en 4, insuficiencia tricuspidea, CIV en dos, en uno
CIA, insuficiencia pulmonar,-T. de Fallot con estenosis pulmonar
critica, atresia pulmonar, PCA. En un paciente se efectud también
ecocardiograma transesofégico encontrindose ademds de la.
AURDAP la presencia de PCA y probables fistulas AV pulmonares

" del lado derecho.

Grupo B: Los tres estudios fueron diagnésticos, encontrandose ademas CIV en

dos y tronco comiin tipo I en uno. En las fotos 4 y 5 se muestran
datos ecocardiograficos de AURIAP en una nifia de 24 dias.

Foto 4. Imagen ecocardiogrifica en eje corto paraesternal en nifia de 24 dias
confirmando la i il | de rama izquierda de la arteria
pulmonar.




Foto 5. (OTRA IMAGEN) Otra imagen ecocardiografica con angulacion en eje
corto paresternal dc la misma pacientc con AURIAP.

"~ Grupo C: No se realizaron ecocardiogramas.

Hallazgos Gamagrificos. (Tabla 9)

Tabla 9. Hallazges en Gamagrafia Pulmonar

GRUPO A GRUPO B
A.R.DAP. ARILA.P.
HIPOPERF. PULM. DERECHA APERF, PULM. 1ZQ.

HIPOPERF. PULMONAR DERECHA APERF. LOB. PULM. SUP E HIPOPERF
PULM. INF. 1ZQ.

APERFUSION PULMONAR DERECHA APERF. PULM. 12Q.

APERFUSION PULMONAR DERECHA HIPOPERF. EN TERCIO SUP. PULM.
1ZQ.



- Grupo Ar

Grupo B:
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Las gamagrafias pulmonares efectuadas en 4 casos mostraron en 2
aperfusion pulmonar derecha y en los otros 2 hipoperfusion
pulmonar derecha. La perfusion del pulmén contralateral fue

normal,

De 4 estudios, en 2 hubo aperfusién del pulmén afectado, en otro
aperfusién del I6bulo pulmonar superior e hipoperfusién pulmonar
inferior izquierda y en el Gltimo hipoperfusién en tercio pulmonar

superior izquierdo.
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Datos de Cateterismo y Angiocardiografia. (Tabla 11)

Tabla 11. Hallazgos de Cateterismo y Angiocardiografia (AURDAP) Grupo A
A.URDS.P. (Grupo A) Hallazgos Angiocardiogrificos
Vi | VD AP Ao RAP
N|S|D|S|D|iS|[D|X|S|D|X
] 112 21 Agenesia de Rama Derecha AP Insuf, Trecuspfdea
2 100| 6.5/100| 45] 65 |Agencsia de Rama Derecha A.P. Colaterales Ao Pulm.
3 162| 15{146} 70| 961109 Agenesia de Rama Derecha AP C.LAP.CA.
4 8| 22 79| 14{ 41 Agenesia de Rama Derecha AP Estenosis Pulm. Mixta
CIA. Insuf. Tricuspidea
5 124 8.8{123] 68| 92]124| 79| 93 Agenesia de Rama Derecha AP P.C.A. Colaterales|
i Intercostales
6 99| 121 88] 1.4( 9.7] 99 42} 64 Agencsia de Ranta Derecha AP, P.CA. T, Fallot
7 1113| 18] 61| 15| 97| 32| 30|113] 44] 61 Agenesia de Rama Derecha A.P. PCA T. Fallot Arco
» Ao Derecho
g8 - 70{214{ 70| 22| 37 Agenesia de Rama Derecha A, Pulmonar,
TOTAL Estudios DX: 8/8 (100%)

Grupo A El angiocardiograma fue diagndstico en 8 de 8 casos. En 2 se
: demostré patologia asociada. De los restantes 6 en 4 se demostrd
PCA, en 2 CIA, T. de Fallot, en 1 estenosis pulmonar, arco aértico
derecho (1). En 1 caso con ausencia aislada se demostraron
colaterales aortopulmonares y en otro con PCA colaterales

intercostales.
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o Gx_'l_lpo B: (Tabla 12).

