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. ANTECEDENTES.

El origen andmalo de arteria pulmonar de aorta ascendente, ¢s una aiteracion

muy rara y hasta hace poco tiempo se reconocia solo a la autopsia. "’

La primera descripcton la realizé en 1868 Fraentzel, llamandoio Hemitronco,
en una mujer de 25 afios de edad, que muri6 en insuficiencia cardiaca,

. _ , 5
revelando la autopsia origen de arteria pulmonar de la adrta ascendente. '

Caro v cols. @ tienen el crédito histérico del primer procedimienio
correciivo. El primer caso que sobrevivid se reporiz en 1967 por Kurk v cols.
en un nifio de 7 meses de edad, seccionando ja rama adriica, anatomosindola a

la arteria pulmonar con buena evolucion, ©

Kutsche v Van Mierop aportaron la informacion que el origen derecho de
Arterta Pulmonar naciendo de Aorta Ascendente (OARDAP), &5 mas
frecuente que el izquierdo (OARIAP). 34

Hasta 1988 se habian reportado tmicamente 9 casos de Origen Adrtico de
Arteria Pulmonar, usualmente esa rama andmala naciendo de la cara posterior
de la aorta ascendente cerca de Ia valvula adrtica. Menos frecuente se origina
de la cara lateral de aorta ascendente proximal a la inominada. '™ Se
reconocid su  asociacién a  persistencia de conducto arterioso (PCA) vy 2
defecto septal aorio pulmonar. En tanto gue CARIAP se asocia a tetralogia
de Fallot, arco adériico derecho, origen andmalo de subclavia, asi como

Sindrome de DiGeorge. &%



Actualmente se han reportado més de 100 casos aisladamente en la Literatura,
siendo la experiencia del Hospital de nifios de Boston de 10 casos duranie un
periodo de 15 afios, y de Toronto Canada la mas voluminosa en un periodo de

36 afios se realizo el diagnostico de 16 casos. @

El origen adrtico de Rama Derecha de Arteria Pulmonar (OARDAP) vy el
origen de la izquierda (OARIAP) no se relacionar, patogénicamente.

El OARDAP resulta de falta de migracion del sexto arco adrtico derecho,
otras consideraciones representa la persistencia de cualquiera de los dos, el 5°
Arco derecho ¢ distal derecho del 6°. Arco con temprana involucion del arco

proximal. 44

En un estudio reportado, de 108 casos, OARDAP se observé en 76 de 89
casos (85%), la AP anomala naciendo posterior e izquierda a aorta cerca de la
valvula adrtica. En 13 casos (15%), se origindé de la aorta ascendente
proximal a {a innominada o en la base de 1a misma arteria. 7 de los 13 casos la
RDAP anémala fueron mas estrecha posterior a su origen. Todos los casos
tenian arco adrtico izquierdo y 23 PCA. El defecto septal aorto pulmonar se
asocio en 15%, en aquellos en el que la arteria pulmonar anémala era
proximal, y en uno de origen distal. La tetralogia de fallot se presenio en 3
casos (3%), en uno de esos casos con OARDAP el origen era cercano a la
inominada. La interrupcién del arco tipo A ¢ Coartacion Adrtica (CoAo), se
asocio en 11 casos de origen proximal y 8 de éstos casos tenfan defecto septal
aorto pulmonar.

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

ascendente cerca de valvula Ao, con una curvatura hacia arriba y acabando en

¢l bronquio principal izquierdo a la entrada de pulmon izquierdo. La



tetralogia de Fallot se asocid en 74% de los pacientes. Se presento arco
aortico derecho en 63%. Todos los pacientes o tenian tetralogia de fallot ¢
arco adrtico derecho o ambos, 9 (47%), tenian origen andmalo de subclavia, 9
defectos septal aortopulmonar, interrupcion del arco adrtico tipo A 6 CoAo,
PCA en 16%. &

Embriologia. En la vida embrionaria existe 6 pares de arcos branquiales
(arcos adrticos), que conectan la Ao ventral a la pared dorsal inicial de Ao.
Con el desarrollo pulmonar los arcos adrticos tienden a modificaciones.

4° Arco izquierdo forma parte del arco adrtico normal, la atteria subclavia
derecha. El conducto se forma del 6°. Arco aértico.**"

La embriologia de esta patologia es especulativa, Cucci y cols. sugiere la
hipdtesis gue el origen anomalo de la arteria pulmonar derecha, puede ser

causado por una posicién dorsal anormal, poreion tronco conal derecha. %39

Schneiderman y cols. Describen que en el origen anémalo proximal de la
RDAP, naciendo en la region postero-izquierda de la adriza ascendente, se debe
a una completa o incompleta migracion de la AP hacia la izquierda. El septum
aorto pulmonar se invagina hacia la izquierda en lugar de a la derecha (como
normalmente se realiza), quedando rezagada la arteria pulmonar derecha La
comiin asociacién de defecto septal zoric pulmonar puede ser que sea causado

por ia desviacion del septum aortopulmonar y troncal, “¥

Tratandose del origen andmalo distal de la RDAP, naciendo en la aorte
ascendente cerca de la arteria mmnominada, representada por el conducto
arterioso, formando parte del 4° arco adrtico derecho, se han propuesto las
siguientes hipdtesis.

