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REVISAR LOS CASOS REPORTADOS EN LA LITERATURMA MUNDIAL
PDE ORIGEN DE LA RAMA IZQUIERDA DE LA ARTERIA PULMONAR
A PARTIR DE Lhn AORTAR ASCEHDENTE.

PRESENTAR EL PRIMER CASO ESTUDIADC EN MEXICO DE ESTA
MALFORMACION ASOCIADA A TETRALOGIA DE FALLOT.

RECONSIDERAR ALGUNAS TEORIAS EMBRIOLOGICAS (JUE EXPLI-
QUEN LA ETIOPATOGENIA DE ESTA CARDIOPATIA.



INTRODUCCTION

El origen de la arteria pulmonar izquierda a partir de la
- aorta ascentant2 es una malformacifn congénita cardiovascular—
rara gue es considerada altamente letal y ha sido asociada con
una alta mortalidad quirdrgica.

La tetralogip de Fallot con arteria pulmonar izqguierda
ariginada desde la aorta ascendente es una ancmalia rara que ,
usualmente es diagnosticada por angjocardiografia o por autop- .
sia, El reconocimiento tempranc de estas malformaciones es im-
portante porque la correccidn quirdrgica proporciona la (nica
oportunidad de¢ sobrevida.

S8i el origen anfimalo de la arteria pulmonar no es recono-
cido antes de la cirugfa el intentar corregir la tetralogla --
puede ser desastroso,

El origen de una rama de la arteria pulmonar desde la aor
ta agecendente fue roeportado por primera vez por Fraentzel en -
1869 en una mujer de 25 afos que murid de insuficiencia cardia
ca ¢ongestiva la autopsia revcld éf origen de la arteria pulmo
nar derccha defde la aorta ascendente y un defecto septal aor-
topulmonar. {51

En 1969 Caudilly y cols describieron el primecr caso de origen-
anfmalo de arteria pulmonar izquierda a partir de la acrta. En
las dos (ltimas décadas se han reportadc aproximadamente 99 ca
sos5 de origen anfmalo de una de las ramas de arteria pulmonar-
a partir de la aorta ascendente: de 1los cuales en un estudio -
realizado por Kutsche y cols en 1988, 83 correspondfan al ori-
gen anfmalao de la arteria pulmonar derecha y s6lo 16 correspon
dfan a la rama izquierda. (2).

La anomalfa que mds comfinmente se asocia con el origen -



abrtico de la arteria pulmonar derecha es la pergistencia del
conducto arterfoso, el cual siempre ocurre que en el casa de-
" la arteria pulmonar izquierda la malformacion asociada con -
mAs frecuencia es la Tetralogia de Fallot.

En 1962 Morgan y Cols (5) repoertan el primer caso quirfir
gicamente corregido de Tetralogia de Fallot con origen anSma
1o de la arteria pulmenar izgquierda a partir de la aorta as -
cendente. Se trataba de un lactante de 20 meses de edad en el
que se detectd soplo desde el nacimiento, clanosis a los 2 mg
ses de edad y péirdidas del estado de conciencia de breve du-
racidn , posterioree al llanto al afic de edad., Durante la ex -
plofgzién se encontrd clanosis moderada durante el llanto, -
soplo sigt6lico en el borde estexnal superior izquierdo y tam
bifen un soplo continuo grado III/VT en el borde esternal su-
perior izguierde, Electrocardiogr &ficamente con desviacibn -
del eje elfctrico a la derecha e hipertrofia ventricular dere
cha, mientras que en la radiograffa dc térax se encontrf cre-
cimfento ventricular dereche con una vascularizacifn muy mar
cada en el hilio izguierdo, especialmente cuando se compard -
con disminuci6n de la vascularizacién del pulmén derecho,

La cateterizacidn y la cineangilografia fueron caracterig
ticas de la tetralogia de Fallot, a excepcién de gue la ci ==
neangiograffa ventricular derxecha mostrs llenado simulténec -
de la aorta ascendente y de la arteria pulmonar derecﬁz Y una
opacificacidn tardfa de la arteria pulmonar izquierda; la in-
yeccifn del material de contraste en el tronco de la arteria
pulmonar mostr® que s0ic se continuaba con la arteria pulmo-
nar deracha. Un aortograma reveld una arteria pulmonar 1z --
quierda que se oricinaba de la aorta ascendente con vasos pul
monares normales.