Tabla 12, Hallazgos de Cateterismo y Angiocardiografia en A UR.LAP.y
AARP. (GrupoByC)

A.U.RLAP. (Grupo B)

AD.. | V.Izq. | V.Der, | A. Pulmonar Aorta Angiocardiograma
Ni. X |s|p|s|p]sip|x]s|{p|Xx
1 107|. 34 17t 23 Agencsia de Rama Izquierda A.P. CLV. 1

pequedia, Herniacién pulmonar derecha,

S1 90{ 50} 40 Agenesiade RLAP. CILV.
13| 63] 28| 42 Agenesia de R.LA. P Aislada. Colaterales Sistémico|
Pulmonares.
-15) 35) 16] 23 Agencsia de R1AP. D.CAV.D.EP. Mixta.

Agenesia de R.1LA.P. Tronco Adrtico Solitario. C.IV.
Mialtiple.

Agenesia de R1AP. T. Fallot. C1A. Arco Aértico a
la derccha.

Agencsia de RLA.P. Tronco Comin Tipo I HAP.
Vena C.AlL Persistente.

Agencsia de RIA.P. Tronco Comiin Tipo I. HA P,

Tetralogfa de Fallot. Arco Adrtico Derecho.

0|-10| 80| 50 65

Agenesia dc Rama Izquierda a P. Tronco Comiin Tlpo
1. CIA. CIV. Colaterales Intercostal,

»TQTAL Estudios DX: 9/10 (100%)

" AA:R.P. (Grupo C)

941 38 100] Ausencia. de  Ambas anas Pulmonam Tronco
Arterioso Tipo 11, A
%0 3 AARP. T.deFallot. CLA. "

TOTAL ESTUDIOS DX: 2/2 (100%)

En 9 de 10 se demostr6 la AURIAP Se reglstré HAP tanto en los

casos aislados como ‘en  los ,‘asqclados con ma]formacxones




Grupo C:
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cardiovasculares. En 4 se encontré CIV (en uno de ellos multiple),

tronco comun tipo I en 3 casos, CIA en 2, T. de Fallot, arco adrtico
derecho en 2, tronco adrtico solitario en un caso al igual que DCSD.
En un caso se demostraron colaterales sistémico-pulmonares y en
otro circulacién colateral a través de arterias intercostales
izquierdas.

(Tabla 12)

Se efectuaron 2 estudios considerandose la presencia en uno de
Tronco Arterioso tipo II y en otro T. de Fallot. En las fotos 6y 7 se
demuestran angiocardiogramas uno con AURIAP, otro con
AURIAP, tronco comun tipo I.

Foto 6, Estudio angiocardiografico cn paciente con AURIAP.
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Foto 7. Angiocardiograma en nifio de 5 afios de edad confirmando la presencia
de tronco comitn tipo I y AURIAP.

En la foto 8 se demuestra la presencia de circulaciéon colateral

dependiente de arterias intercostales.

Foto 8., Aortografia en ¢l mismo pacicnte demostrando la presencia de
lacién colateral p iente de arterias intercostales,
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Hallazgos Quiriirgicos

-Grupo A:

- GrupoB:

Grupo C:

Sélo fue intervenido previamente un paciente por PCA, falleciendo
posteriormente. Otro paciente portador de estenosis pulmonar mixta
y CIA habia sido intervenido en 3 ocasiones en otro Centro
hospitalario, abandoné después el control por consulta externa. Los

demas paciente no fueron intervenidos.

Un paciente con T. de Fallot y arco aértico derecho se le realizé
fistula Aorto-pulmonar con protesis de Knitted dacrén (I1I-1976).
Abandoné luego su control por consulta externa. Otro muri6é en
cirugia,. Como hallazgos se detectaron T. de Fallot, arco aértico

derecho.

