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MARCO TEORICO
DEFINICION

El Tronco Arterioso comun es una malformacion congénita en la cual un solo vaso
nace del corazén y da origen a la circulacién coronaria, pulmonar y aorta®.

INCIDENCIA

La incidencia a nivel mundial se desconoce ya que los datos reportados estan en
relacion al centro donde se realizo el estudio y las edades que se tomaron en
cuenta Para el grupo de Toronto la incidencia es de aproximadamente 0.07%
Para el New England Regional Infant Cardiac Program de 1.5%* * La prevalencia
en el grupo de Baltimore es de 0.056 por 1000 nacidos vivos®, En México se
desconocen estos datos

ANATOMIA

El vaso arterial unico generalmente nace de ambos ventriculos (balanceado)95 %
y en raras ocasiones de uno solo (desbalanceado) 5 % El nimero de valvas de
dicho vaso es variable. El tronco cabalga sobre una comunicacion interventricular
gue acompafa siempre a esta cardiopatia y se genera como consecuencia de la
ausencia del septum infundibular y se considera el defecto obligado®.

Este Unico vaso que nace del corazon da origen a las circulaciones: coronaria,
pulmonar y sistémica. Las arterias pulmonares tienen su origen en el tronco
arterial comun, distal a las coronarias y proximal al tronco arterial
braquiocefalico®®.

En la mayoria de los casos se presenta en situs solitus con conexion
atrioventricular concordante; son raras sus combinaciones con conexion

atrioventricular discordante o con ausencia de conexion atrioventricular derecha
56,7, 8

EMBRIOLOGIA

El tronco arterioso se genera por una interrupcion en el proceso de septacion de la
arteria truncal, por deficiencia del septum aortico-pulmonar y del infundibulo
subpulmonar. El grado de deficiencia del septum aorto-pulmonar determina la
variabilidad en el origen de las arterias pulmonares.

Estudios experimentales en embriones de pollo han mostrado que la ablacion de
la cresta neural determina la aparicion de tronco arterioso, al igual que la ausencia
de dichas células en las bolsas faringeas determina la ausencia de timo y
paratiroides > % 1°



Al igual que otras malformaciones cardiacas troncoconales se asocia a
microdeleciones del cromosoma 22 g 11 que afectan la migracion de la cresta
neural cardiaca> .

El tronco arterioso se ha asociado con hijo de madre diabética y algunos
teratdgenos como el acido retinoico?

La historia natural de esta cardiopatia muestra que los pacientes que naceny no
son tratados quirdrgicamente tienen un mal pronéstico (el 50% muere en el primer
mes de edad, el 18% sobrevive 6 meses y solo el 12% llega al primer afio de
vida)®®. A través del tiempo, se han formulado varias preguntas acerca de este
padecimiento como son: las variantes anatémicas, las lesiones asociadas, la edad
Optima para la correccion, el material utilizado durante la cirugia, los factores de
riesgo asociados a defuncion, el tiempo de sobrevida después de la cirugia y la
necesidad de reoperaciones; sin embargo las respuestas han sido inconsistentes.
El propésito de este estudio ha sido dar a conocer nuestra experiencia en el
manejo de estos pacientes.

CLASIFICACION

La clasificacion de Collet y Edwards se basa en el sitio de nacimiento de las
arterias pulmonares de la siguiente forma:

Tipo I: Ambas ramas pulmonares nacen de un pequefio tronco comun.
Tipo II: Nacen de la cara posterior del vaso.
Tipo IlI: Las ramas pulmonares se originan de las caras laterales del tronco”.

Esta cardiopatia congénita constituye un tipo de conexion ventriculoarterial®.
Van Praagh planteo otra clasificacion:

Tipo Al: Es lo mismo que el tipo | de Collet y Edwards.
Tipo A2: Engloba los tipos Il y 11l de Collet y Edwards.
Tipo A3: Ausencia de una rama pulmonar (hemitronco)
Tipo A4: Tronco asociado a interrupcion del arco aortico.

En el afio 2000, en el consenso de expertos, se informé que una mejor manera de
clasificar esta entidad era la siguiente: A) Tronco arterioso comdn con aorta
dominante y ramas cercanas. Incluye a los tipos |, Il y Il de Collet y Edwards y a
los tipos Aly A2 de Van Praagh. B) Aorta dominante con ausencia de una rama.
Corresponde al tipo A3 de Van Praagh. C) Tronco arterioso comun con pulmonar
dominante con interrupcion del arco adrtico o coartacion adrtica grave. Incluye el
tipo A4 de Van Praagh* .



Tabla l. Clasificaciones tronco arterioso comun

Colletty Van Praagh y Van
Edwards Praagh Van Praagh modificado
Tipo aorta dominante y ramas
Tipo I, 11y I TipoAlyA?2 pulmonares
confluentes o casi confluentes
Tipo A3 Tipo aorta dominante con ausencia
de unarama pulmonar
Tipo pulmonar dominante y arco
Tipo A4 aortico
interrumpido, hipoplasico o
coartado

FISIOPATOLOGIA

Esta cardiopatia se caracteriza por la rapida aparicion de hiperflujo pulmonar y
falla cardiaca, para ello influyen dos aspectos, la velocidad con que bajan las
resistencias vasculares pulmonares y la cantidad de flujo que pasa por el vaso
troncal hacia la circulacion pulmonar, adicionalmente la presion que recibe la
arteria pulmonar es igual a la sistémica, lo cual condiciona que el manejo médico
deba iniciarse tempranamente.

