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O B J E T I V O S 

REVISAR LOS CASOS REPORTADOS EN LA LITERATURA MUNDIAL 

DE ORIGEN DE LA RAMA IZQUIERDA DE LA ARTERIA PULMONAR 

J\ PARTIR DE LA AORTA ASCENDENTE, 

PRESENTAR EL PRIMER CASO ESTUDIADO EN MEXICO DE ESTA 

MAI.FORMACION ASOCIF\DA A TETRALOGIA PE FALLOT. 

RECONSIDERAR ALGUNAS TEORIAS EMBR.IOLOGICAS QUE EXPLI­

QUEN LA ETIOPATOGENIA DE ESTA CARDIOPATIA. 



INTRODUCCION 

El origen de la arteria pulmonar izquierda a partir de la 
aorta ascententa es una malfot'maci6n congEnita cardiovascular­
rara que es considerada altamente letal y ha sido asociada con 
una alta mortalidad quirOrgica. 

La tetralog18 de Fallot con arteria pulmonar izquierda 
originada desde la aorta ascendente es una ano~al1a rara que 
usualmente es diagnoHticada por angiocardiograf1a o por autop­
sia, El reconocimiento temprano de estas malformaciones es im­
portante porque la corrección quirOrgica proporciona la Clnica 
oportunidad de sobrevida. 

Si el origen an6malo de la arteria pulmonar no es recono­
cido antes de la cirugfa el intentar corregir la tetralogía -­
puede ser desastroso. 

El oriqen de una rama de la arteria pulmonar desde la ªº!. 
ta ascendente fue reportado por pr.in'(crn vez por Fraentzel en -
1869 en una mujer de 25 años que m~i6 de insuficiencia cardi~ 
ca congestiva la Dutopsia revcl6 el origen de la arteria pulm2 
nar de,:-echa desda la aorta ascendente y un defecto septal aor­
topulmonar. {5 l 

En 1969 Caudilly y cols describieron el primer caso de origcn­
an6malo de arteria pulmonar izquierda a partir de la aorta. En 
las dos 6ltimau décadas se han reportado aproximadamente 99 c~ 
sos de origen anómalo de una da las ratnas de arteria pulmonar­
ª partir de la norta ascendente; de los cuales en un estudio -
realizado por Kutsche y cols en 1988, 83 corrcspond!.an al ori-
gen anómalo de la arteria 
dlan a la r'1ma izquierda. 

pulmon.i.r 
r21. 

derecha y s6lo 16 correspo~ 

La anomal!.a que más comúnmente se asocia con el origen 
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a6rtico de la nrteria pulmonar derecha es la persistencia del 

conducto arterioso, el cual siempre ocurre que en ol caso de­

la arteria pulmonar izquierda la malformaciOn asociada con -

más frecuencia es la Tetralogía do Fallot. 

En 1962 Margan y Cala (5) reportan el primer caso quirfi~ 

gicwncnte corregido da Tetralogía de Fallot con origen an6m~ 

lo de la arteria pulmonar izquierda a partir de la aorta as -

cendente. Se trataba de un lactante de 20 meses de edad en el 

que se detect6 sq1lo desde el nacimiento, cianosis a los 2 m~ 

ses de edad y p6rdidas del estado de conciencia de breve du­
raci6n. posteriores al llanto al año de edad, Durante la ex· 

ploraci6~ se encontró cianosis moderada durante el llanto, -
soplo sistólico en el. borde csternal. superior izquierdo y t&:a!!!. 
biten un soplo continuo grado III/VT ~n el borde esternal su­