La correccibn completa se llevd a cabo a los 1B meses-—
de edad usando ceirculacibn extracorpBrea e hipotemia, - _
efectulindogse cierre ge el defecto septal ventricular y sopara -
cif6n de la arteria pulmonar izquierda de la aorta ascendente-



con subsecuente anastomosis a la arteria pulmonar principal.
Nueve meses despufs de la cirugfa el desarrollo-e la niia --
era normal.

En 1973 Herbert y cols reportaron el primer caso de ori-
gen anfmalo de arteria pulmonar izquierda asociado a un arco-
adrtico 2erecho y unh conducto arterioso persistente, Se tra-
taba de un lactante menor de 6 memanas de e€dad gue presentaba
cianosis durante la alimentacién y el llanto y en la explora-
cibn se detectf soplo sistSlico grado IIT auscultable en el -
borde esternal izquierdo., Durante la cateterizacifn a travez-
de cavidades derechas se penetr6 a la aorta descendente a3 --
travez de un conducte artericoso, a travﬁz da un foramen
LT liegﬁ a la aurfcula y ventrfculo izquierdo democstrando que
la arteria pulmonar izguierda surgfa de la aorta aacendente -
en sy poreidn lateral izquierda. La correccién quirGrgica y-
el cierre del conducto se llevaron a cabo 8in complicaciones,
siendo bien tolerado on el postoperatorjo. (4}.

Robin y Silberberg en 1975 reportaron un caso de origen-
afrtico de la arteria pulmonar izquierda como una variante -
de Tetraleogia de rFallot, siendo sospechada en un nifio de 5 -.
mesas con retraso on el desarrclle, cianosis y un scolo conti-
nug en foco pulmonar, ademis de uwp pulmdSn izquierdo hiper -
vascular en las radiograffas de tfirax. El electrocardicograma
mostrd taguicardia sinusal, desviacidn del eje hacia la dere-
cha e hipertrofia ventricular derecha. El cateterismo cardia-
co mostrd llenado simultineo de una aorta dilatada y de la agp
teria pulmonar derecha hipopl&sica; mientras que el acrtogra-
ma establecit ol diagnéstico definitive. Despufs de su hospi-
talizacién continfioc con terapia de mantenimiento con digoxi —
na, permaneciendo asintomfitica durante 9 meses, reingresando-
con cianosis severa y falleciendo una hora despufis de su admi
slén.

En 1983 Penkoske y cols (G} realizan una revisiion de la
literatura mundial para analizar técnicas y resultados quirdr



gicos: asi como un anfiligis de casos que habfan side incluidos
incorrectamente en-esta patologfa. Egte estudio mostrS aproxi-
madamente 60 casos reportados como origen de una de las ramas-—
de la arteria pulmonar a partir de la aorta ascendente, mencio
nando que por lo menos tres malformaciones cardiovasculares ha
bfan gido incluidos en estos cascas, En este mismo reporte se-
pregsentan 3 casos que afectaron la arteria pulmonar derecha y-
en los cuales la anastomosis de la RAMA arterial pulmonar exto-
pica con la arteria pulmonar principal fue la técnica quirfrgl
ca escogida. '

En 19B8 KUTSCHE y cols presentan las anomalias asociadas
al origen anfmalo de una de las ramas de la arteria pulmonar.
en una revisifn mundial de la literatura presentando una rece-

" pilacidn de 99 casos: ademis ¢£e presenta una amplia revisién-
de la embriologfa y etiopatogenia de estas malformaclones. (3)

PRESENTACION DE Un CASO

O,H.P, 0163 31 1069
Edad: 9 afios,
Lugar de origent Orizaba, Vver.

Escolar femenineo ain antecedentes heredofamiliares de im-
portancia: producto de madre de 26 afios G-II de embarazo normg
avolutive sin datos de hipoxia heonatal., Peso al nacer: 3.5Kg,

Antecedentes de cianosis detectada desde el nacimiento, -
presentando a los 14 meses de edad evento vascular caerebral De
racho probablemente embflico, detecténdose desde entonces car
diopatfa diagnosticada como Tetralogfa de Fallot.A 108 B afos-
de gdad present nuevamentc un evento vascular cerebral dere -
cho quedando como secuela hemiparesia izquierda.