La valvula troncal también juega un papel importante en la hemodinamia de esta
cardiopatia, ya que si existe insuficiencia importante disminuira el gasto cardiaco y
aumentara la presion telediastolica ventricular que sumado al hiperflujo pulmonar
agravaran la falla cardiaca de estos pacientes.

Si por el contrario la valvula troncal tiene estenosis se afectara la circulacion

coronaria pudiendo originar isquemia, y la pulmonar incrementando la cianosis'® -
17

Los dos ventriculos expulsan al mismo tiempo su contenido por el tronco comun,
generando la mezcla sanguinea, debido al hiperflujo estos pacientes mantienen
una saturacion cercana a lo normal, lo anterior explica que la cianosis inicialmente
sea leve. Se ha encontrado que a pesar de existir mezcla a nivel troncal la
saturacion de la aorta y la pulmonar no siempre es la misma y se debe a que
existlesn corrientes de flujo preferencial que permiten saturaciones alrededor de
90%™°.

Otro aspecto fundamental es la asociacion de otras lesiones como la interrupcion
del arco aortico o coartacion de aorta las cuales deprimen mas rapidamente la
funcién ventricular izquierda llevando a falla cardiaca. Otro aspecto que desarrolla
la falla ventricular es la presencia de CIV restrictiva por suerte poco frecuente en
esta patologia *° .



HISTORIA NATURAL

La historia natural del tronco arterioso es benigna durante el desarrollo
intrauterino, con minimas alteraciones en la fisiologia cardiovascular fetal. Sin
embargo, cambia de forma importante después del nacimiento, con la caida de las
resistencias pulmonares, apareciendo insuficiencia cardiaca, responsable de la
alta mortalidad durante el primer afio de vida.

La enfermedad vascular pulmonar puede aparecer antes del primer afio de vida,
aumentando la cianosis y disminuyendo el cuadro de insuficiencia congestiva al
balancearse la circulacion pulmonar y sistémica *'.

Solo el 25% de los pacientes sin reparacion quirargica sobreviven el primer afio de
vida, la mayor parte fallece durante los primeros meses. Se han reportado casos
de pacientes sin correccion del tronco arterioso que sobreviven hasta la edad
adulta, pero no es lo usual. La gran mayoria de pacientes que sobreviven por
encima del afo de vida padecen una grave enfermedad vascular pulmonar,
muchas veces irreversible® * 2.

MANIFESTACIONES CLINICAS

Los sintomas aparecen con la caida de las resistencias vasculares pulmonares,
cursando con insuficiencia cardiaca congestiva, cianosis de grado variable vy
cuadros neumonicos a repeticion. Los hallazgos mas frecuente en estos nifios
incluyen taquipnea, palidez, sudoracion al comer, falta de ganancia de peso,
pulsos amplios, precordio hiperdinamico y hepatomegalia. El cuadro clinico puede
verse agravado por la presencia de algun otro defecto asociado a nivel de la
vélvula troncal o el arco adrtico ™ %',

La exploracion fisica varia segun el grado de repercusion hemodinamica, en la
auscultacion cardiaca se encuentra un soplo expulsivo en borde esternal
izquierdo, un escape diastolico en presencia de insuficiencia troncal y en caso de
estenosis se escuchara un chasquido protosistolico asociado al soplo expulsivo.
Por la presencia de una sola valvula sigmoidea el segundo ruido es Unico y de
tonalidad metalica *'.

DIAGNOSTICO

Actualmente el diagnostico de tronco arterioso es clinico. La radiografia torax
muestra cardiomegalia e hiperflujo pulmonar 2. El ECG es inespecifico,
usualmente se encuentra ritmo sinusal con hipertrofia biventricular *°.

El estudio ecocardiografico es el estudio no invasivo que aporta sufiicente
informacion para que se lleve a cabo el tratamiento quirdrgico La resonancia
magnética y la tomografia estan indicadas en caso de tener dificultad para
identificar las ramas pulmonares o evaluar el arco aértico =.



En la actualidad el cateterismo se practica cuando se desea saber la reversibilidad
de la hipertensién arterial pulmonar *>.

Se debe en el recién nacido tener en cuenta el diagnéstico diferencial con
tetralogia de Fallot, atresia pulmonar y la ventana aortopulmonar 2.

MANEJO CLINICO

La presencia de tronco arterioso es una indicacion absoluta de cirugia.
Clinicamente el paciente presenta insuficiencia cardiaca congestiva tras la caida
de las resistencias vasculares pulmonares, por lo que deben manejarse
diuréticos, vasodilatadores sistémicos en el caso de insuficiencia de la valvula
troncal o de congestion pulmonar muy severa. En los casos de asociacion con
interrupcion del arco aortico debe iniciarse de manera urgente infusion de
prostaglandinas para mantener el conducto abierto, y debe ingresarse el paciente
e indicarse la cirugia urgente después de la estabilizacion ',

TRATAMIENTO QUIRURGICO:

En la actualidad se desconoce cual es el tiempo ideal para llevar a cabo la
correccion quirdrgica en ausencia de interrupcion del arco adrtico ya que la
reparacion en la etapa neonatal implica que el tubo utilizado sea de diametro
reducido y se requeriran mayores reintervenciones futuras. Por otro lado se
desconoce hasta que momento la hipertension pulmonar aun es reversible.