1. El 5. arco derecho desarrollado v el 6. arce no involuciona tempranamente

[
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2. Ninguno de los dos 5° Y 6° arco se desarrolian en la vida embrionaria, la
arteria pulmonar retenida se origina posicion cerca al origen del 3er y 4° arco
esto hace que tenga migracion hacia la aorta ascendente.

3. El 5° arco se desarrolla vy la arteria pulmonar proximal y distal del 6° arco
desaparece come normalmente lo hace. Este mecanismo patogénico que se
refiere a tejido distal (propuestc por Odell y Smith), podria explicar la
existencia de un estrechamiento en cerca de la mitad de los casos que no esta

ubicado en el origen de la arteria andmala, sino distalmente 9

En el origen proximal de la rama izquierda de {a arteria pulmonar, la teoria de
Kutche es la persistencia de 5°. arco adrtico izquierdo con ausencia del 6° o
simplemente ausencia del 6° arco, o puede también involucionar. %
Creyendo que se debe a anomalia de! arco aortico v no de la septacion
aortopulmonar.

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

simiiar al origen distal de la rama derecha.

Clinica. Taquipnea, fatiga a la alimentacidn, el cuadro clinico es mas grave

cuando se asocia con CoAo, interrupeidn del arco adrtico.

Rx. Levocardia, situs solifus, diferencia del fiyjo pulmenar, encontrando
aumento del flujo en el pulmon con la rama de origen adrtice.
Origen andémalo RIAP. Patogénicamente es um arco adrtice andmalo, se

asocia Tetralogia de Fallot y anomalias del arco adrtico.

Fisiopatologia. Antes del nacimiento un pulmén recibe sangre Gnicamente del

ventriculo izquierdo, v de la aorta ascendente, en tanto que el pulmoén opuesto



es perfundido por el ventriculo derecho y la arteria pulmonar (AP). Esta
perfusion secuencial persiste al nacimientc pero puede no manifestarse
clinicamente por existir resistencias vasculares pulmonares elevadas, no es
sino hasta que estas caen ¢spontineamente después de la primera semana de
vida, cuando se manifiesta, dando lugar a plétora pulmonar.

Esta fisiopatologia basica se modifica al estar presentes ofras lesiones.

Las anomaliags cardiacas asociadas por orden de frecuencia son PCA,
tetralogia de Fallot esta Gliima se asocia mas frecuentemente al OARIAP, La
tetralogia de Fallot, con ausencia de wvalvas pulmonares también se ha
descrito.  Anomalias del arco adrtico incluyendo hipoplasia, CoAc.
Sindrome de DiGeorge, asociado a ventana aortopulmonar. Se ha reportado un

caso con drenaje pulmonar anémalo parcial. ¥

La enfermedad vascular pulmonar se establece precozmente como o han
demostrado biopsias pulmonares en nifios a partir de los 5 meses de edad, es

por ello que se debe llevar a cabo la cirugia en el periodo neonatal.

Ecocardiografia. L2 parte mas dificil del diagndstico, es anticipar esta
anomalia. La rama de la arteria pulmonar que nace de 1a aorta (por lo general
la arteria pulmonar derecha) puede verse en la proyeccion paraesternal tanto

en el gje largo como en el eje corto.

Como va se ha mencionade el punto de unién con la aorta suele estar por
detras v a la izquierda y 2 la exploracion con Doppler se muesira el flujo

continuo en la rama pulmonar andémala con la confirmaciéon de su origen
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adrtico, la otra rama pulmonar por el contrario se conecta con ¢l tronco

pulmonar principal.

Por lo general, hay persistencia de un conducto arterioso, asociado, o gue
dificulta el diagndstico ecocardiografico, es csencial  identificar

. . . 5 Y
inequivocadamente ambas ramas arteriales pulmonares.©’ 2

Cateterismo Cardiaco. A menos que haya duda de la operabilidad de los casos
mayores de 3 meses de edad, por sospecharse resistencias vascuiares elevadas
¢ existir anomalias asociadas muy complejas, puede prescindirse del
cateterismo, dado que el diagnastico ecocardiografice puede establecerse con
firmeza, antes de este recurso ¢l diagndstico requeria de angiografia

veniricular izquierda ¢ en la aorta ascendente.

Diagnostico diferencial. 1. Hipertension er un paciente con PCA 2. Defecto
septal aorto pulmonar 3. Secuestro pulmonar 4. Tronco arterioso

Los casos de tronco arterioso con ausencia de la porcién proximal de una rama
de arteria pulmonar pueden simular OCARDAP asociada a comunicacién
interventricular (CIV). El diagnodstico se establece con facilidad porque el
tronco arteriosc cabalga al septum interventricular y porque no se reconoce un
infundibulo subpulmonar.

El OARDAP ¢ OARIAP punede equivocadamenic diagnosticarse ¢omo una
simple PCA con hipertensién arterial pulmonar (HAP), si no se tiene el
cuidado de establecer con precisién el origen de ambas arterias pulmonares y
la presencia ¢ ausenciz de confluencia de las ramas con proyeccidn
paraesternal eje cortc parasagital y subcostal. El comportamiento del Doppler

color es de gran ayuda para aclarar cualquier duda.