verior izquierdo. El.ectrocardiogr áf1camente con dcsviacifln 

del eje el~ctrico a la dercchú e hipertrofia ventricular der~ 

cña, míentras que en la radiografía de tórax se encontró cre­

ctmíento ventricular derecho con una vaucularizaci6n rnt1y ma;, 

cada en el hilio izquierdo, especialmente cuando se comparó -

con disminución da ln vascularización del pulrn6n derecho, 

La cateterizaci6n y la cincangioqraffa fueron caracter{~ 

ticas da la tetralog{a de Fallot, n excepción de que la ci -­

neangiograf!a ventricular derecha mostró llenado simul~6.nco -

de la aorta ascendente y de la arlcria pulmonar derecha y una 

opacificaci6n tardfa de la artcrin pulmonar i?.quierda1 la in­

yección del material de contraatl' en el tronco de la arteria 

pulmonar mostr~ que solo se continuaba con la arteria pulmo­

nar derecha. Un aorto~rruna revel6 una arteria pulmonar iz -­

quierda que se oriqinaba de la aorta asc~ndente con vasos pu~ 

manares normalca. 

La correccj6n completa se llevó a cabo a los 18 mese~­

dc edad usando 1circulaci6n eKtracorp6roa e hipoternia, 

cfectuli.ndose Cierre de el defecto scptdl ventricular' y separa -

ci6n de la arteria pulmonar izquierda de la aorta ascendcnlc-



- 7 -

con subsecuente anastomosis a la arteria pulmonar principal. 
Nueve meses después de la ciruiJl'.a el desarrollo ·:de la niña -­

era normal. 

En 1973 Herbcrt y cole reportaron el primer caso de ori­

gen anómalo de arteria pulmonar izquierda asociado a un nrco­
aórtico ~erecho y un conducto arterioso persistente. Se tra­

taba de un lactante menor de 6 semanas de edad que presentaba 
cianosis durante la alimcntacidn y el llanto y en la explora­

ción se detectó soplo sist6lico grado III auscultablo en el -

borde estarna! izquierdo. Durante la catcterizaci6n a travez­
de cavidades derechas se penetró a la aorta descendente a 

travez de un conducto arterioso, a trav.c{z de un foramen 

se lleg6 a la aurícula y ventrículo izquierdo demostrando que 

la arteria pulmonar izquierda surgía de la aorta ascendente -

en su porciOn lateral izquierda. La correcci6n quirargica y­

el cierre del conducto se llevaron a cabo sin complicaciones, 

siendo bien tolerado on el postopc:!ratorio. (4). 

Robin y Silberbcrg en 1975 reportaron un caso de origen­

a6rtico de la arteria pulmonar izquierda como una variante·­

de Tetralogía de Fallot, siendo sospechada en un niño de 5 -. 

meses con retrasa en el desarrollo, cianosis y un solo conti­

nuo en foco pulmonar, además de un rulm6n izquierdo hiper -

vascular en las radiografías de t6rax. El electrocardiograma 

moatr6 taquicardia sinusal, de~viaci6n del eje hacia la dere­

cha e hipertrofia ventricular derecha. El cateterismo cardia­

co mostr6 llenado simultáneo de una aorta dilatada y de la ªE 

teria pulmonar derecha hipoplásica¡ mientras que el aortogra­

ma estableció el diagnóstico definitivo. Despu~s de su hospi­

tnlizaci6n continGo con terapia de mantenimiento con digoxi -

na, permaneciendo asintom~tica durante 9 meses, reingrcsando­

con cianosis severa y falleciendo una hora despu~s de su adm! 

s1.6n. 

En 19BJ Penkoske y cols (6) realizan una revisi!on de la 

literatura mundial para analizar t~cnicas y resultados quirGE 



' 

- ' -
gicos; as! como un análisis de casos que hab!an sido incluidos 
incorrectamente en·osta patología. Este estudio mostró aproxi­
madamente 60 casos reportados como origen de una de las ramas­
de la arteria pulmonar a partir de la aorta ascendente, menci~ 
nando q~e por lo menos tres malformaciones cardiovasculares h~ 

b!an sido incluidos en estos casos. En este mismo reporte se­
presentan 3 casos que afectaron la arteria pulmonar derecha y­
en los cuales la anastomosis de la RAMA arterial p.tlm:>nar exto­
pica con la arteria pulmonar principal fue la t6cnica quirGrg! 
ca escogida, 

En 19BB KUTSCHE y cola presentan las anornal!as asociadas 

al origen an6malo de una de las ramas de la arteria pulmonar. 

en una rcvisi~n mundial de la literatura presentando una reco­
pilaci6n de 99 casos: además se presenta una amplia rcvis16n­
de la ernbriologta y etiopatogenia do estas rnalformncioncs. (3) 

PRESENTACION 

o.n.P, 0163 31 1069 
Edadi 9 años. 

