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!. ANTECEDENTES. 

El origen anómalo de arteria pulmonar de aorta ascendente, es una alteración 

muy rara y hasta hace poco tiempo se reconocía solo a la antopsia. (1 J 

La primera descripción la realizó en 1868 Fraentzel, llamándolo Hemitronco, 

en una mujer de 25 años de edad, que murió en insuficiencia cardiaca, 

revelando la autopsia origen de arteria pulmonar de la aórta ascendente. (21 

Caro y cols. tienen el crédito histórico del pnmer procedimiento 

correctivo. El primer caso que sobrevivió se reporta en 1967 por Klrk y cols. 

en un niño de 7 meses de edad, seccionando la rama aórtica, anatomosándola a 

la arteria pulmonar con buena evolución. (6) 

Kutsche y Van Mierop aportaron la infonnación que el origen derecho de 

Arteria Pulmonar naciendo de Aorta Ascendente (OARDAP), es más 

frecuente que el izquierdo (OARIAP). (1,3,4) 

Hasta 1988 se habían reportado únicamente 9 casos de Origen Aórtico de 

Arteria Pulmonar, usnalmente esa rama anómala naciendo de la cara posterior 

de la aorta ascendente cerca de la válvula aórtica. Menos frecuente se origina 

de la cara lateral de aorta ascendente proximal a la inominada(9.17,19) Se 

reconoció su asociación a persistencia de conducto arterioso (PCA) y a 

defecto septal aorto pulmonar, En tanto que OARIAP se asocia a tetralo gía 

de Fallot, arco aórtico derecho, origen anómalo de subclavia, asi como 

Síndrome de DiGeorge. (3,6,39) 



Actualmente se han reportado más de 100 casos aisladamente en la Literatura, 

siendo la experiencia del Hospital de niños de Bastan de 10 casos durante un 

periodo de 15 años, y de Toronto Canadá la más voluminosa en un periodo de 

36 años se realizó el diagnóstico de 16 casos. (2-40) 

El origen aórtico de Rama Derecha de Arteria Pulmonar (OARDAP) y el 

origen de la izquierda (OARIAP) no se relacionan, patogénicamente. (13) 

El OARDAP resulta de falta de migración del sexto arco aórtico derecho, 

otras consideraciones representa la persistencia de cualqniera de los dos, el 5°. 

Arco derecho ó distal derecho del 6°. Arco con temprana involución del arco 

próxima!. (40-45) 

En un estudio reportado, de 108 casos, OARDAP se observó en 76 de 89 

casos (85%), la AP anómala naciendo posterior e izquierda a aorta cerca de la 

válvula aórtica. En 13 casos (15%), se originó de la aorta ascendente 

proximal a la innominada o en la base de la misma arteria. 7 de los 13 casos la 

RDAP anómala fueron mas estrecha posterior a sn origen. Todos los casos 

tenían arco aórtico izquierdo y 23 PCA El defecto septal aorta pulmonar se 

asocio en 15%, en aquellos en el que la arteria pulmonar anómala era 

proximal, y en uno de origen distal. La tetralogía de fallot se presento en 3 

casos (3%), en uno de esos casos con OARDAP el origen era cercano a la 

inominada. La interrupción del arco tipo A ó Coartación Aórtica (CoAo), se 

asocio en 11 casos de origen proximal y 8 de éstos casos tenían defecto septa! 

aorta puhnonar. (3) 

El OARIAP. Se observo en 19 casos naciendo en la cara lateral de Aa 

ascendente cerca de válvula Aa, con una curvatura hacia arriba y acabando en 

el bronquio principal izquierdo a la entrada de pulmón izquierdo. La 
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tetralogía de Fallol se asoció en 74% de los pacientes. Se presento arco 

aórtico derecho en 63%. Todos los pacientes o tenían tetralogía de fallol o 

arco aórtico derecho o ambos, 9 (47% l, tenían origen anómalo de subclavia, 9 

defectos septal aortopuhnonar, interrupción del arco aórtico tipo A ó CoAo, 

PCA en 16%. (3) 

Embriología. En la vida embrionaria existe 6 pares de arcos branquiales 

(arcos aórticos), que conectan lá Aa ventral a la pared dorsal inicial de Aa. 

Con el desarrollo puhnonar los arcos aórticos tienden a modificaciones. 

4°. Arco izquierdo forma parte del arco aórtico normal, la arteria subclavia 

derecha. El conducto se forma del 6°. Arco aórtico(46-47) 

La embriología de esta patología es especulativa, Cucci y cols. sUgIere la 

hipótesis que el origen anómalo de la arteria pulmonar derecha, puede ser 

causado por una posición dorsal anormal, porción tronco canal derecha. (38-39) 

Schneiderman y cols. Describen que en el origen anómalo proximal de la 

RDAP, naciendo en la regíón postero-izquierda de la aórta ascendente, se debe 

a una completa o incompleta migración de la AP hacia la izquierda. El septum 

aorto puhnonar se invagina hacia la izquierda en lugar de a la derecha (como 

normalmente se realiza), quedando rezagada la arteria pulmonar derecha La 

común asociacÍón de defecto septal aorto pulmonar puede ser que sea causado 

por la desviación del septum aortopulmonar y troncal. (43) 

Tratándose del origen anómalo distal de la RDAP, naciendo en la aorta 

ascendente cerca de la arteria innominada, representada por el conducto 

arterioso, formando parte del 4° arco aórtico derecho, se han propuesto las 

siguientes hipótesis. 

