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RESUMEN 

Título:  

EXPERIENCIA EN EL MANEJO QUIRÚRGICO DE LOS PACIENTES CON 

ORIGEN ANÓMALO DE UNA RAMA DE LA ARTERIA PULMONAR EN 

PACIENTES PEDIÁTRICOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGÍA 

IGNACIO CHÁVEZ DE ENERO DEL 2003 A ENERO DEL 2019. 

 

Introducción: Esta anomalía es poco frecuente ocurriendo en el 0.05% de los pacientes con 

enfermedad cardiaca congénita. Uno de los pulmones es irrigado por la aorta, mientras que 

el otro se perfunde a través de la arteria pulmonar principal, en presencia de dos válvulas 

semilunares. Aproximadamente el 40% de los casos se acompaña de otras anomalías 

cardiovasculares como persistencia de conducto arterioso, Tetralogía de Fallot, defecto septal 

atrial, defecto septal ventricular, e hipoplasia del arco e istmo aórticos. 

 

Por lo que el diagnostico debe realizarse de forma temprana para poder realizar la reparación 

quirúrgica de manera oportuna debido al alto riesgo de desarrollar enfermedad vascular 

pulmonar irreversible. Si no se corrige a una edad temprana la supervivencia reportada al año 

de vida llega a ser del 30% o menos. Por lo que la cirugía temprana con adecuado manejo 

pre y postquirúrgico resulta en una excelente supervivencia. 
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Objetivo: Determinar las características clínicas, ecográficas, quirúrgicas y pronosticas de 

los pacientes pediátricos con origen anómalo de alguna de las ramas de la arteria pulmonar 

sometidos a reimplante de la rama afectada al tronco de la arteria pulmonar de Enero del 

2003 a Enero del 2019 en el Instituto Nacional de Cardiología “Ignacio Chávez”. 

 

Materiales y métodos: Se llevó a cabo un estudio observacional retrospectivo-descriptivo, 

transversal, que evaluó a los pacientes que fueron sometidos a reimplante de la rama de arteria 

pulmonar con origen anómalo entre Enero del 2003 a Enero del 2019. Se analizaron variables 

antropométricas, clínicas, ecocardiográficas y quirúrgicas; Se valoró la evolución clínica 

postquirúrgica, complicaciones, requerimiento de procedimientos intervencionistas o 

quirúrgicos, y se valoró la respuesta a estos mismos como también los diferentes desenlaces. 

 

Conclusiones: El origen anómalo de una de las ramas de la arteria pulmonar es una 

enfermedad extremadamente rara, la cual es mortal en más del 70% al año de edad de no 

recibir una corrección quirúrgica temprana. Presenta un excelente pronostico si recibe un 

manejo prequirúrgico y postquirúrgico adecuados. El reimplante directo de la rama anómala 

es el procedimiento de elección si las características anatómicas así lo permiten, sin que el 

hecho de emplear injertos en los casos que así lo requieran representen un incremento 

importante en la morbimortalidad de los pacientes.  

PALABRAS CLAVES 

Cardiopatía congénita; Origen anómalo de rama pulmonar; enfermedad vascular pulmonar;  
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ANTECEDENTES 

 

Las malformaciones congénitas cardiacas son la malformación congénita más frecuente en 

la edad neonatal1, lo cual se ha convertido en un problema de salud pública que viene en 

incremento por lo que se trata de apreciar y reestructurar de acuerdo a los avances 

tecnológicos  y cada vez más personal médico altamente especializado,  que ha enmendado 

la tasa de diagnóstico oportuno, como también la implementación de nuevas técnicas 

diagnósticas y quirúrgicas, mejorando así la calidad  y expectativa de vida de la población 

pediátrica enferma, así como también reduciendo las tasas de mortalidad de años previos. 

 

El termino incidencia al referirse a cardiopatías congénitas (CC) aún es un tema de discusión, 

ya que se refiere a los nuevos casos reportados al nacimiento, sin embargo, no todas se 

diagnostican en dicha etapa, por el contrario, muchas son detectadas en etapas posteriores de 

la infancia, y aún más, el grupo de cardiopatías no severas suelen diagnosticarse en las 

autopsias. Por lo anterior se prefiere utilizar el término prevalencia al nacimiento (PN) para 

referirse a la “incidencia” 2,3.  

 

En los Estados Unidos de América (EEUU) se calcula una PN de 3-6 por cada 1000/ nacidos 

vivos, y no menos importante 1.5 casos /1000 nacidos vivos de las formas severas de CC 

2,5,25. Refiriéndose a la prevalencia como al número de pacientes vivos que presentan cierta 

patología en determinado periodo; para el año 2000 en los EEUU fue de 11.89 casos por cada 

1.000 niños y 4.09 por cada 1.000 adultos. En las formas severas de la enfermedad se calculó 
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1.45 por cada 1.000 niños y 0.38 por cada 1.000 adultos 2. Lo anterior traduce a que en los 

EEUU existen aproximadamente 2 millones de familias afectadas con estas entidades 

congénitas, que a su vez traduce a que anualmente nacen aproximadamente 40.000 bebes con 

algún tipo de cardiopatía congénita independientemente de su severidad.3,6,7 

 

En la ciudad de México (México), el Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez, es 

parte del selecto grupo de entidades que son referencia en todo Latinoamérica, en el 

diagnóstico, manejo y seguimiento de CC y cardiopatías adquiridas en la infancia. El último 

reporte nacional de cardiopatías congénitas estima una prevalencia de 6 a 8 por cada 1.000 

recién nacidos, lo anterior permite inferir que actualmente existen de 12.000 a 16.000 

nacimientos con estos padecimientos cada año en México1,2,3,4. 