Se debe siempre que la situacion clinica del paciente lo permita, esperar a la caida
de las rzeSsistencias vasculares pulmonares durante la segunda o tercera semana
de vida = .

La correccion tipo Rastelli de la cardiopatia se lleva en tres partes:

Extraccion de las arterias pulmonares de la arteria troncal y reconstruccion de la
aorta, con reparacion cuando se requiere de la valvula troncal. Apertura del
ventriculo derecho y cierre de la comunicacion interventricular. Reconstruccion de
la continuidad entre el ventriculo derecho y las arterias pulmonares utilizando un
tubo valvado. Este tubo puede ser sintético o biolégico®  #”.

En los casos de existir una interrupcion del arco aortico, inicialmente se procede a
reconstruir el arco durante un periodo limitado de paro cardiocirculatorio en
hipotermia profunda, pudiendo utilizarse una perfusion cerebral selectiva para
evitar la isquemia cerebral 2.

El tipo de conducto utilizado para construir la continuidad entre el ventriculo
derecho y las arterias pulmonares ha ido cambiando debido a la posibilidad
calcificacién y degeneracion®.

Se han utilizado tubos de gorotex, woven dacron y homoinjertos con resultados
: 29
variados



RESULTADOS DE LA CORRECCION COMPLETA
Actualmente los resultados de la reparacion de tronco arterioso han mejorado por:

1. Realizacién de la cirugia a edades mas precoces, incluso durante el primer mes
de vida **

2. Mejora de las técnicas de circulacion extracorporea y proteccion miocardica en
el recién nacido.

3. Mejora en el manejo pos operatorio de los pacientes.

La mortalidad hospitalaria para el tronco arterioso simple oscila entre el 5-10% en
centros especializados en cirugia neonatal, siendo la mortalidad para las formas
complejas del 20% *°.

Existen tres factores de riesgo de mortalidad en la cirugia del tronco arterioso:

1. Presencia de interrupcion del arco aortico
2. Presencia de insuficiencia severa de la valvula troncal
3. Hipertension arterial pulmonar severa %’

SEGUIMIENTO A MEDIANO Y LARGO PLAZO

Como en todas las cardiopatias en las que se utliza un tubo valvado
extracardiaco, el futuro de estos pacientes esta condicionado por la duracion del
tubo, debiendo ser reoperados a través del tiempo para cambio de estos *.

La durabilidad media de los homoinjertos y/o heteroinjertos esta condicionada por
dos factores:

1. Degeneracion intrinseca de los tubos
2. Crecimiento de los pacientes.

La durabilidad media es variable dependiendo de los diferentes grupos quirdrgicos
pero en promedio se encuentran entre 3.7 afios con un rango de 6 meses a 7 afios
32

Los pacientes operados de tronco arterioso deben tener un seguimiento de la
valvula troncal, muchas veces bicuspides o cuadricuspides y con tendencia a la
degeneracion temprana, por lo que debe realizarse control ecocardiografico anual
que evalte el funcionamiento de la valvula y la aparicion de gradientes en la
conexion ventriculo pulmonar®,



Las obstrucciones en el conducto extracardiaco pueden ser manejadas
transitoriamente con angioplastia percutanea con balon, lo cual puede retrasar la
indicacion de recambio quirargico del tubo de manera temporal.

En ausencia de defectos residuales, los pacientes corregidos de tronco arterioso
deben estar en clase funcional I, libres de sintomas y sin requerir medicamentos
aunque existe una curva de supervivencia en todas las series claramente
descendente con el paso de los afios; muerte subita, reoperaciones, enfermedad
vascular pulmonar, disfuncion ventricular, que lleva una tasa de supervivencia
estimada a los 10 afios de aproximadamente el 65-70% 22932

PLANTAMIENTO DEL PROBLEMA

Es el tronco arterioso una cardiopatia congénita infrecuente con signos y sintomas
especificos que requiere un manejo medico y quirdrgico temprano. Por tanto
estudiaremos cuales son las caracteristicas clinicas, ecoardiografias,
angiograficas, quirdrgicas y de seguimiento de los pacientes con dicha entidad que
han sido manejados en el Instituto Nacional de Cardiologia en un tiempo de 21
afos.

JUSTIFICACION

No existe en la literatura internacional reciente estudios que informen los
resultados quirargicos de los pacientes llevados a correccion de tronco arterioso
mas alla de la etapa neonatal. Tampoco hay descripciones recientes de la historia
natural de dicha cardiopatia cuando no fue llevada a tratamiento quirdrgico.

OBJETIVO GENERAL
Describir los casos de tronco arterioso con y sin cirugia.
OBJETIVOS ESPECIFICOS

Analizar la historia natural de los pacientes no operados y factores de riesgo para
muerte

Analizar la evolucién de los pacientes operados y factores asociados a defuncion
Criterios de inclusion:

Pacientes conocidos en el departamento de cardiologia pediatrica del Instituto
Nacional de Cardiologia con el diagnostico de tronco arterioso desde enero de
1988 hasta julio del 2009.