L E15. arco derecho desarrollado y el 6. arco no involuciona tempranamente 



2. Ninguno de los dos 5° Y 6° arco se desarrollan en la vida embrionaria, la 

arteria pulmonar retenida se origina posición cerca al origen del 3er y 4° arco 

esto hace que tenga migración hacia la aorta ascendente. 

3. El 5° arco se desarrolla y la arteria pulmonar proximal y distal del 6° arco 

desaparece como normalmente lo hace. Este mecanismo patogénico que se 

refiere a tejido distal (propuesto por Ocle!! y Smith), podría explicar la 

existencia de un estrechamiento en cerca de la mitad de íos casos que no esta 

ubicado en el origen de la arteria anómala, sino distalmente (49) 

En el origen proximal de la rama izquierda de la arteria pulmonar, la teoría de 

Kutche es la persistencia de 5° arco aórtico izquierdo con ausencia del 6° o 

simplemente ausencia del 6° arco, o puede también involucionar. (36-40) 

Creyendo que se debe a anomalía del arco aórtico y no de la septación 

aortopulmonar. 

El origen distal de la rama pulmonar izquierda de la aórta ascendente es 

similar al origen distal de la rama derecha. 

Clínica. Taquipnea, fatiga a la alimentación, el cuadro clínico es mas grave 

cuando se asocia con CoAo, interrupción del arco aórtico. 

Rx. Levocardia, situs solitus, diferencia del flujo pulmonar, encontrando 

aumento del flujo en el pulmón con la rama de origen aórtico. 

Origen anómalo RlAP. Patogénicamente es un arco aórtico anómalo, se 

asocia Tetralogía de Fallo! y anomalías del arco aórtico. 

Fisiopatología. Antes del nacimiento un pulmón recibe sangre únicamente del 

ventrículo izquierdo, y de la aorta ascendente, en tanto que el pulmón opuesto 



es perfundido por el ventriculo derecho y la arteria pulmonar CAP). Esta 

perfusión secuencial persiste al nacimiento pero puede no manifestarse 

clínicamente por existir resistencias vasculares pulmonares elevadas, no es 

sino hasta que estas caen espontáneamente después de la primera semana de 

vida, cuando se manifiesta, dando lugar a plétora pulmonar. 

Esta fisiopatología básica se modifica al estar presentes otras lesiones. 

Las anomalías cardiacas asociadas por orden de frecuencia son PCA, 

tetralogía de Fallo! esta última se asocia más frecuentemente al OARIAP, La 

tetralogía de Fallo!, con ausencia de valvas pulmonares también se ha 

descrito. Anomalías del arco aórtico incluyendo hipoplasia, CoAo. 

Síndrome de DiGeorge, asociado a ventana aortopulmonar. Se ha reportado un 

caso con drenaje pulmonar anómalo parcial. (3) 

La enfermedad vascular pulmonar se establece precozmente como lo han 

demostrado biopsias pulmonares en niños a partir de los 5 meses de edad, es 

por ello que se debe llevar a cabo la cirugía en el periodo neo natal. 

Ecocardiografia. La parte más dificil del diagnóstico, es anticipar esta 

anomalía. La rama de la arteria pulmonar que nace de la aorta (por lo general 

la arteria pulmonar derecha) puede verse en la proyección paraestemal tanto 

en el eje largo como en el eje corto. 

Como ya se ha mencionado el punto de unión con la aorta suele estar por 

detrás y a la izquierda y a la exploración con Doppler se muestra el flujo 

continuo en la rama pulmonar anómala con la confinnación de su origen 
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aórtico, la otra rama pulmonar por el contrario se conecta con el tronco 

pulmonar principal. 

Por lo general, hay persistencia de un conducto arterioso, asociado, 10 que 

dificulta el diagnóstico ecocardiográfico, es esencial identificar 

inequivocadamente ambas ramas arteriales pulmonares(55-ii21 

Cateterismo Cardiaco. A menos que haya duda de la operabilidad de los casos 

mayores de 3 meses de edad, por sospecharse resistencias vasculares elevadas 

o existir anomalías asociadas muy complejas, puede prescindirse del 

cateterismo, dado que el diagnóstico ecocardiográfico puede establecerse con 

firmeza, antes de este recurso el diagnóstico requeria de angiografia 

ventricular izquierda o en la aorta ascendente. 

Diagnóstico diferencial. 1. Hipertensión en un paciente con PCA 2. Defecto 

septal aorto pulmonar 3. Secuestro pulmonar 4. Tronco arterioso 

Los casos de tronco arterioso con ausencia de la porción proximal de una rama 

de arteria pulmonar pueden simular OARDAP asociada a comunicación 

interventricular (CIV). El diagnóstico se establece con facilidad porque el 

tronco arterioso cabalga al septum interventricular y porque no se reconoce un 

infundíbulo subpulmonar. 

El OARDAP Ú OARIAP puede equivocadamente diagnosticarse corno una 

simple peA con hipertensión arterial pulmonar (HAP), si no se tiene el 

cuidado de establecer con precisión el origen de ambas arterias pulmonares y 

la presencia o ausencia de confluencia de las ramas con proyeccióu 

paraestemal eje corto parasagital y subcostal. El comportamieuto de! Doppler 

color es de gran ayuda para aclarar cualquier duda. 