Tratamiento. La anastomosis directa de la AP anomala es la técnica usada mas
frecuentemente. Otros tipos de reparacidn incluyen aumento con parche
pericdrdico o se interpone homoinjerto. La correccion puede ser posible con o

. . . 49-52
sin bomba de circulacion extracorporea. 7%

La utilizacion de colgajo autélogo adrtico, para reparar el origen andémalo, ha
sido exitosa, demostrando que tiene ventaja porque crece durante la infancia,
reduce el riesgo de formacién de trombos v de infecciones; v disminuye ia
tensidn entre la RDAP v tronco pulmonar, evitando asi el riesgo de estenosis

en la rama de la arteria pulmonar implaniada ™

La estenosis de la anastomosis es una importante causa de morbilidad, por lo
que se debe realizar seguimiento ecocardiografico, perfusién pulmonar con

gamagrafia o de ser necesano cateterisme cardiaco.

En caso de estenosis significativa, se han {levado a cabo dilatacidén con globo,
o aplicacién de férulas (stents). 7

Se ha asociado a Sx. de DiGeorge por factor etioldgico en anormalidad de la
cresta neural, encontrando anomalia del timo, glandula paratircides que
derivan del 4° arco adrtico. Si existe sindrome de DiGeorge ¢l manejo puede
ser difici v el prondstico ensombrece si cursa con alteraciones metabdlicas
(hipocalcemia secundaria a hipoparatiroidismo), restriccién respiratoria o a
una respuesta mmune alterada que favorezea la infeccion perioperatoria.

La hipertension pulmonar ocume en el pulmdn con el origen de la rama

normal, probablemente causado por recibir el total del flujo pultmonar derecho,



retrasando la disminucion normal de las resistencias vasculares pulmonares.
(7.34.38)

La mortalidad reportada por algunos autores es del 40%, otros mencionan
7194 {13y

La historia natural muestra mortalidad de 70% a los 6 meses v 80% gl afio de
edad. ©%



IL- JUSTIFICACION,

El Origen Adrtico de la Arteria Pulmonar de la Aorta ascendente es una
cardiopatia congénita, poco frecuentie, pero importante, que en muchas
ocasiones pasa desapercibida, iniciaimente el diagnostico se realizaba por
angiografia o por autopsia, el presente estudio reporta la experiencia del

Hospital Infantil de México, en un periodo de 23 afios.

El ecocardiograma en el diagnéstico temprano del Origen aértico de la Arteria
pulmonar, es de gran utilidad, siendo un método no mmvasivo, de bajo costo,
que permite la correccion quirtrgica en forma oportuna, previniendo la
Enfermedad Vascular Pulmonar, diminuyendo significativamente, la

mortatidad en los Giltimos afios.

La intervencién quirdrgica correctiva, ofrece la posibilidad de buenos
resultados en forma termprana, con un potencial para una vida normal, por esta
razdn, el tener conocimiente de esta cardiopatia, permite un diagnostico
temprano, recompensado por un incremento de resultados favorables

posterior a la correccion quirtirgica.



[L- OBJETIVO.

Revisar la experiencia del Hospital Infantil de México "Federico Gémez" de
1975 a 1998, analizando la presentacion clinica, hallazgos ecocardiograficos,
datos anatomicos, procedimiento quirurgico, anomalias asociadas, evolucién y
seguimienio de los pacientes con Crigen de Arieria Pulmonar de la Aorta
Ascendente.



V.- METODGLOGIA.

A) TIPO DE ESTUDIO.

Observacional, descriptivo, longitudinal v refrospectivo.

B) POBLACION DE ESTUDIO.

Pacientes del Hospital Infantil de México "Federico Gomez".

C) CRITERIOS DE INCLUSIQON.

-Nifios de 0 a 15 afios

-Diagnéstico de Origen de Arteria Pulmonar de la Aorta Ascendente
~-Estudio ecocardiografico completo

-Ambos sexos.

D) UBICACION TEMPORAL DE LA POBLACION.
Enero de 1975 a diciembre de 1998.

E) UBICACION ESPACTAL DE LA POBLACION.
Hospital Infantil de México " Federico Gomez". Dr. Marquez No. 162 Col.

Doctores, 06720 México, Distrito Federal.



F) MUESTRA.
Se revisaron todos los expedientes clinicos, cardioldgicos v ecocardiograficos,
asi como las cintas de video de los pacientes que reunieron criterios de

inclusion.

GYMARCO DE MUESTREQ.
El archivo clinico del HIM v archivo del servicio de Cardiclogia Pediafrica,
dei HIM.

H) UNIDAD DE MUESTREQ.

Expedientes clinicos, cardiologicos v ecocardiograficos.

I} VARIABLES DEL ESTUDIO.

-Edad al diagnéstico

-Sexo.

-Tipo de Crigen anémalo de Arteria Pulmonar
-Situacion anatémica

-Presentacion clinica

-Hallazgos ecocardiograficos, cateterismo cardiaco
-Tipo de Cirugia

-Anomalias asociadas

-Mortalidad

-Seguimiento,



REALIZACION DEL METODO.