Un paciente fallecié durante una tocacotomia exploradora. Se

demostrd por necropsia tronco arterioso tipo II.
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" Mortalidad (Tabla 13)

Tabla 13. Distribucién porcentual de pacientes fallecidos en
Consuilta Externa

A.RDAP. AR.IAP. AARAP
[DISTR]BUCION NUM PTIE NUM PTIE NUM PTIE
FALLECIDOS 4 36.4% 2 20% 2 66.7%
EN SEGUIM. 3 27.2% 4 40% 0 0%
ABANDONO 4 364% 4 40% 1 33.3%
OTAL it 100% 10 100% 3 100%

Grupo A: Cuatro pacientes fallecieron (36.4%), 3 continuaron seguimiento, 4

abandonaron la consulta.

Grupo B: Dos pacientes fallecieron (20%), 4 continuaron y 4 abandonaron los

controles.

Grupo C: Dos pacientes fallecieron, e} otro abandoné su seguimiento por

consulta externa.
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Hallazgos de Necropsia. (Tabla 10)

Tabla 10. Hallazgos en Necropsia
GRUPO A GRUPO B GRUPO C " TOTAL -

ARDAP, A.RIA.P, A.A.RA.P.
ARDAP; PCA; COR ARIAP; T, FALLOT; AARAP; T. ARTERIOSO
PULMONAR ARCO Ao DERECHO TIPOIL; ATR. T.

PULMONAR; AGENESIA
RENAL DERECHA
ARDAP; ABSCESO AARAP; T. ARTERIOSO
CEREBRAL SOLITARIO; SIN
ARTERIAS PULMONARES
ARDAP; ALTER.
ANATOM, DE CIRCUL.
PULM, DEL
LOB. SUP. 12Q.

ARDAP; PCA; FOP; HAP;
DOS COLAT. Ao. PULM.

DER.
TOTAL FALLECIDOS: 4 1 2 7
51.1% 14.3% 28.6% 100% -

Grupo A: En 4 se cfectuaron necropsias. En dos se demostré ausencia real
aislada de rama derecha de la arteria pulmonar, uno de ellos con
alteraciones anatomicas en la circulacién pulmonar del l6bulo
superior izquierdo. Los otros 2 con patologia agregada, uno de ellos

con PCA y HAP sin observarse la porcién distal de la rama
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pulmonar derecha, en el otro con PCA, se visualizaron 2 colaterales

Aortopulmonares derechas,

. Grupo B: A un paciente se efectué necropsia encontrandose T. de Fallot, arco
‘ Adrtico derecho. En la pieza se encontré porcion distal de la rama

izquierda pulmonar.

Grupo C: Se realizaron 2 autopsias. En uno se demostré Tronco Arterioso
tipo II, atresia de tronco pulmonar, atresia proximal de la rama
derecha de la arteria pulmonar. En el otro se demostré Tronco

Adrtico solitario.



'VI. DISCUSION

Las estructuras que forman el sistema vascular pulmonar tienen origenes
distintos desde el punto de vista embrioldgico. Las ramas arteriales se originan
al unirse cada sexto arco adrtico dividiéndose en una porcion medial que
origina la porcién proximal de la rama de cada lado y otra distal que origina los
conductos arteriosos (12). Las arterias post-bronquiales originan las porciones
laterales de las ramas. A posteriori se produce la regresion de la vasculatura
pulmonar dependiente de la Aorta y el cierre del bulbo arterial por una limina
espiral, con incorporacién de las ramas pulmonares al tronco. La agenesia de
la rama pulmonar se produciria por la ausencia del desarrollo de las estructuras
del sexto Arco y habitualmente sin producirse la regresion normal de las
uniones de! sistema vascular dependiente de la Aorta. (68, 69). Se ha
planteado también la teoria de la "coartacién pulmonar" en donde la colusién
de la arteria pulmonar seria secundaria a constriccion por tejido ductal. (9).
Cuando al ausencia es contralateral al arco adrtico se puede observar la
existencia de un diverticulo de la arteria innominada que evidenciaria el sitio
donde se unia la arteria pulmonar ausente. (68). Encontramos en nuestros
resultados una ligera mayor incidencia de AURDAP similar a la encontrada en
otras publicaciones (1), sin mayor diferencia por sexo. Esta anomalia no

parece responder a factores hereditarios.