Es enviada de su unidad de Adscripei®n al servicio de -~
Cardiologfa del Hospital de Especiaslidades Puebla I.M.5.8. con
Dx de Tetralogfa de Fallot.
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Exploracién fislca. Peso de 16 Kg. con retraso pondoesta
tural evidente, clanosis (++), disminucién en el tamaiio de he
mitSrax Derecho, pulsos normales, hiperactividad paraesternal
derecha baja. A la auscultacifn se detects soplo sistSlico =
grado I en tercer espacio Intercostal derecho, segundo ruido,
finico , Extremidades con dedos hipocr&ticos y hemiparesia iz-

quierda. -



Telerradiografia de Tdoax. tpdi
cu cardiotorfic{cy dve 57%, trdi -
squed rechazada a la derecha,crg
cimiento de aurficula derecha, -
dpaex revantada, rama pulmonar -
izquierda dilatada con flujo au
mentado del lado fzqoierde, £lu
jo pulmonar disminuido en hemi-
torax darecho, silus solitus.

Tleotrocardiosrand. Titmo Llaotsal, SO A min GBS #90 W.H. =10
Cabiiez e omodificadn s Heyor de L Scholoff. 10
CRECIMTIENTO AUPTCULAR Y WMin'TRICULAR UERECHO
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Ercacardiograma;

MOOO *M" " BIDIMENSTONAL

Cabalqamients adSrtico del 501
Hipertrofia ventricular derecha
Origen de la rama izquicrda de-
la arteria pulmonar & partir de
la aorta ascendente a 1 cm. de-
la wdlvala.

- Cabalgamicnto de la aorta
~ Estencsis walvular pulmopar

DR T HUTL A ~Edslelbe

L X4
A, e el AL

Cathterigms Cardiacos

Trazo de presiones de A.F.: 180/5 Aortar 1006/66/86 Sat 02 BOw
Rama izquierda de la arteria pulmoaar 100/66/8B6 Sak 02 §1,5%
Cant 82 17,4 Vols.

Capacidad de combinacifn de
Gasto csrdince 5.8 lt/min,
Consumo de oxfgenc 112 mi/min.
I.C. 7.5 it/min/me2

oxIqgeng 20.7 Vol.
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Angioeardiograma.

El angiocardiograma en ventriculo dorecho mpstrs la -
cavidad hipertrdfica, estencsis subvalvular y valvular pulmonar can-
ilenado simuiténeo del tronco de la arteria pulmonar y la rama dare -
cha da la misma dfsminuida de calibre: asf{ come la porcifin ascondente
de la aortaz y posteriormente el llenade de la rama izquierda de la ar
teria pulmonar en etapa tardfa. A



Sg practicd Aorrorrand v oat
pulmonar, vonfiminiose el
capdente,

El prosente Casd s

1n severa

quierda.
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EMBRIOLOGIAS

conforme so desarrollan los arcos branguiales durante la-
cuartA semanha reciben arterias desde el corazén. Estos arcos-~
arterfiales afrticos se originan en la regifn dilatada dal --
tronco artﬁrioso conocida como Saco aSrtico y terminan en la -
aorta dorsal &el lado correspandiente. Aunque se desarrollan -~
seis pares de arcos abrtices arteriales., ne todos estin pre -~
sentes al mismoe tiempo: e&s decir, hacia el momento en que se -~
ha formado ya ¢l sexto par de arcos afrticos arteriales, los -~
dos primeros pares han involucionado y desaparecido.

burante las semanas sexta a octava, el patrén del arco =~
adrtico primitivo so transforma en la distribucifn arterial bi
gica del adulto.
BRIMER PAR DE ARCOS ARTERIALES ARORTICOS. Bstos vagos deasapare-

cen eh su mayor parte, pero forman segmentos dec las arterias -
maxilares.

SEGUNDO PAR OE ARCOS ARTERIALES AQRTICOS. Las porciones dorsa-
les de estos vasos persisten y constituyen parte de las arte -
rias del estribo ¢n 2l embriSn: desaparecen durante el periodo
fatal y dejan orificios en el estribeg.

TERCER PAR DE ARCGS ARTERIALES AORTICDS. las partes prodima =--
les de ecstas arterias forman las arterias carGtidas primitivas,
Yy las porciones distales s unen con la aorta dorsal para for-
mar lus arterias cardtidas internas.

CUARTG PAR DL ARCOS ARTERIALES AORTICOS. El cuarto arco arxke -
rial abrtico lzguierdo ferma parte del arco de la aorta, La -
parte proximal del arco de la aorta ge desarrolla a partir del
saco adrtico y la parte distol se forma a partir de la aorta -
dorsal izgquierda.

El cuarto arco arterial afirticeo derecho se convierte en -
la porcifn proximali de la arteria subclavia derecha. La parte)’
distal e la arteria subeclavia sc forma a partiv de la aorta-

dgrsal derecha y de la sfptima arteria intersegmentaria dere -
cha, s
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fACO THOKCO
AORTICO

CONDIFTO
A FTERIOA0

ART- PULNORA TEBS
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CAROTIDA 17Q.