A fodos los pacientes se les realizé ecocardiograma bidimensional
transtoracico con un aparato Sonos 100 y/o 5500 (Hewlett Packard),
observandose principalmenie en gje corto paraesternal y subcostal ausencia de
la bifurcacion de la Arteria Pulmonar, sin corroborar confluencia de ambas
ramas pulmonares. En el eje largo paraesternal y eje corto supraesternal y
subcostal, observando el origen de Arteria Pulmonar de aorta ascendente. Se

determinaron las anomalias cardiacas asoctadas.



V.- RESULTADOS.

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

Arteria Pulmonar de la Aorta Ascendente.

El Origen andémalo se establecié por Ecocardiografia, angiografia,

confirmandose en 1a cirugia o estudio postimortem.

Se analizd sexo, peso, edad de presentacion, signos y sintomas a la
presentacion, sitio de la arteria pulmonar andémala, lesiones cardiacas
asociadas, hallazgos ecocardiograficos, cateterismo cardiaco,  técnica
quirirgica, seguimiento.

Resuitados. Se estudiaron un 1otal de 6 casos, 4 del sexo masculino (66.6%)
y 2 del sexo femenino (33.4%), la edad de presentacion fue media de 2 meses
con unt rango de 17 dias a 21 meses. Dos pacientes se diagnosticaron durante

el ler mes de vida, vy dos se diagnosticaron después del afio de vida.

El peso al nacimiento fue media de 3,250gr + 0.75 kg, Los signos vy sintomas
mas comunes de presentacion fueron fatiga a la alimentacion (n=35), soplo
(n=5), taquipnea (n=4), cianosis (n=3), diaforesis al Ilanto (n=3),

Insuficiencia Cardiaca (n=2), hipodesarroiic pondoestatural (n=2).
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Radiografia de térax, todos presentaron Cardiomegaliz, con mayor frecuencia
G III (n=4), el fluyjo pulmonar aumentado en 5, un paciente presenia

cardiomegalia leve y flujo pulmonar normal.

Los cambios electrocardiogrificos incluyeron crecimienfo atrial derecho
(n=4), hipertrofia ventricular derecha (n=>5), hiperirofia biventricular (n=1),

cambios en la onda T y segmento S-T en 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 anomala se originaba de la pared posterolateral de la aorta

en 4 pacientes.

Ningiin paciente tenia estenosis del origen de la rama pulmonar andmala antes

de 1a comreccion quirtirgica.

En 5 pacientes (83.3%), s¢ asociaron a otras lesiones intracardiacas. El
Sindrome de Di(George parcial se observo en 1 paciente (16.6%). Otro
paciente presenté labio y paladar hendido, v en otro se encontré asimetria en
pabellones auriculares, no fentendo bien formado helix y antihelix, la prueba
auditiva mostré hipoacusia superficial izquierda,

Todos los pacientes se cateterizaron antes de la intervencioén quirtrgica.

Cinco pacientes tenian presidn de VD sistémica o suprasistémica (83.3%).
Intervenciones.
Un paciente fallecié posterior al KTT, por bloqueo AV completo, posterior a

la colocacion de marcapaso externe.



Oiro paciente, posterior al diagnostice climico, ecocardiografico v
angiografico, se comrigid OQARJAP en Estados Unidos, va que contaba con

familiares en California.

A 4 pacientes se les realizo reconstruccion quirirgica de la arteria pulmonar
andémala, la edad media de reparacion fue 7.7 meses, con un rango de 2 meses

a 16 meses.

La técnica quirdrgica realizada fue anastomosis termino lateral en todos los
pacientes, no se requirid uso de parche pericdrdico para aumentar el diametro.

No se presentaron muertes intraoperatorias.

De estos pacientes las lesiones intracardiacas asociadas que se corrigieron
fueron:

-Cierre y sutura de PCA (n=5)

-CIV (p=2)

-CIA (n=1)

-Ventana Aorto pulmonar (n=1)

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

experiencia como Toronto es del 21%.

Seguimiento. Después de la reparacidon inicial, ningfin paciente ha
desarrollado estenosis a 10 meses, se ha reportado en la literatura gue puede
desarrollarse 14 meses después de la cirugia.

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

proximal de Ao ascendente. La anomalia cardiaca asociada mas frecuente fue

i6



PCA en 83.3%, arco adrtico fue izquierdo en 83.3%, Los dos pacientes con
OA de RIAP tenia arco adrtico derecho. El Sx. de DiGeorge se presento en el

16.6%, la asociacién a Ventana acrto pulmonar en el 16.6%.

El paciente que fallecid 6 dias posterior a la cirugia, tenfa como anomalias
asociadas Insuficiencia tricuspidea grave, displasia tricuspidea, prolapso y
valva septal fija con poco movimiento encontrando una PSVD x  IT de
95mmHg, previo a la cirugia, evolucionando posterior 2 la anastomosis de
RDAP a TAP v ligadura de PCA en forma térpida, requiriendo variables
ventilatorias altas, con datos de HAP manejandose con tolazohna,

nitroglicerina, prostaglandinas, amrinona, sin mejoria.

El Cateterismo cardiaco en estos pacientes antes de la comeccion quirtirgica
revela, presion sistémica ¢ suprasistémica de AP, que mnace del trono

pulmonar, para esto se han postulado varios mecanismos.