T rat31mento. La anastomosis directa de la AP anómala es la técnica usada más 

frecuentemente. Otros tipos de reparación incluyen aumento con parche 

pericárdico o se interpone homoinjerto. La corrección puede ser posible con o 

sin bomba de circulación extracorporea. (49-52) 

La utilización de colgajo autólogo aórtico, para reparar el origen anómalo, ha 

sido exitosa, demostrando que tiene ventaja porque crece durante la infancia, 

reduce el riesgo de formación de trombos y de infecciones; y disminuye la 

tensión entre la RDAP y tronco pulmonar, evitando así el riesgo de estenosis 

en la rruna de la arteria pulmonar implantada(53) 

La estenosis de la anastomosis es una importante causa de morbilidad, por lo 

que se debe realizar seguimiento ecocardiográfíco, perfusión pulmonar con 

gamagraf1a o de ser necesario cateterismo cardiaco. 

En caso de estenosis significativa, se han llevado 3 cabo dilatación con globo, 

o aplicación de férulas (stents). (53) 

Se ha asociado a Sx. de DiGeorge por factor etiológico en anonnalidad de la 

cresta neural, encontrando anomalía del timo, glándula paratiroides que 

derivan del 4° arco aórtico. Si existe síndrome de DiGeorge el manejo puede 

ser dificil y el pronóstico ensombrece si cursa con alteraciones metabólicas 

(hipocalcemia secundaria a hipoparatiroidismo), restricción respiratoria o a 

una respuesta inmune alterada que favorezca la infección perioperatoria. 

La hipertensión pulmonar ocurre en el pulmón con el origen de la rama 

nonnal, probablemente causado por recibir el total del flujo pulmonar derecho, 
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retrasando la disminución normal de las resisteuclas vasculares pulmonares. 
(7.3438) 

La mortalidad reportada por algunos autores es del 40%, otros mencionan 

21 %. (13) 

La historia natural muestra mortalidad de 70% a los 6 meses y 80% al año de 

edad. (54) 



H.- JUSTIFICACIOJ\. 

El Origen Aórtico de la Arteria Pnlmonar de la Aorta ascendente es una 

cardiopatía congénita, poco frecuente, pero importante, que en muchas 

ocasiones pasa desapercibida, inicialmente el diagnóstico se realizaba por 

angiografía o por autopsia, el presente estudio reporta la experiencia del 

Hospital Infantil de MéxICO, en un periodo de 23 años. 

El ecocardiograma en el diagnóstico temprano del Origen aórtico de la Arteria 

pulmonar, es de gran utilidad, siendo un método no invasivo, de bajo costo, 

que permite la corrección quirúrgica en forma oportnna, previniendo la 

Enfermedad Vascular Pulmonar, diminuyendo significativamente, la 

mortalidad en los últimos años. 

La intervención quirúrgica correctiva, ofrece la posibilidad de buenos 

resultados en forma temprana, con un potencial para una vida normal, por esta 

razón, el tener conocimiento de esta cardiopatía, permite un diagnostico 

temprano, recompensado por un incremento de resultados favorables 

posterior a la corrección quirúrgica. 
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m.- OBJETIVO. 

Revisar la experiencia del Hospital Infantil de México "Federico Gómez" de 

1975 a 1998. analizando la presentación clínica. hallazgos ecocardiográficos, 

datos anatómicos, procedimiento quirúrgico, anomalías asociadas, evolución y 

seguimiento de los pacientes con Origen de Arteria Pulmonar de la Aorta 

Ascendente. 
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IV.- METODOLOGIA. 

A) TIPO DE ESTUDIO. 

Observacional, descriptivo, longitudinal y retrospectivo. 

E) POBLACION DE ESTUmO. 

Pacientes del Hospital Infantil de México "Federico GÓmez". 

C) CRITERIOS DE INCLUSION. 

-Niños de O a 15 años 

-Diagnóstico de Origen de Arteria Pulmonar de la Aorta Ascendente 

-Estudio ecocardiográfico completo 

-Ambos sexos. 

D) UBICACIÓN TEMPORAL DE LA POBLACION. 

Enero de 1975 a diciembre de 1998. 

E) UBICACIÓN ESPACIAL DE LA POBLACION. 

Hospital Infantil de México 11 Federico GÓmez1\. Dr. Wtárquez No. 162 Col. 

Doctores, 06720 México, Distrito Federal. 
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F) MUESTRA. 

Se revisaron todos los expedientes clínicos. cardlOlógicos y ecocardiográficos, 

así como las cintas de vídeo de los pacientes que reunieron criterios de 

inclusión. 

G) MARCO DE MUESTREO. 

El archivo clínico del HlM y archivo del servicio de Cardiología Pediátrica. 

delHlM. 

H) UNIDAD DE MUESTREO. 

Expedientes clínicos, cardiológicos yecocardiográficos. 

1) VARIABLES .DEL ESTUDIO. 

-Edad al diagnóstico 

-Sexo. 

-Tipo de Origen anómalo de Arteria Pulmonar 

-Situación anatómica 

-Presentación clínica 

-Hallazgos ecocardiográficos, cateterismo cardiaco 

-Tipo de Cirugía 

-Anomalías asociadas 

-Mortalidad 

-Seguimiento. 
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REALIZACION DEL METODO. 

A todos los pacientes se les realizó ecocardiograma bidimensional 

transtorácico con un aparato Sanos 100 y/o 5500 (Hewlett Packard), 

observándose principalmente en eje corto paraestemal y subcostal ausencia de 

la bifurcación de la Arteria Pulmonar, sin corroborar confluencia de ambas 

ramas pulmonares. En el eje largo paraestemal y eje corto supraestemal y 

subcostal, observando el origen de Arteria Pulmonar de aorta ascendente. Se 

determinaron las anomalías cardiacas asociadas. 
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V.- RESULTADOS. 

Se revisaron retrospectivamente entre 1970 y 1998, los casos con Origen de la 

Arteria Pulmonar de la Aorta Ascendente. 