Criterios de exclusion:

Expedientes incompletos



MATERIAL Y METODOS

Se evaluaron todos los pacientes con diagnostico de tronco arterioso comun
ingresados en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez de enero de
1988 a julio del 2009. Se revisaron todos los expedientes de pacientes con
diagndstico de tronco arterioso comun de cualquier género y menores de 18 afios.
Se excluyeron los expedientes incompletos. Se registraron las variables
demograficas: edad al ingreso, género y peso. Las variables clinicas fueron:
presencia de delecion del par 22, anatomia y funcion de la cardiopatia (tipo de
tronco, numero de valvas de la valvula truncal, grado de estenosis y suficiencia),
arterias coronarias, lesiones en ramas pulmonares y anomalias cardiacas
asociadas. Cuando se efectué cateterismo, presiones de arteria pulmonar
(sistolica: PSAP; media: PMAP), resistencias vasculares pulmonares (RVP),
sistémicas (RVS) y patron coronario. Las variables quirdrgicas analizadas fueron
edad y peso del paciente al momento de la cirugia, tiempo de circulacion
extracorpérea, pinzamiento aodrtico, tipo de cirugia, material y diametro del tubo.
Las variables posquirdrgicas tempranas: sobrevida, tiempo de ventilacion
mecanica y complicaciones (hemodinamicas, respiratorias, infecciosas, sangrados
y arritmias); las tardias: parametros ecocardiograficos, caracteristicas de la via de
salida del ventriculo derecho e izquierdo, caracteristicas de las ramas pulmonares,
PSAP, tiempo de sobrevida, necesidad de dilatacion con balon del tubo , cambio
valvular (neoaorta) y/o cambio de tubo.

La mortalidad operatoria se definio como la defuncién durante los primeros treinta
dias después de la cirugia. Las reintervenciones incluyeron cateterismo
terapéutico y reoperaciones

TIPO DE ESTUDIO

Estudio observacional, longitudinal, retrospectivo, prolectivo y descriptivo. Una
cohorte historica.

ANALISIS ESTADISTICO

Se utilizé estadistica descriptiva. El promedio y desviacion estandar para resumir
variables numeéricas con distribucion gaussiana o0 la mediana con minimos y
mMAaximos en caso contrario. Para las variables categoricas se empled frecuencias
y proporciones. Para comparar promedios se utilizo la prueba de T para muestras
independientes y su correspondiente prueba no paramétrica de ser necesario. La
comparacion de variables categoricas se realizO con una ji-cuadrada o prueba
exacta de Fisher, segun corresponde. El analisis de supervivencia se realizé con
el método Kaplan-Meir. Un analisis univariado y multivariado de riesgos
proporcionales de Cox fue corrido para evaluar los factores de riesgo asociados a
mortalidad posoperatoria o reintervencion.



RESULTADOS

De todos los pacientes estudiados de enero de 1988 a julio del 2009 se
encontraron 72 casos con el diagndéstico de tronco arterioso comun. De ellos 36
(50 %) del género masculino y 36 (50 %) del genero femenino. La mediana de la
edad fue de 8 meses con una minima de 3 dias y maxima de 14 afos. El peso al
momento de la cirugia fue de 5.8 Kg., con una minima de 2.2 Kg. y maxima de
28.5 Kg. En todos los casos el diagnéstico definitivo se establecid por clinica y
ecocardiografia. De acuerdo con la clasificacion de Collett y Edwards, sesenta
(85.7%) de los casos correspondieron al tipo I, nueve (12.9%) al tipo 1l 'y 1 (1.4%)
al tipo lll; segun Van Praagh modificado, todos pertenecieron al tipo IA. De
acuerdo a la nueva clasificacion 70 pacientes fueron del grupo tronco arterioso con
aorta dominante y dos casos con pulmonar dominante o tipo 4 A segun Van
Praagh modificado. La valvula truncal mas frecuente fue trivalva en veintisiete
(37.5%), cuatrivalva en veinticinco (34 %) y bivalva en cinco casos (6.9%), en
quince pacientes (20%) que correponden a los fallecidos no operados no se pudo
determinar el numero de valvas de la valvula truncal. En veinte casos (39.3%) el
arco aortico estuvo a la derecha. Las lesiones asociadas fueron: comunicacion
interatrial tipo fosa oval cinco casos (17.9%), foramen oval permeable cuatro
casos (14.3%), interrupcion del arco aortico en dos casos (5.7%).

Cincuenta y dos pacientes (74.3%) ameritaron cateterismo cardiaco para evaluar
resistencias vasculares pulmonares, anatomia pulmonar y coronaria y anatomia
de las ramas pulmonares. La edad: 3 dias a 14 afios con mediana de 9.5 meses.
El promedio de la PSAP fue 62 + 21 mmHg y la PMAP de 41 + 11 mmHg; la
media de la resistencia arteriolar pulmonar de 5 + 2 unidades Woods (Tabla 2). En
ocho de estos pacientes se documentaron anomalias coronarias.

De los 52 pacientes operados, en cuarenta y nueve (94.2%) se realizé cirugia tipo
Rastelli y Barbero-Marcial en tres casos (5.8%). El tiempo de circulacion
extracorpérea tuvo una mediana de 132 minutos [minimo 90, maximo 225] y el de
pinzamiento aodrtico 92 minutos [minimo 30, maximo 185]. Se coloco tubo de
goretex a 2 (3.8%) woven-dacron a 42 (60.9%) casos, Hancock a 5 (9.6%) y
cirugia de Barbero-Marcial a tres (5.8%). El promedio del diametro del tubo para
los 49 pacientes (94.2%) fue 14.5 + 2 mm.