ART. YEREED

Ta.ARIERIA
INTERFEGNRNT R

BWBRION DE 14 mm

ARTERIA
SUBCTAVI

EMBRION IF 17 aax FPRODUCTO & TERMINO

CAROTIDA
TEREOHA

CARQOTIDA
INTERN* 120
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RUINTO PAR DE ARCOS ARTERIALES ADRTICOS. Normalmente estos va
sog rudimentarios no tienen derivados.

SEXTO PAR DE ARCOS ARTERIALES AORTICOS.
El gexto arco afrtico arterial izquierdo cambia como si-

gue:
1) La parte proximal persiste como parte proximal de la arteg

ria pulmonar {zquierda.

2) La parte distal, que pasa desde la arteria pulmonar iz --
quierda hacia la aorta dorsal, persiste como Conducto Ar-
teriosc.

E]l sexto arco adrtico arterial derecho cambia como sigue:

1) La parte proximal persiste como parte proximal de la arte
ria pulmonar derecha.

2) La parte distal degenera.

Las partes distales de las arterias pulmonarcs se derivan
de yemas de los sextos arcos arteriales afrticos gue <recen -
hacia los pulmones en desarrolle. Despufs de la divisi6n del
tronco arterioso las arterias pulmonares s¢ originan en el -
tronce pulmonar.

PATOGENESIS DEL ORIGEN ANOMALO DE LA ARTERIA PULMONAR 12—

QUIEREA A PARTIR DL LA AORTA ASCENDENTE.

En 1988 Kutsche y cols hacen una revisién sobre las teo-
rfas embriclégicas que explican la patogénesis de esta cardio
patfa. concluyen que la teorfa mis plausible del origen anfma
1o de 1a arterilia pulmonar izguierda a partir de la aorta as -
cendente patogenfticanmente es un arco adrtico andSmalo, parti-
cularmente en aquellos casos gue han sido asociados con Tetra
logfa de Fallet., anomalfas del arco adreico ¢ ambos.

El mecanismo patogfnico similar para el origen distal de
la arteria pulmonar derecha de laz aorta ascendente, por per -
sistencia del 5o0. arco adrtico con ausencia del 6o. o simplae-
mente ausencia del Go. arce afrtice también es mencionade.

La alteracién en el desarrello del sexto arco afrtico iz
guierdo puede ser la principal causa de csta anomalfa.
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ORIGEN AROMATD TE LA ARTETIA PULEONAR IQO.
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CONCLUSION

En este trabajo se realira revisi®n de la literarura del
origen anf6malo de la arteria pulmonar izquierda a partir de -
la aorta ;écendente: presentdndose el primer caso en México -
eptudiado en el Hospital de Especialidades 1.M.5.8. Puehla por
el servicio de cardiclogfa.

Se trata del lic. caso reportado de origen de la arteria-
pulmonar izquierda a partir de 1la aorta ascendente asoclado a-
Tetralogfa de Fallot y reviste interés en relacién al aso de -
ecocardiograma para el diagnfstico de esta patologfa, ya gue ~
se observan eh eje semilargo paraesternal los datos caracteris
ticos de la Tetralogfa de Fallot, llimmando la atencifn la pre
sencia de un gran vaso originfindose a 1 tm. por arriba de 1la -
viAlvula afSrtica y gue caorrespondfa a la arteria pulmonar iz -~-
gquierda.

El presente casc s¢ considers fuera del tratamiento gui -
rdrgice debido a la hipertensibn arterial pulmonar que se en-
contrs en arteria pulmonar izguierda: sin embargo, la anastomo
gis de la arteria pulmonar anfimala al tronco pulmonar ha sido-
reportada en casos con y sin Tetralogfa de Fallot., En el pri -
ner gruypo la anastomosie es hecha dorante la correccifin total
de la Tetralogfa. Se hace hincapif en la importancia del diag-
néstice temprano de esta patologfa, ya que 58I no es reconocida
antes de la cirugfa, la reparacifn de la Tetralogfia puede ser
fatal para el paclente.

Dehido & los cambios progresivos de hipertengifn vascu ~
lar gue se pucden desarrollar en el pulmfn izquierde cuando =
la arterias se origina de la aorta la correcci®r guirGrgica -
completa debe ser en la edad mis temprana posible.

YEUS MY DEGE
SAF[?;A Li G oufGTECA
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