El Origen anómalo se estableció por Ecocardiografia, angiografia, 

confirmándose en la cirugía o estudio postmortem. 

Se analizó sexo, peso, edad de presentación, signos y síntomas a la 

presentación, sitio de la arteria pulmonar anómala, lesiones cardiacas 

asociadas, hallazgos ecocardiográficos, cateterismo cardiaco, técnica 

quirúrgica, seguimiento. 

Resultados. Se estudiaron un rotal de 6 casos, 4 del sexo masculino (66.6%) 

y 2 del sexo femenino (33.4%), la edad de presentación fue media de 2 meses 

con un rango de 17 días a 21 meses. Dos pacientes se diagnosticaron durante 

el 1 er mes de vida, y dos se diagnosticaron después del año de vida. 

El peso al nacimiento fue media de 3,250gr ±-0.75 kg. Los signos y síntomas 

más comunes de presentación fueron 

(n~5), taquipnea (n=4), cianosis 

fatiga a la alimentación (n~5), soplo 

(n~3), diaforesis al llanto (n~3), 

Insuficiencia Cardiaca (n~2), hipodesarrolio pondoestatural (n~2). 



Radiografía de tórax, todos presentaron Cardiomegalia, con mayor frecuencia 

G III (n=4 J, el flujo pulmonar aumentado en 5, un paciente presenta 

cardiomegalia leve y flujo pulmonar normal. 

Los cambios electrocardiográficos incluyeron crecimiento atria! derecho 

(n=4), hipertrofia ventricular derecha (n=5), hipertrofia biventricular (n=1), 

cambios en la onda T y segmento S-Ten 1 paciente. 

El Origen de la rama derecha de la AP de Ao ascendente se presento en 4 

pacientes (66.6%), en 2 pacientes fue la izquierda (33.4%). 

La arteria pulmonar anómala se originaba de la pared posterolateral de la aorta 

en 4 pacientes. 

Ningún paciente tenía estenosis del origen de la rama pulmonar anómala antes 

de la corrección quirúrgica. 

En 5 pacientes (83.3%), se asociaron a otras lesiones intracardiacas. El 

Sindrome de DiGeorge parcial se observo en 1 paciente (16.6%). Otro 

paciente presentó labio y paladar hendido, y en otro se encontró asimetria en 

pabellones auriculares, no teniendo bien formado heli~ y antihelix, la prueba 

auditiva mostró hipoacusia superficial izquierda. 

Todos los pacientes se cateterizaron antes de la intervención quirúrgica. 

Cinco pacientes tenían presión de VD sistémica o suprasistémica (83.3%). 

Intervenciones. 

Un paciente falleció posterior al KTT, por bloqueo AV completo, posterior a 

la colocación de marcapaso externo. 
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Otro paciente, posterior al dIagnóstico chmco, ecocardiográfico \" 

angiográfico, se corrigió OARlAP en Estados Unidos, ya que contaba con 

familiares en California. 

A 4 pacientes se les realizo reconstrucción quirúrgica de la arteria pulmonar 

anómala, la edad media de reparación fue 7.7 meses, con un rango de 2 meses 

a 16 meses. 

La técnica quirúrgica realizada fue anastomosis termino lateral en todos los 

pacientes, no se requirió uso de parche pericárdico para aumentar el diámetro. 

N o se presentaron muertes intraoperatorias. 

De estos pacientes las lesiones intracardiacas asociadas que se corngreron 

fueron: 

-Cierre y sutura de PCA (n=5) 

-CIV (n=2) 

-CIA (n=l) 

-Ventana Aorta pulmonar (n= 1 ) 

La Mortalidad quirúrgica fue del 25%. La reportada en centros con gran 

experiencia como Toronto es del 21 %. 

Seguimiento. Después de la reparación inicial, ningún paciente ha 

desarrollado estenosis a 10 meses, se ha reportado en la literatura que puede 

desarrollarse 14 meses después de la cirugía. 

La AP anómala en todos los casos se origina de la pared posterolateral 

proxímal de Ao ascendente. La anomalía cardiaca asociada más frecuente fue 
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PCA en 83.3%, arco aórtico fue izquierdo en 83.3%, Los dos pacientes can 

OA de RIAP tenía arco aórtico derecho. El Sx. de DiGeorge se presento en el 

16.6%, la asociación a Ventana aorta pulmonar en el 16.6%. 

El paciente que falleció 6 días posterior a la cirugía, tenía como anomalías 

asociadas Insuficiencia tricuspídea grave, displasia tricuspídea, prolapso y 

valva septal fija con poco movimiento encontrando una PSVD x IT de 

95mmHg, previo a la cirugía, evolucionando posterior a la anastomosis de 

RDAP a T AP y ligadura de PCA en forma tórpida, requiriendo variables 

ventilatorias altas, con datos de HA? manejándose con tolazolina, 

nitroglicerina, prostaglandinas, arurinona, sin mejoría. 

El Cateterismo cardiaco en estos pacientes antes de la corrección quirúrgíca 

revela, presión sistémica o suprasistémica de AP, que nace del trono 

pulmonar, para esto se han postulado varios mecanismos. 

La corrección temprana es de gran importancia para prevenir Enfermedad 

Obstructiva Vascular Pulmonar. La corrección pnede ser posible con o sin 

bomba de circulación, en estos casos se realizó con bomba de circulación 

extracorporea en 2 pacientes, y en 2 con tiempo de bomba parcial medio de 58 

minutos. 

La mortalidad a disminuido, considerablemente en los últimos años, la cual es 

muy similar a la reportada en Centros con mayor experiencia. 