Diez pacientes operados fallecieron (16.9%), todos con insuficiencia moderada de
la valvula truncal; dos de ellos ademas con estenosis (gradiente de 30 mm Hg).
Las causas: crisis hipertensiva pulmonar, choque cardiogénico y obstruccion de la
canula de traqueostomia.

A partir del aflo 2000, a todos los pacientes (35) se les practicé hibridacion
fluorescente in situ (FISH), en 14 (40%), se demostro delecion del cromosoma
22q1l1. (Tabla 2)



Procedimientos intervencionistas subsecuentes.

Tres enfermos (10.7%) requirieron intervencionismo en el seguimiento. Un
paciente, 30 meses después de la cirugia, presentd obstruccion de la porcion
proximal del tubo de woven-dacrén. Se llevo a dilatacion con balon reduciendo el
gradiente sistolico de 67 a 20 mmHg. Otro paciente, 23 meses después de la
intervencion quirdrgica, mostro estenosis en la rama derecha con un gradiente de
22mm Hg. Esta se le dilaté y se le colocd un stent, el gradiente residual de 4
mmHg. La nifia tratada con técnica de Barbero-Marcial presentd, 38 meses
después de la cirugia, estenosis proximal de ambas ramas (derecha con gradiente
de 60 mmHg; izquierda de 25 mmHg, por lo que se dilataron y se coloco stent en
cada una con gradiente residual de 6 mmHg en ambas.

Procedimientos quirurgicos subsecuentes.

Cuatro pacientes después de su correccion total, requirieron cambio de tubo. Tres
de los tubos iniciales fueron de woven-dacron de 14mm y se substituyeron por los
mismos pero de 18mm, el cuarto paciente fue operado previamente con técnica
barbero marcial. EI cambio valvular truncal, dos pacientes lo requirieron (7.1%).
Una, operada a los 4 meses de edad, en quien se coloc6 tubo de woven-dacrén
de 14mm. La valvula truncal era trivalva y tenia doble lesion: insuficiencia ligera y
estenosis importante con gradiente maximo de 70 mmHg y medio de 42 mmHg.
Se le realiz6 comisurotomia en el transquirdrgico; sin embargo, 4 meses despueés,
se documentd insuficiencia importante y estenosis con gradiente residual de 26
mmHg.Se realizé cambio valvular y colocacion de proétesis St Jude de 19mm. En
otra paciente se documentd valvula truncal cuatrivalva con doble lesion:
insuficiencia ligera y estenosis con gradiente medio de 55 mmHg. Durante el
procedimiento de Barbero-Marcial, se realiz6 comisurotomia. Cuatro afios
después de la cirugia y 12 meses después de la colocacion de stent bilateral, se
documento insuficiencia valvular importante. Se colocé protesis ATS 23 mm,
ademas de ampliacion de ambas ramas pulmonares con parche de pericardio
bovino.

La supevivencia de los 72 pacientes fue de 31.4% a 10 afos. La sobrevida de los
52 niflos operados en nuestro instituto a 30 dias fue del 70.9% y desde el afo
hasta los 14.5 afios de seguimiento se ha mantenido en 64.5% (fig. 1). Se
presentaron 32 defunciones en todo el grupo. Siete pacientes (10%) se perdieron
al seguimiento. La mortalidad total encontrada fue de 50.8%. De los 52 pacientes
operados, 17 han fallecido (32.6%). (Figura 2)

De los pacientes no intervenidos y que fallecieron el 73.3% (11) fallecieron antes
del mes de vida y con el diagndstico ya establecido. (Tabla 5)
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DISCUSION

El tronco comun es una cardiopatia que fue descrita por primera vez en 1798 por
Wilson .En 1949 Collet y Edwards propusieron la primera clasificacion y, en1965,
Van Praagh sugirié una clasificacién alternativa * 3% 34

La de Collet y Edwards apoya su nomenclatura en el origen de las arterias
pulmonares. El tipo | tiene septum aortico pulmonar formado parcialmente y, por lo
tanto, el tronco de la arteria pulmonar esta presente. En el tipo Il las ramas
izquierda y derecha nacen directamente de la cara posterior del tronco arterial
comun, adyacentes una de la otra. En el tipo Ill ambas ramas pulmonares nacen a
cada lado del tronco arterial comun, y en el tipo IV (pseudotronco), las ramas
pulmonares no nacen del tronco arterial comudn, sino como colaterales
aortopulmonares. Actualmente la mayoria no considera que el tipo IV sea un
tronco arterioso, son mas bien una atresia pulmonar con comunicacion
interventricular y ramas pulmonares no confluentes™