La correccién temprana es de gran importancia para prevenir Enfermedad
Obstructiva Vascular Pulmonar. La correccion puede ser posible con o sin
bomba de circulacion, en estos casos se realizé con bomba de circulacion
extracorporea en 2 pacientes, y en 2 con tiempo de bomba parcial medio de 58
minutos.

La mortalidad a disminuido, considerablemente en los Gltimos afios, la cual es

muy similar a la reportada en Centros con mayor experiencia.

El seguimiento requiere detectar estenosis del sitio de reparacidn quirtirgica,

lo cual no se ha evidenciado en este estudio.



ZPIA Registro.683957
Masculinc

Edad 17 dias.

Originario de Vilia Hermosa Tabasco.
Ingreso. Abril de 1991,

Madre de 26 afios de edad, sana, producto de GI, se le realizo colecistografia en el ler.
Trimestre de embarazo, recibiendo tx. con antigspasmodicos, se obtiene z término, por
parto eutdcico, peso 3,700g, sin antecedente de asfixia perinatal

P A. Fatiga a la alimentacion, taquipnes, diaforesis y cianosis al llanto.

EF. Peso 3,800gr  Talla 50cm

Paladar alto, nariz con base ancha, Hiperactividad precordial, taquipnea at reposo, soplo
holosistélico GHI-VT en 4°. ElI, 2° tono intenso, borde hepético 3-3-3, pulsos normales en
las 4 extremidades.

ECG. Ritmo sinusal, FC 140x", eje QRS +120°, PR 0.16, Hipertrofia ventricular derecha
Rx. de torax. Cardiomegalia GIII, flyjo pulmeonar aumentado en hemitorax derecho, situs
solitus, arco abrtico izquierdo.

Eco 55/1134 59/6969 (21-05-91) Peso 3,700gr {-5), Talla 58cm (-5)

Se cateteriza a los 6 meses de edad. 18/0ct/91 Cine 4798 rollo 1266, Apreciandose
nacimiento anémalo de RIAP de Ao ascendente, Ventana aortopulmonar, CIV, PCA,
Presento crisis convulsivas, determinando hipocalcemia, Calcio sérico de 6, valorado por
endocrinologia, pensando en hipoparatiroidismo primario vs. Sx. DiGeorge, recibiendo
tratamiento con gluconato de calcio 600mg/Kg

Se menciona que cuenta con familiares en Estados Unidos, por lo que se envia para tx
Quinirgico a los 6 meses de edad, realizando anastomosis de la RIAP al tronco de Arteria
Pulmonar, se desconoce st estado actual.
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CVR. Registro 68748]

Sexo. Masculino

Edad. 21 dias

Originario. Tijuana Baja California.
Ingreso, 24-junic-1992

Madre de 26 afios de edad, sana, producto de GII, obtenido por cesarea, indicada por DCP,
sin antecedente de asfixia perinatal, peso 4 kg.

P.A Fatiga a la alimentacion, diaforesis profiisa al ilanto, cianosis peribucal al Hanto

EF. Peso 4 kg (25), Talla Slem (50)

Cianosis al llanto, pulsos normales, taquipnea al repose, hiperactividad paraesternal
izquierda, no se auscultan soplos, borde hepatico 2-2-2.

ECG Ritmo sinusal, Eje P +60°, QRS +180°, HVD pura, CAD, PR 016", BIRDHH.

Rx. de torax. Cardiomegalia GIII, flujo pulmonar aumentado en hemitdrax derecho, situs
solitus, arco adrtico izquierdo.

Ecocardiograma. Origen andémalo de RDAP naciendo de Aorta ascendente

KTT 8-ulio-1992 Cine 4939 Rolic 1298

Saturacion 71%. VD y TAP suprasistémica {100 vs 70).

8e corrobora RDAP emergiendo de Ao ascendente. RIAP de TAP. Posterior a angiografia
en V], presenta bradicardia por bloqueo AV completo, ritmo de la union, 12 FC disminuye 2
40x', presenta asistolica, recibiendo maniobras de reanimaciém, respondiendo, pasa
posteriormente a terapla intensiva, donde presenta nuevamenie blogueo AV completo, se
coloca marcapaso externo, posteriormente con evolucidn favorable. Actualmente con leve
retraso psicomotor, con terapia de rehabilitacidn. Seguimiento sin estenosis del sitio de
anastomosis.
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RRMT. Reg 7i8174
Sexo. Femenino

Edad 2 meses

Originania Distrito Federal

Madre de 40 afios, producto de GVH, con maniobras aboriivas no especificadas, se obtiens
por pario distdeico, a término, RPM de 72 horas de evolucidn, expulsivo prolongado, peso
2,950gz, antecedente de asfixia neonatal.

P_A Cianosis al ltanto, diaforesis a la alimentacién, cuadros repetidos de IVAS

EF Peso 3,500gr (5), Talia 50cm (25).

12-junino-96. Ingresa por edema en extremidades inferiores, posteriormente facial,
progresivo, ascendente, oliguria, se dx. Sx. nefrético, iniciande su estudio por el servicio de
nefrologia.

EF Taquipnea, leve hiperactividad paraesternal izquierda, sin deformidad tordcica, sople
sistdlico corto en 3er. BN GIVVI, borde hepatico 3-3-3, pulsos normales en las cuatro
extremidades.