U E 

Lugar de Origent erizaba, Ver. 

UN C AS O 

Escolar femenino sin antecedentes hercdofamiliares de i~­

portnnc1a1 producto de madre de 26 años G-II de embarazo norrn~ 
evolutivo sin datos de hipoxia heonatal. Peso al nacer; J.5Kg. 

Antecedentes de cianosis detectada desde el nacimiento, -
presentando a los 14 meses do edad evento v<i.scular cerebral D=. 
racho probablemente emb6lico 1 detectándose de~de entonccu ca~ 
diopat!a diagnosticada como Tetralogía de Fnllot.A los B años­
de edad present6 nuevrunentc un evento vascular cerebral ~ere -
cho quedando como secuela hemiparesia izquierda. 

Es enviada de su unidad de AdscripciOn al servicio de 
Ca~diologta del Hospital de Especialidades Puebla I.H.s.s. con 
bx de Tetralogta de Fallot. 
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Exploración física. Peso de 16 Kg. con retraso pondoest!. 

tural evidente, cianosis (++), disminuci6n en el tamaño de h2 

mitdrax Derecho, pulsos normales, hiperactividad paraesternal 

derecha baja. A la auscultación se detect6 soplo sistólico 

grado I en tercer espacio intercostal derecho, segundo ruido, 

Gn!co , Extremidades con dedos hipocr&ticos y hem!parcsia iz­

quierda. 
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'i'L·lr:·;·¡-,,._¡lwt;r..1[\« de.: Tl'.ict1x. lndj.-_ 

et: c.1nlic,Lot:'\cjc.:CJ cfr• 57't, lr.:'i -

quen rcc\1<i.:t.t1da 4 la dcrcchn,crs_ 

Cimiento da .1ur!cula derecha, -

ii¡a·~; lcv;n1t;1Llo, rumn pulmonar -

J ::•¡uit>rd::i. dilatlHla ccin flujo ~~ 

menL<1do ti<'l lado izquierdo, fl~ 

jo pul1nanar dismJnuid<J en hcm.i:­

t6r<1x cl<!F'r.bo, uil\ls 5olitus. 

F.lr><::troc,--.rdtO-_-;J'.1:.:-.. '"itmo .• in<.,;",::_, :e (Hl(mln (;1~5; 1")(1 W.!L -la 
~·.,i,,,.,, ,.,.,_¡¡f;,; .. ,lo: f·Hy<:>r U,· l Sokolo(f, 10 

CF:l;L'!l·'.1C:~To ,.._1:;•rcur....,;: '.{ \'l:'~'r\'.lC\Jl.:'\R Dt::RL:t::IJO 



Ecccardieqrarna; 

HOOO ,.M." 
- Cablll9amianto de la aorta 
- E&t~nosis V4lvu1a~ pqlJnonat 

Cat.t,tetismo Car~iaco: 
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BIDIMf.:NStON.M. 
CabaJ.qaoitento n.Gt-tioo del SO\ 

Hipertrofia ventrlcular de~echa 
- Oriqe~ de ln rl!Jll;a iu¡uierda de­

la arteria pulJ'nonar a partir de 

la aorta asccn6ente a l on. de­

la válvula. 

~razo do presioneq de A.P.: lOQ/5 Ao~tat 100/~6/~6 Sat 02 80\ 
R.IJma i~quicrda de la ~rteria pulJnon~~ l~0/66/a& Gat 02 s1.s' 
Cont 02 17,4 Vol\. 