La clasificacion de Van Praagh y Van Praagh no solo considera el origen de las
arterias pulmonares, también toma en cuenta la presencia 0 no de comunicacion
interventricular y la interrupcion o no del arco aértico. La nomenclatura incluye
una letra (A o B segun tenga comunicacion interventricular o no respectivamente)
y un numero (1, si existe tronco pulmonar; 2, si no existe tronco pero las ramas
nacen directamente del tronco comun sin importar su cercania; 3, si el origen de
una de las ramas no es del tronco arterioso comun, sino de un conducto o
colateral aortica, y 4, cuando el arco aortico esta interrumpido y existe un gran
conducto que alimenta la aorta descendente'® Ambas clasificaciones estan
limitadas por su frecuente inconsistencia entre la descripcion (especialmente entre
el tipo 1 y Il de Collet y Edwards y tipo Ai y A2 de Van Praagh que se hace con los
meétodos diagnosticos y los hallazgos reales durante el acto quirdrgico, al grado
gue con frecuencia el cirujano describe la anatomia del tronco como tipo 1 7. Por
otro lado la ausencia de comunicacion interventricular en un tronco comun es rara
y mas bien corresponde a una atresia aortica o pulmonar. Lo mismo que el tipo IV
de Collet y Edwards que corresponde, a una atresia pulmonar con comunicacion
interventricular. En el afio 2000, en el consenso de expertos, se informo que una
mejor manera de clasificar esta entidad era la siguiente: A) Tronco arterioso
comun con aorta dominante y ramas cercanas. Incluye al tipo I, 1l y Ill de Collet y
Edwadrs y al tipo Al y A2 de Van Praagh. B) Aorta dominante con ausencia de
una rama. Corresponde al tipo A3 de Van Praagh. C) Tronco arterioso comun con
pulmonar dominante con interrupcion del arco adrtico o coartacion aortica grave.
Incluye el tipo A4 de Van Praagh **

La descripcion anatomica de los pacientes que analizamos correspondié, en 21

casos al tipo | y, siete al tipo Il segun Collet y Edwards. Setenta correspondieron
al tipo Al de Van Praagh o al tronco arterioso con aorta dominante y ramas
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pulmonares cercanas segun la nueva clasificacion. Y se encontraron dos casos de
tronco arterioso con pulmonar dominante. (Tabla 1)

Debido a la alta mortalidad que este grupo de pacientes presenta si no se operan
a edades tempranas, se han practicado diversos tratamientos quirdrgicos *

En forma inicial, se realiz6 bandaje pulmonar como tratamiento paliativo, sin
embargo, el resultado fue ineficiente y con mortalidad promedio de 51%. **

Posteriormente, con la idea de reestablecer la continuidad del ventriculo derecho
con la arteria pulmonar, se empled un tubo valvado y esto abrid la puerta a la
correccién primaria.?®> Desde hace 42 afios el manejo quirtirgico se ha enfocado a
dicha correccion pero no hay un consenso para determinar cual es el tiempo
optimo para la cirugia. Se ha propuesto que, para evitar los efectos deletéreos de
la hipertension arterial pulmonar, el tratamiento quirargico debe llevarse a cabo en
la etapa neonatal.

En nuestra serie, la mediana de la edad al momento de la cirugia fue de 8 meses
con una minima de 1 y maxima de 144, que difiere notablemente de las ultimas
series publicadas. El motivo es que, como el diagnéstico no se efectla en etapas
tempranas, el envio a nuestro centro de trabajo es tardio.

Para tomar la decision quirargica se realizo cateterismo a 52 enfermos, la mediana
de la edad 16.2 9.5 meses. La PSAP en promedio fue 62 =21 mmHgy la PMAP
de 41 + 11 mmHg; la resistencia arteriolar pulmonar media fue 5 £ 2 unidades
Woods. El grupo de Mair en 1974 informo que los pacientes con menos de 8 U/m2
tuvieron una mortalidad del 10%. Para los que tuvieron de 8-12 U/m2, la
mortalidad fue del 33%. Todos los pacientes con resistencias mayores de 12 U/m2
murieron. En estos pacientes, las edades de la cirugia oscilaron de 23 meses a 18
afios. En nuestro grupo la mortalidad quirdrgica fue de 16 %.

En los estudios histoldégicos pulmonares practicados en el grupo de enfermos
que fallecio, se encontrog, de acuerdo a la clasificacion de Health y Edwards, que
los pacientes que tenian menos de 8 U RVP los cambios eran de tipo | y II; para
los que tenian resistencias de 8-12U, los cambios correspondian al grado Il y para
los que tenian mas de 12 U, eran 3 y 4. Por otro lado, en esta serie solo dos
pacientes fueron menores de 2 afos y siete menores de 4. La serie fue de 37
pacientes® . A pesar de ser una serie corta, ésta brinda informacion valiosa a los
centros cardiologicos como el nuestro. Esto debido a que los pacientes no llegan a
edades tempranas, si es posible efectuar la correccion en etapas mas tardias
siempre y cuando se efectle cateterismo para determinar la reversibilidad de la
hipertension arterial pulmonar como se hizo en la mayor parte de nuestros
enfermos.
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La curva libre de reintervenciones a 5 afos fue de 45%. La Unica variable
predictiva independiente para prolongar el cambio de tubo fue la colocacién de
homoinjertos (p= 0.05). A pesar de que fueron los nifilos mas pequefios, a los que
se colocé (p= 0.001) Se practicaron 92 reintervenciones en 75 pacientes®..

El grupo de Brown informé que, en su serie de 60 pacientes, se colocaron 19
tubos de 8 a 10 mm y 41 de 11 a 15 mm. El tiempo de seguimiento fue 10 afos
y requirié 30 reintervenciones en 23 pacientes. La curva libre de reoperacion a 7
anos fue de 64% y de 36% a 10 afios. Llama la atencibn que el cambio se
decidié cuando el gradiente del tubo tenia mediana de 49 mmHg con extremos de
18 y 129 mmHg *'. En nuestra serie cuatro pacientes después de su correccion
total, requirieron cambio de tubo. Tres de los tubos iniciales fueron de woven-
dacron de 14mm y se substituyeron por los mismos pero de 18mm, el cuarto
paciente fue operado previamente con técnica barbero marcial.