ECG. Ritmo sinusal, eje P +60°, AQRS +170°, HVD, Crecimiento biatrial, T mvertida en
todas las derivaciones.

Rx. de tdrax Cardiomegalia G IHI, flujo pulmonar normal, situs solitus, arce adrtice
izquierdo.

Durante su hospitalizacién presento hipoglucemia, realizindose catecolaminas sérica y
perfil tiroideo reportandose normal, screnin metabdlico positivo para cistinuria y
hemocistinuria.

Eco. 18§un-96 engrosamiento septum IV, dilatacién de cavidades derechas, origen adrtico
de RDAP de iz Ao ascendente, daios HAP, iniciandose manejo anticongestivo con
diuréticos.

KTT 3-julio-96, saturacion sistémica 80%, TAP 140/55 media 87 AoA 80/50 media 65.
Origen de la rama derecha de la Ao ascendente. PCA pequefia, RYAP se origina de TAP.
Cirugia 17-julio-1996. Anastomosis termi-nolateral de la AP derecha con el tronco de la
pulmonar, ligadura de PCA. Hallazgos, Origen de RD de la region lateral derecha de la Ao
ascendente con calibre de t cm, TAP de 2 cm, se dic apoyo en circutacidn extracorpores,
tiempo de perfusion 50 min. Sin complicaciones

Evolucién favorable, actualmente con seguimiento por la CE, sin  (ralamiento
anticongestivo, an en estudio por el servicio de nefrologia, recibe estimulacion temprana
POT Teiraso psicomotor jeve, secundario antecedente de hipoxia al nacimiento



GIAY. Reg. 732085
Sexo Femenino

Edad 1 afic S meses
QOriginaria. México D.F

Madre de 29 afies de edad, producto de GIf, embarazo normeevolutivo, a término, obienido
por Cesérea, indicada por SFA, pesc 2,500gr, se aprecia al nacimiento labio y paladar
hendido

29-nov-97 se realiza cirugia de labio v paladar hendido, presentando en et PO, datos de
Insuficiencia cardiaca, solicitande valoracidn por el servicio de cardiclogia

EF. Peso 4.1ke (-5) Talla 62cm (10), FC 118x', FR 30x".

No cianosis, taquipnea al reposo, retraccién costal, pulsos normales, hiperactividad
precordial izquierda, soplo holosistolico G I1-VI en 3er, ¥I, 2°. Tono unico, higado normal
ECG. Ritmo sinusal, Eje P Normal, AQRS +90°, CAD, Hipertrofia biventricular

Rx. de torax Cardiomegalia G, flujo pulmonar aumentado, situs soiitus, arco adrnico
derecho.

Feocardiograma 549/589. Situs solitus, conexiones AV vy VA concordante, CTV por
desalineacion de 83mm, CIA de 3 5mm en zona de FQ, arco adrtico izquierdo, RDAP
emergiendo de tronco AP, RIAP de Ao ascendente en su pared izquierda.

KTT 8-enero-98. Cine 5886 Cat. 6558. PA en TAP- RD buen calibre, sin apreciarse rama
Izquierda.

PA en AoA. No insuficiencia Ao, ammba de Ia vilvula Ac, se aprecia el macimiento de
RIAP. No hay PCA CIA pegue3fia en zena de FO.

Axial elongada en VI, CIV grande por desalineacidn, con flujo de I-D

Se estudio por genética encontrando asimetria en pabellones auriculares, no encontrando
bien formado helix ni antihelix.

20-enero-98. Cirugia. Clerre de CIV con parche de Dacron + reimplante de AP Tzquierda
en tronco de AP. Cierre directo de CIA de 7mm. No se reportan complicaciones

Se egresa el 30-enero -1998.

Eco de control. IT morderada, IM leve, CIV residual minascula, PSVD de 60mmHg, RIAP
4.3mm en boca anastomotica, no hay estenosis, HAP moderada

Otros dx Hipoacusia superficial izquierda.

Control. Evolucién excelente, suspendié tx. anticongestivo, Rx. de térax de control normal
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FOHB. Reg 734865
Edad. 1%4m.

Sexo. Masculino

Qriginario. lztapatapa Edo. de México.

Madre de 20 afios de edad, producto de GI, cursando con amenaza de aborto en el ler
trimestre, se obtiene por parto eut6eico, a ¥rmino, peso 2,650 gr, sin asfixia perinatal

P A Polipnea desde el nacimiento, fatiga a la alimentacién diaforesis profiisa al llanto,
hipodesarrollo pondoestatural

EF. Peso 7,200gr (-5), Talla 75 cm {(-5).

Ligera cianosis, patrén respiratorio con taquipnea al reposo, pulsos simétricos, higado
normal, soplo sistdlico GIVVI en 2° EII, 2° Tono intenso

ECG. Ritmo sinusal, e¢je P normal, AQRS +120°, HBV

Rx de torax Cardiomegalia GI, FP normal a disminuido, situs solitus, arco aodsico
izquierdo.

Eco. 594/1031, Origen adrtico de RDAP, PCA reverso.