El seguimiento requiere detectar estenosis del sitio de reparación quirúrgica, 

lo cual no se ha evidenciado en este estudio. 
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ZPJA. 
Masculino 
Edad 17 días. 

Registro.683957 

Originario de Villa Hermosa Tabasco. 
Ingreso. Abril de ¡ 991. 

Madre de 26 años de edad, sana, producto de GI, se le realizo colecistografía en el leL 
Trimestre de embarazo, recibiendo tx. con antiespasmódicos, se obtiene a término, por 
parto eutócico. peso 3,700gr, sin antecedente de asfixia perinatal 
P A. Fatiga a la alimentación, taquipne~ diaforesis y cianosis al llanto. 
EF. Peso 3,800gr Talla 50cm 
Paladar alto, nariz con base ancha, Hiperactividad precordial, taquipnea al reposo, soplo 
holosistólico GllI-VI en 4'. En, 2' tono intenso, borde hepático 3-3-3, puLsos normales en 
las 4 extremidades 
ECn Ritmo sinusa!, FC 140x', eje QRS + 120', PR 0.16, Hipertrofia ventricular derecha 
Rx. de tórax. Cardiomegalia GllI, flujo pulmonar aumentado en hemitórax derecho, situs 
solitus, arco aórtico izquierdo. 
Eco 5511 134 59/6969 (21-05-91) Peso 3,700gr (-5), Talla 58cm (-5) 
Se cateteriza a los 6 meses de edad. 18/oct/91 Cine 4798 rollo 1266. Apreciándose 
nacimiento anómalo de RJAP de Aa ascendente, Ventana aortopulmonar, eIV, PCA, 
Presento crisÍs convulsivas, determinando hipoca1cemia, Calcio sérico de 6, valorado por 
endocrinología, pensando en hipoparatiroidismo primario vs. Sx. DiGeorge, recibiendo 
trauuniento con gluconato de calcio 600mgIKg 
Se menciona que cuenta con familiares en Estados Unidos~ por 10 que se envía para tx 
Quirúrgico a los 6 meses de edad, realizando anastomosis de la RlAP al tronco de Merla 
Pulmonar, se desconoce su estado actual. 
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CVR. Registro 687481 
Sexo. Masculino 
Edad. 21 dias 
Originario. Tijuana Baja California. 
lngreso. 24-junio-1992 

Madre de 26 años de edad, sana, producto de Gil, obtenido por cesárea, indicada por DCP, 
sin antecedente de asfixia perinatal, peso 4 kg, 
P.A Fatiga a la alimentación, diaforesis profusa al llanto, cianosis peribucal al llanto 
EF. Peso 4 kg (25), Talla 5lcm (50) 
Cianosis al llanto, pulsos normales, taquipnea al reposo, hiperactividad paraestemal 
izquierda, no se auscultan soplos, borde hepático 2-2-2. 
ECG Ritmo sinusal, Eje P +60', QRS + 180', HVD pura, CAD, PR 0.16", BIRDHH. 
Rx. de tórax. Cardiomegalia GIII, flujo pulmonar aumentado en hemitórax derecho, situs 
solitus, arco aórtico izquierdo. 
Ecocardiograma. Origen anómalo de RDAP naciendo de Aorta ascendente 
KTT 8-julio-1992 Cine4939 Rollo 1298 
Saturación 71%. VD Y TAP suprasistémica (100 vs 70). 
Se corrobora RDAr emergiendo de Aa ascendente. RIAP de TAP. Posterior a angiografía 
en VI, presenta bradicardia por bloqueo AV completo, ritmo de la unión, la Fe disminuye a 
40x', presenta asistólica, recibiendo maniobras de reanimación, respondiendo, pasa 
posteriormente a terapia intensiva, donde presenta nuevamente bloqueo AV completo, se 
coloca marcapaso externo, posteriormente con evolución favorable. Actualmente con leve 
retraso psicomotor, con terapia de rehabilitación. Seguimiento sin estenosis del sitio de 
anastomosis. 
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~1\1T. Reg 718174 
Sexo, Femenino 
Edad 2 meses 
Originaria Distrito Federal 

Madre de 40 años, producto de GVll, con maniobras abortivas no especificadas, se obtiene 
por parto distócico, a término, RPM de 72 horas de evolución, expulsivo prolongado, peso 
2,950gr, antecedente de asfixia neonatal. 
P.A Cianosis al llanto, diaforesis a la alimentación, cuadros repetidos de IV AS 
EF Peso 3,500gr (5), Talla 50cm (25). 
12-juruno-96. Ingresa por edema en extremidades inferiores, posterionnente facial, 
progresivo, ascendente, oliguria, se dx. Sx. nefrótico, iniciando su estudio por el servicio de 
nefrología. 
EF Taquipnea, leve hiperactividad paraesternal izquierda, sin deformidad torácica, soplo 
sÍstólico corto en 3er. En GIIIVI, borde hepático 3-3-3, pulsos nonnales en las cuatro 
extremidades. 
ECG. Ritmo sinusal, eje P +60', AQRS + 170', HVD, Crecimiento biatrial, T Invertida en 
todas las derivaciones. 
Rx. de tórax Cardiomegalia G Iil, flujo pulmonar normal, situs solitus, arco aórtico 
izquierdo. 
Durante su hospitalización presento hipoglucemia, realizándose catecolamínas sérica y 
perfil tiroideo reportándose normal, screnin metabólico positivo para cistinuria y 
hemocistinuria. 
Eco. 18-jun-96 engrosamiento septum IV, dilatación de cavidades derechas, origen aórtico 
de RDAP de la Aa ascendente, datos RAP, iniciándose manejo anticongestivo con 
diuréticos. 
KTT 5-julio-96, saturación sistémica 80%, T AP 140/55 media 87 AoA 80/50 media 65. 
Origen de la rama derecha de la Ao ascendente. PCA pequeña, RIAP se origina de T AP. 
Cirugía 17-julio-1996. Anastomosis tertni-nolateral de la AP derecha con el tronco de la 
pulmonar, ligadura de PCA. Hallazgos. Origen de RD de la región lateral derecha de la Aa 
ascendente con calibre de 1 cm, T AP de 2 cm, se dio apoyo en circulación extracorporea, 
tiempo de perfusión 50 mino Sin complicaciones 