 

Debido a la cobertura en salud y la notificación a centros epidemiológicos nacionales, se ha 

evidenciado que las CC ocupan el segundo puesto dentro de las causas de muerte en menores 

de 1 año de edad, y tercer puesto entre 1 a 4 años de edad para el año 2005 1,3,5.  

 

Como es de esperar, esta institución les hace frente a las mayores y más complejas CC de la 

región debido a la centralización de los servicios de salud de alta complejidad en el país. Lo 

anterior nos ha permitido extrapolar nuestra incidencia y prevalencia en el estudio de las CC 

con el país y la región latina, como también adquirir experiencia en el manejo de tan 

complejas patologías.  
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El origen anómalo de una rama de la arteria pulmonar a partir de la aorta ascendente con 

origen normal de la otra rama desde el tronco de la arteria pulmonar es una malformación 

congénita muy rara7,9,10. Es importante su diferenciación de aquellos pacientes con tetralogía 

de Fallot y atresia pulmonar en los que la circulación de un pulmón depende de una colateral 

aorto-pulmonar mayor originada de la aorta ascendente referencia11,12. 

 

Se considera que el lado afectado en esta patología es generalmente contrario al arco aórtico. 

Esta condición es incluida en el grupo de anormalidades del arco aórtico y es causada por 

una falla parcial o completa del desarrollo del sexto arco izquierdo14,17. Debido a que el arco 

aórtico generalmente es izquierdo el lado más afectado en esta entidad es la rama derecha 

originándose de la aorta ascendente, asociándose mayormente con persistencia de conducto 

arterioso o ventana aortopulmonar18,19. Por el contrario, el origen anómalo de la rama 

izquierda se relaciona con tetralogía de Fallot, arco aórtico derecho y origen anómalo de la 

subclavia derecha19.  

 

Esta anomalía es poco frecuente ocurriendo en el 0.05% de los pacientes con enfermedad 

cardiaca congénita. Uno de los pulmones es irrigado por la aorta, mientras que el otro se 

perfunde a través de la arteria pulmonar principal en presencia de dos válvulas semilunares11. 

Aproximadamente el 40% de los casos se acompaña de otras anomalías cardiovasculares 

como persistencia de conducto arterioso, Tetralogía de Fallot, defecto septal atrial, defecto 
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septal ventricular, e hipoplasia del arco e istmo aórticos, lo cual aumenta el riesgo de 

complicaciones20.  

 

El origen anómalo de alguna de las ramas de la arteria pulmonar es clasificado en dos 

subgrupos de acuerdo con hallazgos morfológicos: proximal y distal. En la forma proximal, 

la rama pulmonar anómala nace proximalmente en la cara posterior o posterior izquierdo de 

la aorta ascendente cercano a la válvula aortica. En la forma distal la rama anómala se origina 

de la aorta ascendente justo proximal a la arteria innominada o a la base de la arteria 

misma13,14. 

 

Las características fisiopatológicas que acompañan al origen anómalo de una rama de la 

arteria pulmonar son el temprano y rápido desarrollo de hipertensión pulmonar, se ha 

demostrado en algunos estudios que este daño de desarrolla tan pronto como a los tres meses 

de vida, esto debido a que esta alteración resulta en un gran corto circuito de izquierda a 

derecha con un pulmón recibiendo totalmente el flujo cardiaco del ventrículo derecho 

mientras que el otro pulmón recibe presión sistémica directamente de la aorta. Estos 

mecanismos incluyen: sustancias vasoconstrictoras circulantes, intercambio de sustancias 

neurogénicas desde el pulmón desprotegido al protegido, el desarrollo de hipertensión 

pulmonar secundariamente luego de la falla ventricular izquierda13,25,27.  
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El cuadro clínico característico (taquipnea, neumonía recurrente, falla cardiaca, etc.) están 

presentes en muchos pacientes durante la infancia; por lo que el diagnostico debe realizarse 

de forma temprana para poder realizar la reparación quirúrgica de manera oportuna debido 

al alto riesgo de desarrollar enfermedad vascular pulmonar irreversible. Si no se corrige a 

una edad temprana la supervivencia reportada al año de vida llega a ser del 30% o menos. 

Por lo que la cirugía temprana con adecuado manejo pre y postquirúrgico resulta en una 

excelente supervivencia9,12. 