El intervencionismo ha ocupado un lugar importante en el manejo del paciente
operado de tronco arterioso ya que, en algunos casos, prolonga el tiempo libre de
reoperacion por intervenciones directas en el tubo En la serie de Mc Elhinney se
requirieron doce dilataciones con balén en 128 sobrevivientes *!. En el grupo de
Brown, 7 de 53 sobrevivientes requirieron dilatacion de la anastomosis y del
conducto valvado *. De nuestro grupo, 3 enfermos (10.7%) requirieron
intervencionismo: uno para dilatar el tubo, otro para dilatar el tubo y colocar stent
en ramas, y el ultimo 23 meses después de cirugia presento estenosis en la rama
pulmonar derecha esta se le dilaté y se le coloco un stent.

Desde hace mas de 40 afilos han sido estudiados dos sindromes: el
velocardiofacial y el de Di George, ambos comparten caracteristicas como la
facies y cardiopatias troncoconales. Se ha comprobado que tienen un defecto
geneético comun, que es la delecion de la region g 11 del cromosoma 22 y se
denomina 22qll1.2. Esta delecibn se observa mediante una técnica de
inmunofluorescencia in situ (FISH), que marca de manera puntual la region
ausente del cromosoma *. En un estudio realizado por Goldmuntz en 251
pacientes con diversas alteraciones troncoconales, se demostré que el 34.5%
(10/29) de los pacientes portadores de tronco arterioso tenian delecion del
cromosoma 22 . En nuestros paciente estudiados diecinueve (26.3%) la
presento.

En esta serie se reportaron 15 pacientes que fallecieron con el diagnostico de
tronco arterioso los cuales no alcanzaron a llegar a ningun procedimiento
quirargico y corresponden al 20.8 % de los 72 casos estudiados. La mediana para
el diagnostico fue de 6,5 meses siendo el paciente mas joven de 4 dias de vida y
el mayor con 13 afos de edad, el peso oscilo entre los 2.4 kilos y 34 kilos
respectivamente para los dos nifios antes mencionados. El fallecimiento de los
pacientes ocurrio en 10 enfermos aproximadamente al mes del ingreso y dentro de
las causas de la muerte las mas frecuentes fueron los cuadros sépticos en 4
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pacientes 26% Yy la falla cardiaca igualmente en 4 pacientes. En un paciente se
establecio el diagnostico a los 13 afios de edad con 34 kilos de peso en quien no
se ofreci6 manejo quirdrgico por dafio irreparable en la vasculatura pulmonar
calculandose una presion sistélica de la arteria pulmonar por eco de 100 mm/Hg y
resistencias vasculares fijas en el cateterismo, falleci6 secundario a crisis
hipertensiva pulmonar tres meses después de realizado el diagnostico (Tabla 5).

La sobrevida total en nuestro instituto a 30 dias fue del 70.9%, y al los 14 afose

ha mantenido en 64.5 % afio. Menor a la informada por Rajasinghe, 2°
que reportd sobrevida del 90% a 5 afios, 85% a 10 aflos y 83% a 15 afios.
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PERSPECTIVAS

Es claro que la anatomia y alteraciones hemodinamicas de esta cardiopatia
impactan en la técnica quirdrgica y su evolucion por lo que para el futuro se ha
propuesto llevar a cabo una descripcion completa de esta entidad que incluya:
anatomia y funcion de la valvula truncal: nimero de valvas, presencia o no de
displasia, grado de cabalgamiento sobre los ventriculos, presencia o no de
estenosis y/o insuficiencia, ademas del grado de dichas lesiones. Otras, como la
hipoplasia de uno de los ventriculos dependiendo del grado de cabalgamiento de
la valvula truncal, las anomalias coronarias y, por ultimo, la delecion del par 22.
Esto permitira homogeneizar criterios para registrar y analizar los datos en un
futuro, que establezcan riesgos o criterios terapéuticos 2.
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CONCLUSIONES

Debido al sistema de referencia de nuestros pacientes, la edad al momento de la
cirugia fue mayor que la descrita en los ultimos afios en la literatura. Ninguno de
los pacientes cateterizados antes de la cirugia tuvo criterios hemodinamicos que
contraindicaran el tratamiento correctivo. EI momento ideal para la correccion
quirdrgica pudiera no estar limitado a la etapa neonatal. La insuficiencia truncal
importante fue el dnico factor de riesgo post quirurgico que se asocio
significativamente a mortalidad.