Evolución favorable, actualmente con :seguimiento por la CE, SII1 tratamiento 
mitícongestivo, aún en estudio por el servicio de nefrología, recibe estímulación temprana 
por retraso psicomotor leve, secundario antecedente de hipoxia al nacimiento 
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GJAV. Reg. 732085 
Sexo Femenmo 
Edad 1 año 9 meses 
Originaria. México D.F 

Madre de 29 años de edad, producto de GIl. embarazo normoevolutivo, a término, obtenido 
por Cesárea, indicada por SF A, peso 2,500gr, se aprecia al nacimiento labio y paladar 
hendido 
29-.nov-97 se realiza cirugía de labio y paladar hendido, presentando en el PO, datos de 
Insuficiencia cardiaca, solicitando valoración por el servicio de cardiología 
EF. Peso 4.1 kg (-5) Talla 62cm (lO), FC lI8x', FR 3Ox'. 
No cianosis, taquipnea al reposo, retracción costal, pulsos nonnaies, hiperactividad 
precordial izquierda, soplo holosistólico G n~VI en 3er. EH, 2°. Tono único, hígado nonnal 
ECG. Ritmo sinusal, Eje P Normal, AQRS +90", CAD, Hipertrofia biventricular 
Rx. de tórax Cardiomegalia Gil, flujo pulmonar aumentado, situs solitus, arco aórtico 
derecho. 
Ecocardiograma 549/589. Situs solitus, conexiones A V Y V A concordante, CN por 
desalineación de 8mm, CIA de 3 5mm en zona de FO, arco aórtico izquierdo, RDAP 
emergiendo de tronco AP, RIAP de Ao ascendente en su pared izquierda. 
KTT 8-enero-98. Cine 5886 Cato 6558. FA en TAP- RD buen calibre, sin apreciarse rama 
Izquierda. 
PA en AoA. No insuficiencia Ao, arriba de la válvula Ao, se aprecia el nacimiento de 
RIAP. No hay PCA CIA peque3ña en zona de FO. 
Axial elongada en VI. CIV grande por desalineación, con flujo de I-D 
Se estudio por genética encontrando asimetria en pabellones auriculares, no encontrando 
bien formado helix ni antihelix. 
20-enero-98. Cirugía. Cierre de CIV con parche de Dacron + reimplante de AP Izquierda 
en tronco de AP. Cierre directo de CIA de 7mm. No se reportan complicaciones 
Se egresa el 30-enero -1998. 
Eco de control. lT morderada, lM leve, CIV residual minúscula, PSVD de 60mmHg, RIAP 
4.3mm en boca anastomótica, no hay estenosis, HAP moderada 
Otros dx Hipoacusia superficial izquierda. 
Control. Evolución excelente, suspendió tx. anticongestivo, Rx. de tórax de control normal 
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FOHB. 
Edad.l'4m. 
Sexo. Masculino 

Reg 734865 

Originario. Iztapaiapa Edo. de México. 

Madre de 20 años de edad, producto de GI, cursando con amenaza de aborto en el ler 
trimestre, se obtiene por parto eutócico, a ténnino, peso 2,650 gr, sin asfixia perinataI 
P.A. Polipnea desde el nacimiento, fatiga a la alimentación diaforesis profusa al Banto, 
hipodes'-<Tollo pondoestatural 
EF. Peso 7,200gr (-5), Talla 75 cm (-5). 
Ligera cianosis, patrón respiratorio con taquipnea al reposo, pulsos simétricos, hígado 
normal, soplo sistólico GllIVI en 2°, Ell, 20 Tono intenso 
ECG. Ritmo sinusal, eje P normal, AQRS + 120', HBV 
Rx. de tórax. Cardíomegalia G1, FP norma] a disminuido, situs solitus, arco aórtico 
izquierdo. 
Eco. 594/1031, Origen aórtico de RDAP, PCA reverso. 
KTT. 6628/5953. Origen de la RDAP de la parte posterior de la aorta ascendente, la 
vascufatura pulmonar se corta en la periferia. EI conducto arterioso es grande y con la 
prueba de oxigeno se invierte de I-D, hay hipertensión pulmonar grave, hiperdinámica 
Cirugía 28-mayo-98. Sección y sutura de PCA, sección de RDAP de Aa y anastomosis de 
RP al tronco termino lateral HnIlazgos. La RDAP nace de la parte anterior de ia Ao a 7 
mm de distancia. PCA grande de 9mm. Presión AP PO 40/25 (33), Aa PO 90170 (79). 
Evolución favorable, sale de terapia el 30 mayo, se egresa el 5 junio de 98 
Eco 15-05-98 5941103 L Buen estado PO. 
Evolución favorable, asintomático, sin medicamentos, se solicita eco de control 