KTT. 6628/5953. Origen de la RDAP de la parte posterior de la aorta ascendente, la
vasculatura pulmonar se corta en [ periferia. El conducto arterioso es grande y con la
prueba de oxigeno se invierte de I-D, hay hipertension pulmonar grave, hiperdindmica
Cirugia 28-mayo-98. Seccion y sutura de PCA, seccion de RDAP de Ao v anastomosis de
RP 2l tronco termiro lateral Hallazgos. La RDAP nace de la parte anterior de la Ao a 7
mm de distancia. PCA grande de 9mm. Presion AP PO 40/25 (33), Ao PO 90/70 (79).
Evolucidn favorable, sale de terapia el 30 mayo, se egresa el 5 junio de 98

Eco 15-05-98 554/1031. Buen astado PO.

Evolucion favorable, asintomatico, sin medicamentos, se solicita eco de control



RRB Reg 743892
Edad. 7 meses

Sexo.  Masculino

Originario. Edo de México

Madre de 25 afios de edad, Producto de Gli, embarazo normeevelutive. de termino.
ebtenido por parto eutdcico, niega asfixia perinatal, peso 3,300gr

P.A Taquipnea, fatiga a la alimentacion, diaforesis profusa al llanto, cianosis peribucal ai
Hanto.

EF. Peso 4,700gr (103, Taila 60cm (50).

Cianosts Gi, pulsos normales en las cuatro exiremidades, térax con deformidad centrai,
taquipnea al reposc y retraccion costal leve. Hiperactividad paraesternal izquierda, soplo
sistolico G II/VI en 4° EXl, 20 Tono unice intensc

ECG. Ritmo sinusal, gje P +60°, AQRS 130°, HVD.

Rx Situs solitus, cardiomegalia GIII, congestion veno capilar, arco adrtico izquierdo
Ecocardiograma. 642/2750. 643/3363.  649/377] 650/3870,

Situs solitus, conexiones AV y VA concordantes, FE 85%, dilatacién AF, FO con flujo de
D'L septum interatrial desplazado a la izquierda, displasia tricuspidea, prolapse v vaiva
septal fija con poco movimiento®, PSVD por IT 95mmHg, RDAP emerge de Ao
ascendente, la RIAD emerge del tronco de AP. Insoficiencia tricuspidea grave

KTT 6745/Cine 6058. Dx. OA RDAP de AoA, displasia tricuspidea, IT grave. Se decide
plastia tricuspidea mas correccion de RDAP, la cual emerge posterolateral izquierda de Ao
ascendente

Cirugia 16-nov-98. Anastomosis de RDAP a TAP y ligpadura de PCA  Hallazgos. RDAP se
origina de cara lateral de Ao ascendente PCA de 3mm Tiempe de bomba parcial 36min.
Evolucién torpida Variables altas ventilatorias, distermias, fiebre, gasto urinario elevado,
bandemia, datos de HAP, se realizaron varios ecos de contro!

Eco PO PSVD x IT 56mmHg, origen RDAP es estrecha sin turbulencia de 3.2mm en su
origen, valva triciispide displésica.

Continuz con mala evolucion, considerando HAP, manejindose con dobutamina, amrinona
v prostagrandina, sat. 02 95%. E! 19-nov. Presenia hipertensitn arterial, inicia tx
Nitroglicerina, infusi¢n de firosemide, desmoprezina, se refiere broncoespasmo importante
manejandose con aminofilina en infusidn, parametros veatilatorios altos.

22-nov-98%. Inicia con hipotermia, desaturacién, se administra tolazolina ! mg/ke/hr x datos
HAP, y nitropursiato, nitroglicerina 0.1mcg/kg/hr, dobutamina 16meg/kg/min, amrinona
10mg/kg/hr. Presenta asistolia con bolos de adrenalina y masaje cardiaco, sé desfibrila,
continuando en malas condiciones, presenta nueva asistolia, se realiza ecogcargiograma,
reportando trombo en VCI PSVD x IT 83mmHg, se sugiere estreptoquinasa no pudiéndola
conseguir en el hospitzl ni con familiares, se considera la posibilidad de tromboembolia
pulmonar asi como microtrombos que condicionaran mayor HAP.

Fallece a las 19 hrs No se autoriza estudio postmortem.

[
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VI.- DISCUSION,

El onigen de ia arteria pulmonar de la Adrta ascendente es una cardiopatia
poco frecuente, pero por su gravedad, facil diagndstico ecocardiografico, y
mangjo Qururgico exitoso €n casos oportunamente tratados reside su gran

importancia.

La arteria pulmonar andomala en todos los casocs se omginé de la cara

posterolateral proximal de la aorta ascendente.

En este estudio se confirma que la arteria pulmonar derecha anomala, es mas

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

La anomalia cardiaca asociada mas frecuentemente fue el conducto arterioso,
presente en nuestra serie un 83.3%, En ia literatura se reporta la Teiralogia de
Fallot como la cardiopatia asociada mas frecuente en el origen andémalo de Ia
RIAP, sin embargo en nuestra serie, no se enconiraron pacientes con esta
alteracién. En los pacientes con origen andémalo de RIAP, la cardiopatia

asociada mas frecuente fue CIV.

Las anomalias del arco adrtico descritas en algunos casos en la literatura como

hipoplasia y coartacion adrtica, no ccurrieron en estos pacientes.