Una asociacion frecuente tanto a casos aislados como con cortocircuitos
asociados es la hipertensién arterial pulmonar (HAP) descrita en el 20% de

AUARP aislada (1, 69, 70). El PCA es frecuente en AURDAP, mientras que los
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defectos septales, ¢l tronco comtin tipo I, la T. de Fallot fueron frecuente en
AURIAP.

Algunos autores como Sotomora y Edwards (2) y Grillo (71) han propuesto la
siguiente clasificacion: Un primer grupo incluyendo los casos de atresia
pulmonar con CIV donde la ausencia es aparente ya que la arteria pulmonar
esta presente en casi toda su extension y podria distinguirse mediante la técnica
de venografia pulmonar con catéter enclavado implementada por Nihill y
Mullisn (72) no utilizada en nuestro medio. En un segundo grupo se incluyen
aquellos casos con persistencia de su porcién hiliar y vestigios de su recorrido
intrapericardico. En un ultimo grupo se encuentran los casos de "ausencia real”
desde su porcion intrapericardica hasta su ramificacién hiliar, que casi siempre
se acompaiian de hipoplasia pulmonar homolateral. Son mds frecuentes a la
derecha y casi siempre contralaterales a la situacion del arco aértico (9). En
nuestro estudio detectamos 2 casos de este tipo en AURDAP aisladas y otro
con PCA y AURDAP,

En la AUAP el aporte sanguineo pulmonar se dirige integramente hacia la rama
pulmonar permeable lo que condiciona una serie de eventos frecuentes en estos
pacientes como la persistencia del patrén de circulacién feal en el periodo
neonatal (22) y edema pulmonar desencadenado por la altitud sobre el nivel del
mar en el pulmén contralateral a la agenesia, (27, 73). El pulmén afectado se
irriga con circulacién colateral procedente de la Aorta ascendente o de los

vasos del cuello en la AURDAP. En la ausencia izquierda la circulacién
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vicariante procederfa de los vasos bronquiales o de los derivados del ductus, '

aunque se han reportado excepciones a estos casos (48, 58).

Generalmente los casos aislados cursan asintomaticos. En nuestro estudio
encontramos 3 casos aislados de AURDAP y uno de AURIAP. Cuando se
presentan sintomas generalmente se expresan en la esfera cardiorespiratoria
con infecciones a repeticion, manifestaciones de insuficiencia cardiaca y
hallazgos atribuibles a cada tipo de patologia asociada. No encontramos
pacientes con hemoptisis referida en el 10% de casos en algin momento de su
evolucion (1, 74, 75) como consecuencia de vascularizacién sistémica
pulmonar hipertrética. En ocasiones también puede presentarse hematemesis
por transmision de la hipertensién pulmonar a los colaterales viscerales (74).
Tampoco encontramos casos con manifestaciones iniciales de edema pulmonar
agudo (73). Los hallazgos fisicos y en general las manifestaciones clinicas
sugieren aunque no son determinantes en ¢l diagnéstico de esta patologia. Los
datos electrocardiograficos son inespecificos con alteraciones relacionadas al
tipo de anomalias asociadas. La radiografia de térax es de valor en el
diagnostico con hallazgos como cardiomegalia, asimetria con desplazamiento
del mediastino y traquea, elevaciéon del hemidiafragma del lado afectado
provocadas por hipoplasia pulmonar ausencia de la sombra hiliar, hiperflujo
pulmonar, hallazgos encontrados en nuestra revisién y clasificados de acuerdo
a cada grupo establecido (A, B, C) con manifestaciones radioldgicas
producidas por las anomalias asociadas. La broncografia no realizada en
nuestros pacientes puede ser normal o demostrar un arbol bronquial hipoplasico

que acompaiia a la malformacion vascular y a veces bronquiectasias distales
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secundarias a malformaciones combinadas o infecciones de repeticion. Las
pruebas de funcionamiento respiratorio asi como la valoracién gasométrica

generalmente son normales.