RRB Reg 743895 
Edad. 7 meses 
Sexo. Masculino 
Originario. Edo de México 

Madre de 25 años de edad, Producto de Gil, embarazo normoevolutivo. ae terrnmo. 
obtenido por parto eutócico, niega asfixia perinatal, peso 3,300gr 
P.A Taquipnea, fatiga a la alimentación, diaforesis profusa al llanto, cianosis penbucal ai 
llanto. 
EF. Peso 4,700gr (10), Talla 60cm (50). 
Cianosis Gr, pulsos nonnales en las cuatro extremidades, tórax con deformidad central, 
taquipnea al reposo y retracción costal leve. Hiperactividad paraesternal izquierda, soplo 
sistólico G IIIIVI en 40 Ell, 20 Tono único intenso 
ECG. Ritmo sinusal, eje P +60°, AQRS 130°, HVD. 
Rx Situs solitus, cardiornegalia GID, congestión veno capilar, arco aórtico izquierdo 
Ecocardiograma.642/2750. 643/3363. 649/3771 650/3870. 
Situs solitus, conexiones AV y VA concordantes, FE 85%, dilatación AF, FO con flujo de 
D'l, septum interatrial desplazado a la izquierda, displasia tricuspídea, prolapso y valva 
septal fija con poco movimiento9, PSVD por lT 95mmHg, RDAP emerge de Ao 
ascendente, la RIAP emerge del tronco de AP. Insuficiencia tricuspídea grave 
KTT 6745/Cine 6058. Dx. OA RDAP de AoA, displasia tricuspídea, lT grave. Se decide 
plastía tricuspídea más corrección de RDAP, la cual emerge posterolateral izquierda de Ao 
ascendente 
Cirugia 16-nov-98. Anastomosis de RDAP a TAP y ligadura de PCA Hallazgos. RDAP se 
origina de cara lateral de Ao ascendente PCA de 3mm Tiempo de bomba parcial 36min. 
Evolución tórpida Va.."'¡ables altas ventilatorias, distermias, fiebre, gasto urinario elevado, 
bandemia, datos de RAP, se realizaron varios ecos de control 
Eco PO PSVD x IT 56mmHg, origen RDAP es estrecha sin turbulencia de 3.2mm en su 
origen, valva tricúspide displásica. 
Continua con mala evolución, considerando HAP, manejándose con dobutamina, arnrinona 
y prostagrandina, sal. 02 95%. El 19-nov. Presenta hipertensión arterial, inicia tx 
Nitroglicerina, infusión de furosemide, desmoprezina, se refiere broncoespasmo importante 
manejándose con aminofilina en infusión, parámetros ventilatorios altos. 
22-nov-98. Inicia con hipotermia, desaruraciórl, se administra tolazolina 1 mglkglhr x datos 
HAP, y nitropursiato, nitroglicerina O.lmcglkglhr, dobutamina 16mcglkglmin, arnrinona 
! Omglkglhr. Presenta asistolia con bolos de adrenalina y masaje cardiaco, sé desfibrila, 
continuando en malas condiciones, presenta nueva asistoli~ se realiza ecocargiograma, 
reportando trombo en VCI PSVD x IT 83mmHg, se sugiere estreptoquinasa no pudiéndola 
conseguir en el hospital ni con familiares, se considera la posibilidad de tromboembolia 
pulmonar así como microtrombos que condicionaran mayor HAP. 
Fallece a las 19 hrs No se autoriza estudio postmortem. 



VI.- mSCUSIOI\. 

El ongen de la artena pulmonar de la Aórta ascendente es una cardiopatía 

poco frecuente, pero por su gravedad, fácil diagnóstico ecocardiográfico, y 

manejo quirúrgiCO exitoso en casos oportunamlate tratados reside su gran 

importancia. 

La arteria pulmonar anómala en todos los casos se originó de la cara 

pastero lateral proximal de la aorta ascendente. 

En este estudio se confinna que la arteria pulmouar derecha anómala, es más 

frecuente que la izquierda, esto se corrobora con publicaciones en la literatura. 

La anomalía cardiaca asociada mas frecuentemente fue el conducto arterioso, 

presente en nuestra serie un 83.3%, En la literatura se reporta la Tetralogía de 

Fallol como la cardiopatía asociada más frecuente en el origen anómalo de la 

RIAP, sin embargo en nuestra serie, no se encontraron pacientes con esta 

alteración. En los pacientes con origen anómalo de RIAP, la cardiopatía 

asociada más frecuente fue CIV. 

Las anomalías del arco aórtico descritas en algunos casos en la literatura como 

hipoplasia y coartación aórtica, no ocurrieron en estos pacientes. 

Solo un paciente con OARIAP padecía de Síndrome de DiGeorge, y como en 

la literatura existía arco aórtico derecho asociado a ventana aorta pulmonar En 

un paciente se detenninó Síndrome de DiGeorge asociado a Ventana Aorta 

Pulmonar. El Síndrome de DiGeorge debe considerarse en casos con esta 
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entidad aún en ausencia de un fenotipo sugestivo, especialmente en casos con 

anomalías asociadas del arco aórtIco. 

En esta expenenCla el diagnóstico se realizó prospectivamente a la 

ecocardiografia en el 100% de los pacientes, siendo un método eficaz, no 

invasivo, COn bajo costo. El riesgo de los estudios de hemodinámia en esta 

entidad queda demostrada ya que en uno de los casos cateterizados por duda 

relacionada a la operabilidad, falleció al agravarse su estado. En los tres casos 

adicionales cateterizados que tuvieron presión de arteria pulmonar a nivel 

sistémico o suprasistémico, el cateterismo fue bien tolerado, con un manejo 

quirúrgico satisfactorio. 