Cepacidad de combinnct6n d~ ox!qenQ 20.l Vol. 

Gaato car4taco S.6 lt/min. 
Consumo d~ o~tgeno 112 Al/~in. 
r.c. 1.s 1t/min/mt2 
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T R A Z O p E PRE.SIOUES 
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OXIMETRIAS 

An9iocard1oqram.a. 
El angiocardiograma en ventrículo derecho mostr6 la -

cavidad hipertrófica, cstenoais subva1vular y valvular pulmonar con­
llenado simuit!neo del tronco de la arteria pulmonar y la rAma dere -
cha de la misma disminuida de calibre: as! CQITIO la porc1dn ascendente 
de la aorta y posteriormente el llenado de la rama izquierda ~e la ar 
teria pulmonar en etnpa tard!a. -



Se p:::-actic6 Aortccr,"t.:nl ,. _-¡,r .. ~~- 1''.l l.1 !·•-.1 1: ··,., 

pulm0n11r, <~onfl.nc14r.>~s" ,,,. ,..,;-_,, 1·. '~" , , ( ·' n: 
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C M B R I O L O G I A 

Conforme so desarrollan los arcos branquiales durante la­
cuarta semana reciben arterias desde el corazón. Estos 4rcos­
arteriales, a6rticos so oriqinan en la reqi6n dilatada del 
tronco arterioso conocida como saco adrtico y terminan en la -
aorta dorsal del lado correspondiente, Aunque se desarrollan -

seis paras de arcos a6rtico~ arteriales, no todos estfin pre -
sentes al mismo tiCll'l.po: es decir, hacia el momento en que se -
ha formado ya el sexto par de arcos aórticos arteriales, los -
dos primeros phrcs han involucionado y desaparcc1doª 

Durante las semanas sexta a octava, el patr6n del arco 
a6rtico prilnitivo se transforma en la distribuci6n arterial b! 
sica dul adulto. 

PRIMER PAR DE /\RC05' AHTERIJ\LES 1\.0RTICOS. Estos vasos desapare­

cen e.n su mayor parte, pero forman segmentos de las arterias -
maxilares. 

SE:GUNOO l"l\R or: ARCOS ARTERIAf.ES AOnTICOS. Las porciones dorsa­
les de esto~ vasos persisten y con$lituycn parte de la$ arte -
ri~s dnl estribo en ul ümbri6n: desaparecen durante ul periodo 
fetal y do.jan orificJos en el estribo. 
TEnCER PAR. DE 1\RCOS J\.RTERIAt.r:s AORTICOS. Las partes pro>tima -­
les de estas arterias forman las arterias car6tidas primitiva~ 
y las porciones distalci; so unen con la aorta dorsal p<ira for­
mar las arterias carótidas internas. 
C:UARTO PAn DE ARCOS ARTERil.LES i\OR'rtcos. El cuarto arco arte -
rial aórtico izquierdo forma parte del arco de la aorta. La -

parte proximal del arco de la .:i.ort<i se d~sarrolla a partir del 
saco a6rtico y la parte di$tal se forma a parLir de la aorta -
dorsal izquierda. 

El cuarto arco arterial a6rtico derecho se convierte en -
la porci6n proximal da la arteria subclavia derecha. L<1. parte;: 
distal de la arteria $ubclavia se forma a partit· de la aorta-. 
dorsal derecha y de la séptima arter:í.a intcrse9mcntar.i~ derc -
cha, 
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QUINTO PAR DE ARCOS ARTERl.ALES ADRTICOS. Normalmente estos v~ 

sos rudimentarios no tienen derivados. 

SEXTO PAR DE ARCOS ARTERIALES AORTICOS. 

El sexto arco a6rtico arterial izqui
0

erdo cambia corno si­

gue: 
1) La parte proximal persiste como parte proximal de la art~ 

ria pulmonar izquierda. 