La ecocardiografia fue de poco valor diagndstico en nuestros casos con
AURDAP, con mejor porcentaje diagndstico en AURIAP. El estudio puede
ser dificil en casos con enfisema compensador o anomalias de posicién
cardiaca frecuentes con esta patologia. Se ha sugerido en algunos pacientes

una mejor visualizacién desde la parte posterior del térax. (76).

Con la ecocardiografia transesofigica puede confirmarse el diagnéstico en los

casos dificiles y determinar la patologfa asociada.

La angiocardiografia es el estudio diagnostico por excelencia. Encontramos
frecuentemente HAP tanto en casos aislados como en aquellos con
cortocircuitos recalcando la importancia del hiperflujo pulmonar desde el
nacimiento en la etiologia de la HAP, condicionando igualmente el prondstico
de la patologia (1, 26, 69).

Se conoce que se requiere una exéresis mayor del 75% del parénquima
pulmonar para producir en perros y pacientes némnonectomizados (22). Conla
angiocardiografia determinamos ademas las anomalias asociadas de acuerdo a
los grupos A, B y C. También la presencia de circulacién colateral
sistémico-pulmonar, intercostal, arterias bronquiales y/o mamaria interna

mediante Aortografia,
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La centelleografia pulmonar demuestra exclusién vascular del pulmén afectado,
mientras que la perfusién del pulmén contralateral es normal. En los
diagndsticos diferenciales considerar oclusiones adquiridas (embolismo,

trombosis) y estenosis de ramas pulmonares.

Las alternativas quirtirgicas incluyen la neumonectomia parcial o total en casos
con infecciones o hemoptisis recurrentes (77). También se puede intentar la
embolizacion o ligadura de arterias sistémicas (74). Las anastomosis
sistémicopulmonares permiten la circulacion anterograda y facilitan el
crecimiento del vaso. Se sugiere una solucion quirirgica temprana para
prevenir posible complicaciones en la evolucion de esta anomalia. Algunos
autores utilizan la anastomosis en casos de mala evolucion (74). En casos con
HAP imreversible puede plantearse la posibilidad de transplante

cardiopulmonar. (67).
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" VII. CONCLUSIONES

‘e La ausencia congénita uni o bilateral de las ramas de 1a arteria pulmonar
' es una malformacion rara. Encontramos ligero predominio del sexo
femenino y de la ausencia unilateral de la rama derecha de la arteria

pulmonar,
L El grupo mas afectado fue el de 1 a 5 ailos.

. Puede presentarse en forma aislada, especialmente en AURDAP. Cursa

con HAP cuya génesis esta sujeta a discusion.

° Se asocia con diversos tipos de patologia. El grupo A frecuentemente
con PCA, el grupo B con defectos septales, tronco comin tipo I, T. de
Fallot y Arco adrtico a la derecha. La asociacién con cortocircuitos

provoca HAP severa que incrementa con el tiempo.

. Estas asociaciones deben considerarse en el diagnéstico diferencial de

cardiopatia ciandtica con HAP,

L La Tetralogia de Fallot puede acompaiiarse de ausencia de la rama

izquierda, de la rama derecha o de ambas ramas.

®-  Los hallazgos clinicos, electrocardiograficos no son especificos y varian

de acuerdo a la patologia asociada.



66

Las manifestaciones radioldgicas son de ayuda diagnéstica. El estudio
angiocardiografico confirma el diagndstico, las anomalias asociadas y

permite visualizar el tipo de circulacion colateral presente.

Se debe considerar la presencia de la porcion hiliar o distal de la rama

pulmonar "ausente" en casos aislados y asociados.

La conexién quirirgica entre la rama distal y el tronco de la pulmonar
puede ser una medida adecuada en algunos casos. Las opciones de
manejo varian desde ninguno hasta la neumonectomia o transplante

cardiopulmonar de acuerdo a cada caso en particular.
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