El procedimiento intervencionista parece ser una opcion terapéutica adecuada en
el manejo de la estenosis del tubo y/o ramas pulmonares, aumentando su tiempo
de funcionalidad. La incidencia del cambio de tubo, hasta el momento, es bajay la
funcionalidad de las protesis mecanicas en posicion truncal ha sido favorable. No
tenemos experiencia con homoinjertos, de tal suerte que nuestros resultados
ofrecen una alterativa de manejo en centros cardiélogicos semejantes al nuestro.
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LIMITACIONES

Se trata de una serie corta con poco tiempo de evolucion para poder evaluar
adecuadamente otros factores de riesgo y desenlaces a corto, mediano y largo
plazo, como son tiempo ideal de la correccion, funcionalidad del tubo y/o proétesis,
crecimiento, desarrollo, capacidad fisica, impacto de la cardiopatia en el nucleo
familiar y comportamiento ante enfermedades adquiridas en la etapa adulta.
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ANEXOS

Tabla 1. Clasificaciones tronco arterioso comun

Colletty Van Praagh y Van
Edwards Praagh Van Praagh modificado
Tipo aorta dominante y ramas
Tipo I, 11y I TipoAlyA?2 pulmonares
confluentes o casi confluentes
Tipo A3 Tipo aorta dominante con ausencia
de unarama pulmonar
Tipo pulmonar dominante y arco
Tipo A4 aortico
interrumpido, hipoplasico o
coartado
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Tabla 2. Caracteristicas clinicas posoperados \

n 52
25/27
Sexo m/f (%f) (51.9)
8[0.1-
Edad (meses)* 144]**
5.8[2.2-
Peso (kg)* 28]**
Tronco tipo aorta dominante con ramas
confluentes o casi confluentes [n(%)] 52 (100)
Valvula troncal
bivalva n (%) 4 (10.7)
trivalva n (%) 27 (51.9)
cuatrivalva n (%) 21 (42.9)
Tipo de lesion valvular
ninguna n (%) 2 (3.6)
estenosis n (%) 20 (39.3)
insuficiencia n (%) 19 (35.7)
ambas n (%) 11 (21.4)
Grado de estenosis valvular troncal
sin gradiente significativo n (%) 20 (39.3)
gradiente 10 a 50 mmHg n (%) 30 (57.1)
gradiente > 50 mmHg n (%) 2 (3.6)
Grado de insuficiencia valvular troncal
sin insuficiencia n (%) 22 (42.8)
leve n (%) 13 (25.0)
moderada n (%) 13 (25.0)
importante n (%) 4 (7.2)
Lesiones asociadas
arco aortico derecho n (%) 20 (39.3)
comunicacion interauricular n (%) 10 (17.8)
anomalias coronarias n (%) 8 (14.3)
foramen oval permeable n (%) 8 (14.3)
otras 6 (10.7)
Microdelecion del cromosoma 229g11(%) | 14 (40)

* edad y peso al momento de la cirugia
** valores expresados en mediana [ min -
max]



Tabla 3. Caracteristicas hemodinamicas

Variables valores**
n 52
Sexo (m/f) 26/ 26
9.5[.1-
Edad (meses) 168]*
Pension arterial sistélica (mm Hg) 69 +17
Pension arterial diastolica (mm HQ) 38 £12
Pension arterial media (mm Hg) 45 £ 14
Pension arterial pulmonar sistdlica (mm
Hg) 62 +21
Pension arterial pulmonar diastolica (mm
Hg) 32 +10
Presion arterial pulmonar media (mm Hg) | 41 +11
Resistencia vascular arteriolar pulmonar
(uw) 5£2
0.90 +
Sistolica pulmonar / sistélica sistémica 0.42
Sat art 02 (%) 92+4

* Mediana [min, max]
**Los valores corresponden al promedio + una
desviacion estandar

Tabla 4. Tronco arterioso. Tratamiento quirargico

n 52
Tipo de cirugia realizada
Rastelli (Goretex) 2 (3.8)
Rastelli (Woven Dacron) 42 (60.9)
Rastelli (Hancock) 5 (9.6)
Barbero-Marcial 3(5.8)
Diametro del tubo (mm) 145 + 2*
Tiempo de circulacion extracorporea
(min) 132 [90 - 225]**
92 [30 -
Tiempo de pinzamiento adrtico (min) |185]**
Tiempo de ventilacion mecanica
(dias) 6[2-23]*
Crisis hipertensivas posoperatoria
n (%) 11 (39.3)
Mortalidad posoperatoria n (%) 3 (10.7)

* Promedio + una desviacion estandar
** Mediana [minimo - maximo]
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Tabla 5. Pacientes fallecidos no operados \

n 15
Sexo m/f (%f) 9/6 (40)
6.6 [0.13-
Edad (meses)* 156]**
10[2.4-
Peso (kg)* 34]**
Tronco tipo aorta dominante con ramas
confluentes o casi confluentes [n(%)] 13 (86)
Tronco tipo pulmonar dominante 2 (14)
Tipo de lesion valvular
ninguna n (%) 13 (86)
estenosis n (%) 2 (14)
Grado de estenosis valvular troncal
gradiente >50 mmHg n (%) 2 (14)
Lesiones asociadas
arco aortico derecho n (%) 2 (14)
anomalias coronarias n (%) 1(7)
Conducto Arterioso n (%) 2 (14)
otras 10 (66)
Microdelecion del cromosoma 22q11(%) 5 (33)
Causa de la muerte
Sepsis 4 (26)
Falla cardiaca 4 (26)
Falla renal 1(6)
Arritmias 1 (6)
Crisis de hipertension pulmonar 1(6)
Otras 4 (26)

* edad y peso al momento del Diagnostico
** valores expresados en mediana [ min -
max]
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Figura 1. Tronco arterioso. Curvas de
Supervivencia.
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Figura 2. Tronco arterioso. Curva libre de reintervencion.
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