La corrección temprana es de gran importancia para prevenir enfeIllledad 

vascular pulmonar. La enfermedad vascular pulmonar se ha observado en 

pacientes en edades tempranas, apartir de los 3 meses de edad, por lo que se 

prefiere la cirugia durante el periodo neonata!. En esta serie únicamente a dos 

pacientes se les realizo el diagnóstico en el periodo neonata!. La mortalidad 

quirúrgica reportada en nuestra experiencia fue de 25%, es similar a la 

reportada en la literatura. (21,13,54) Durante el seguimiento de los pacientes, no 

se han reportado muertes, ni evidencia de estenosis de la arteria pulmonar 

implantada en el tronco pulmonar. 

Es importante tener conocimiento de esta patologia, para poder diagnosticarla 

y realizar la corrección temprana, ya que la sobrevida después de la cirugia es 

similar al resto de la población. 
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vn. CONCLUSIONES. 

1.- La ecocardiografia es un método eficaz y no invasivo para el diagnóstico 

de esta entidad. 

2.- El diagnóstico temprano y la corrección quirúrgica son imperativos para la 

sobrevida. 

3.- La mortalidad ha disminuido considerablemente en los últimos años, la 

cual es si.tnilar a la reportada en centros con mayor experiencia. 

4.- El segnimiento reqUIere detectar estenosis del sitio de reparación 

quirúrgica. 
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IX. ANEXOS. 

3..¡. 



Cl:ADRO lo 

EDAD SEXO ARCO 
AORTICO 

17 dias M Derecho 

I 
! 

7 meses M Izquierdo 

I I 

21 días M Izquierdo 

. 2 meses F ¡ Izquierdo 

16 M Izquierdo 
meses 

21 F Derecho 
meses 

DEFECTOS 
ASOCIADOS 
PCANentana 
Aorto 
Pulmonar/CIV/ 
Arco Ao DeL 
PCAlDisp1asia 
tricuspídea/IT 
grave 

PCA 

I 
IPCA 

! 

PCA 

CIV por 
desa1ineació:rJ 

¡CIRUGIA SEGUIMIENTO 

Anastomosis I Se desconoce 
RPI al tronco de ' 
la pulmonar 

\ Anastomosis 
tenninolateral 
RDAP aTAP y 
ligadura de 
PCA 
No 

Anastomosis 
terminolateral 
RDAP aTAPy 
ligadura de 
PCA 
Anastomosis 
terminolateral 
RDAPa TAPy 
ligadura de 
PCA 
Cierre de CIV 
con -arehe de 

I 
p 

dacrón + 
reimpiante de 
AP Izquierda en 
tronco de AP+ 
Cierre directo 
deCIA 

Falleció 

Sobrevive 

Sobrevive 

Sobrevive 

Sobrevive 
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CUADRO 2. 

Arteria Pulmonar Anómala 
I Anomalías I Derecha IZquierda Tolal 1 
i cardiacas asociadas ' I 
PCA 4 1 5 
f"HT O 2 2 I vH , 

! 

crA O i 1 1 
Arco aórtico Derecho O 2 2 i 
Displasia tricuspídea 1 A i 1 v 

Insuficiencia 
tricuspídea grave 1 O 1 
Ventana O 1 

I 
1 

I aortopulmonar 
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RF:S;ULrrADOSa 

SEX() 



Ecocardiograma. 
1. Eje largo paraesternal y eje corto 

supraesternal y subcostal. Origen de la AP 
de la Aorta ascendente. 

2. Ausencia de la bifurcación de la AP 
normal. 

3. Eje corto paraesternal y subcostal. No 
existiendo confluencia de las ramas 
pulmonares. 



ECOCARDlOGRAMA. 



ANGIOGRAFIAS. 

Frontal aortograma en aorta ascendente, 
observando origen de la rama derecha, 
de arteria pulmonar de la porción 
porterolateral. 



ANGIOGRAFIAS. 

FA en AoA observando origen RDAP de la 
cara 
postelateral de peA el cual prefunde RIAP. 



RESUI~ TADOS. 
-..",.-

CASO ORIGEN ANOMALIAS ARCO 
ANOMALO ASOCIADAS AORTICO 
DEAP 

1 Izquierda PCANentana Derecho 
Ao-Pulmonar! 
CIV. 

2 Derecho PCA/Displasia Izquierdo 
Tricuspídea/IT 

'{ Derecho PCA Izquierdo 

4 Derecho PCA Izquierdo 

5 Derecho PCA Izquierdo 

6 Izquierdo CIV/CIA Derecho 

---



RESULTADOS. 
i~NOMALIAS ASOCIADAS. 

I'C,A 
(;1\' 

(~I)~ 

Arco Der. 
nisplasia 

Tdcuspídea 

IT 
...... Ventana 

Ao-(' 

, . I . , 

! ; , 
i ¡ 

¡ , ~ 
. " 
" " l I 
{, I 

! ' i 
, 

i ''-,', , . , 

, 
L . . , 

N=6 



HE MO,DINAMIA 
PRESIONES 

-
CASO VD PmAP VI AO m 

---
1 108/9 40 108/9 78 

** 2 
140/4 70 90/55 75 

3 150/6 87 80/5 65 

4 53/3 30 74/7 49 

5 90/8 75 105/8 75 

6 38/5 20 65/5 53 

**DEFUNCION 



TRA TAMIENTO 
QUIRURGICO 

N=4 

ANASTOMOSIS TERMINO LATERAL DE RAMA 
PULMONAR ANOMALA MAS CORRECCION DE 
ANOMALlAS ASOCIADAS 
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