2) La parte distal, que pasa desde la arteria pulmonar iz -­

quierda hacia la aorta dorsal, persiste como Conducto Ar­

terioso. 

El sexto arco a6rtico arterial derecho cambia como sigue: 

1) Ln parte proximal persiste como parte proximal de la art~ 

ria pulmonar derecha. 

2) La parte distal d~gcnera. 

Las partes distales de laa arterias pulmonares se dorivan 

de yemas de los sextos arcos arteriales a6rticos que crecen -

hacia los pulmones en desarrollo. Despu~B de la división del 

tronco arterioso las arterias pulmonares se originan en el 

tronco pulmonar. 

PATOGENESIS DJ:J~ ORIGEN AUOM.l\.l.O OC LA ARTERIA PULMONAR IZ­

QUIERDA h PARTIH Dr. L1\ A.ORTA ASCENDENTE. 

En 1980 Kutsche y cols hacen una revisión sobre las teo­

rías embriol6gicas que explican la pato~€nesis de esta cardi2 

pat!a. Concluyen que la teor1'.a mS.s plausible del origen nn6rn~ 

lo de la arteria pulmonar izquierda a partir de la .:iort.a as -

candente patogen~ticamente es un arco aórtico an6malo, parti­

cularmenle en aquellos casos que han siCo asociados con Tetr~ 

login de Fallot., anomalías del arca aórtico o ambos. 

El mecanismo patog6nico similar para el origen distal de 

la arteria pulmonar derecha de la aorta ascendente, por pcr -

sistencia del So. arco a6rtico con ausencia del 60. o simple­

mente ausencia del ~o. arco d6rtico también es mencionado. 

La alteraci6n en el deoarrollo del sexto arco aórtico i~ 

quierdo puede ser la principal causa de es~a anomalía. 
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ORIGBN ANON.11!-0 nR LA llRTB'"'IA PULl:ON/\R I~O. 
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e o N e L u s I o N 

En este trabajo se realiza revisi6n de la literatura del 

origen an6malo de la arteria pulmonar izquierda a partir de -

la aorta -;scendentc: presentándose el primer caso en Mlbtico -

estudiado en el nospital de Especialidades I.M.s.s. Puebla por 

e.l servicio de Cardiolog!a. 

se trata del 130. caso reportado de origen de la arteria­

pulmonar izquierda a partir de la aorta ascendente asociado a­

'l'etralogía de Fallot y reviste interés en relac16n al uso de -

ecocardiogrruna para el diagnóstico de esta pdtologia, ya que -

se observan en eje semilargo paraestcrnal lo~ datos ca.rnctcrí.!!_ 

t.icos de la Tetralogía de Fallot, llmnando ln atenci6n la pr!!_ 

sencia de un gran vaso originfindose a 1 cm. por arriba dP la -

vlllvula a6rticn y que correrrpondfa a lil arteria pulmonar iz -­

quierda. 

E1 presente caso se consjdar6 fuera del tratamiento quj -

rúrgico debido a la hípcrtensi6n arterial pul.manar que se en­

CÓntr6 en arteria pulmonar izquierda: sin embargo, la annstom2 

sLs de la arter1.a pulmonar an6mala al tronco pul.manar ha sido­

reportada en casos con y si.n Tetraloq!a de Fallot. En el p~i -

mer grupo l..a a.nastamcsis es hecha durant~ la correcci6n total 

de 111. Tetralogta. Se hace hincapié; en la importancia del diag­

n6stico temprano de esta patología; ya qu~ si no es reconocida 

antes de ln cirugía, la rcparaci6n dP. la Tetralogía puede ser 

fatal para el paciente. 

Debido a los cambios progresivos de hipertensión vascu 

lar que se pueden desarrollar en el ~ulro6n izquierdo cuando -

la arteria se origina de la aorta la correccíO~ quirfirgica -

completa debe ser en la edad mSs temprana posible. 

ESTA 
SALIR 

Tf.~'' 
Ut u 

~n OEBE 
J11dflíECA 
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