Solo un paciente con QARIAP padecia de Sindrome de Di(George, v como en
la literatura existia arco aortico derecho asociado a ventana aorto pulmonar En
un paciente se determiné Sindrome de DiGeorge asociado a Ventana Aorto

Pulmonar. El Sindrome de DiGeorge debe considerarse en casos con esta



entidad atn en ausencia de un fenotipo sugestive, especialmente en casos con

anomalias asociadas del arco adriico.

En  esta experiencia el diagndstico se realizd prospectivamente a [a
ecocardiografia en el 100% de los pacientes, siendo un método eficaz, no
mvasivo, con bajo costc. El riesgo de los estudios de hemodinamia en esta
entidad queda demostrada va que en uno de los casos cateterizados por duda
relacionads a la operabilidad, fallecid al agravarse su estado. En los tres casos
adicionales cateterizados gque tuvieron presién de arteria pulmonar a nivel
sistémico o suprasistémico, ¢l cateterismo fue bien tolerado, con un manejo

quirargico satisfactorio.

La correccidon temprana es de gran importancia para prevenir enfermedad
vascular pulmonar. La enfermedad vascular pulmonar s¢ ha observado en
pacientes en edades tempranas, apartir de los 3 meses de edad, por lo que se
prefiere la cirugia durante ef periodo neonatal. En esta serie tnicamente a dos
pacientes se les realizo el diagndstico en el periodo neonatal. La mortalidad
quirirgica reportada en nuestra experiencia fue de 25%, es similar a la
reportada en la literatura. @%'>** 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
v realizar la correccidn temprana, ya que la sobrevida después de Ia cirugia es

similar al resto de la poblacién.

i)
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VIL CONCLUSIONES.

1.- La ecocardiografia es un método eficaz v no invasivo para el diagnostice

de esta enzidad.

2.~ El diagnéstico temprano v la correccion quirirgica son imperativos para la

sobrevida.

J.- La mortalidad ha disminuido considerablemente en los ditimos afios, la

cual es similar a Ia reportada en centros con mayor experiencia.

4.- El seguimienfo requiere detectar estenosis del sitio de reparacion

guirirgica.
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EX. ANEXQOS.



CUADRO 1.

EDAD |SEX0O ! ARCO DEFECTOS CIRUGLA SEGUIMIENTO
AQRTICO ASOCIADOS
17 dias M Derecho PCA/Veniana Anastomosis Se desconoce
Aorto RPI &l tronco de
Pulmonat/CIV/ la puimonar
Arco Ao Der.
7 meses | M Izquierdo PCA/Displasia Anastomosis Fallecid
tricuspidea/TT terminolateral
grave RDAPaTAPy
figadura de
PCA
21 dias (M Izquierdo PCA No Sobrevive
Z meses |F Izquierdo PCA Anastomosis Sobrevive
terminolateral
RDAP aTAPy
ligadura de
PCA
16 M Izquierdo PCA Anastomosis Sobrevive
meses terminolateral
RDAPa TAPy
ligadura de
PCA
21 F Derecho CIV por Cierre de CIV | Sobrevive
meses desalimeacidn/ con parche de
CIA dacron +
retmplante de
AP Izquierda en

tronceo de AP+
Cierre directo
de CIA

ot
L




CUADRO 2.

Arteria Pulmonar Andmalz

Anomalias
cardiacas aseciadas

Derecha

Ezguierda

Total

PCA

AT
iy

ClA

Arco aortico Derecho |

Dispiasia tricuspidea

P (D (O

[=>30 ST I

— B [ r B2 LR

Inguficiencia
tricospidea grave

<o

Ventana
aortopulmonar

Len) 2N







Ecocardiograma.

1. Eje largo paraesternal y eje corto
supraesternal y subcostal. Origen de la AP
de la Aorta ascendente.

2. Ausencia de a bifurcacion de la AP

normal.

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




ECOCARDIOGRAMA,




ANGIOGRAFIAS.

Frontal aortograma en aorta ascendente,
ghservando origen de la rama derecha,
de arteria pulmonar de Ia porcién
porteroclateral.




ANGIOGRAFIAS.

PA en AoA observande origen RDAP de la
cara
postelateral de PCA el cual prefunde RIAP.




CASO |ORIGEN ~ ANOMALIAS ARCO
ANOMALO ASOCIADAS AORTICO
DE AP
1 Izquierda PCA/Ventana Derecho
Ao-Pulmonar/
CIV.
2 |Derecho PCA/Displasia Izquierdo
Tricuspidea/IT
3 | Derecho PCA Izquierdo
4 | Derecho PCA fzquierdo
5  {Derecho PCA Izquierdo
6 |lzquierdo CIV/CIA Derecho




eR

d

ricuspt

I3

5

A
Arco Der.
Displasia

FE‘




HEMODINAMIA
PRESIONES

CASO | VD PmAP VI AO m

1 1108/9 40 108/9 78
wx 2 | 1404 70 90/55 75
3 |150/6 87  80/5 65
4 | 533 30 47 49
5 1908 75 105/8 75

6 38/5 20 65/5 53

FEDEFUNCION



TRATAMIENTO
QUIRURGICO

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