 

Diferentes técnicas quirúrgicas pueden ser empleadas pero la más frecuente es la anastomosis 

directa de la rama con origen anómalo al tronco de la arteria pulmonar. La anastomosis 

termino-terminal con un injerto sintético, interposición de un parche homoinjerto, colgajo 

aórtico, o la interposición de un parche de pericardio autólogo para aumentar la longitud de 

la rama pulmonar anómala han sido empleados con éxito siendo utilizados en casos 

específicos donde la implantación directa no fue posible. Nosotros empleamos el implante 

directo en 7 de nuestros casos, en dos de ellos la longitud de la rama afectada no permitió la 

anastomosis directa por lo cual fue necesario emplear un injerto de politetrafluoroetileno 

(PTEF) para lograr la reconexión con el tronco de la arteria pulmonar a través de una 

anastomosis termino terminal23. 

A continuación, se describen las técnicas quirúrgicas de los procedimientos realizados. 
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Técnica quirúrgica: 

El abordaje quirúrgico en todos los casos fue a través de una esternotomia media. La aorta 

ascendente, la rama pulmonar originada de ella o del conducto arterioso, el tronco de la arteria 

pulmonar y su rama fueron cuidadosamente disecadas y referidas. En dos de los casos 

únicamente se realizó pinzamiento parcial de ambos vasos para realizar la reparación; para 

establecer la derivación cardiopulmonar en los casos que así fue empleado, se implementó 

canulación en aorta ascendente y canulación venosa bicaval, en uno de los casos se realizó la 

canulación venosa a través de una cánula doble canastilla en atrio derecho, se mantuvo 

asistencia en hipotermia leve, posteriormente se realizó pinzamiento aórtico (en cuatro de los 

casos únicamente) y oclusión de la arteria pulmonar contralateral, se perfundió solución de 

cardioplegia a través de la raíz aórtica, cuando fue necesario emplear asistencia con 

circulación extracorpórea se aplicó heparina 300 UI/kg la cual al final del procedimiento fue 

revertida en su totalidad en los casos en los cuales no fue necesario emplear injerto de PTEF, 

la temperatura de hipotermia fue de 30 grados. Posteriormente se realizaron dos 

procedimientos distintos para el reimplante de la rama de la arteria pulmonar los cuales se 

describirán a continuación: 

 

Modificaciones de la técnica quirúrgica: 

 Reimplante directo de la rama pulmonar con origen anómalo emergiendo de la aorta 

ascendente: Se procede a realizar desinserción de la rama anómala de la pared aórtica, 

se procedió a realizar anastomosis directa en el trono de la arteria pulmonar, 

previamente se repara la solución de la continuidad de la pared aórtica con parche de 

pericardio bovino el cual se sutura con puntos continuos de sutura absorbible, se 

procede a retiro de asistencia extracorpórea. 
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 Reimplante directo de la rama pulmonar con origen anómalo emergiendo de conducto 

arterioso persistente: Se procede a realizar desinserción de rama anómala de conducto 

arterioso cercano al cabo aórtico tratando de preservar la rama anómala con la mayor 

longitud posible para realizar reimplante directo, se procede a realizar anastomosis 

directa en el trono de la arteria pulmonar, previamente se procede a sutura de cabo 

aórtico de conducto arterioso persistente con puntos de Carel, se procede a retiro de 

asistencia extracorpórea. 

 

 Reimplante con injerto de PTEF en ramas con origen anómalo procedente de la aorta 

ascendente: Se procede a realizar desinserción de rama anómala de pared aórtica, se 

procede a realizar anastomosis de cabo proximal de la rama a injerto de PTEF (Se 

elige diámetro del mismo de acuerdo a parámetros por peso y superficie corporal) y 

posteriormente se anastomosa extremo proximal a tronco de la arteria pulmonar, 

previamente se repara la solución de continuidad de la pared aórtica con parche de 

pericardio bovino el cual se sutura con puntos continuos de sutura absorbible, se 

procede a retiro de asistencia extracorpórea en los casos en los que está es empleada. 

 

 Reimplante con injerto de PTEF en ramas con origen desde un conducto arterioso 

persistente: Se procede a realizar desinserción de rama anómala del conducto lo más 

cercano posible al cabo aórtico, se realiza cierre de sitio del conducto con puntos de 

Carell de prolene, se procede a realizar anastomosis de cabo proximal de la rama a 

injerto de PTEF (Se elige diámetro del mismo de acuerdo a parámetros por peso y 

superficie corporal) y posteriormente se anastomosa extremo proximal de injerto a 

tronco de la arteria pulmonar, se procede a retiro de asistencia extracorpórea en los 

casos en los que está es empleada20,28. 
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Imagen 3. En esta imagen podemos 

observar la pared reparada de la 

aorta en el sitio de resección de la 

aorta ascendente y la rama 

derecha de la arteria pulmonar 

reimplantada en el tronco de la 

pulmonar. 

 

  

 

 

 

 

 

Imagen 1. Origen anómalo de rama 

pulmonar derecha emergiendo de 

aorta ascendente. 

Imagen 2. Origen anómalo de rama 

pulmonar derecha emergiendo de 

aorta ascendente, en esta imagen 

observamos como se retrae la vena 

cava superior para observar el 

nacimiento de la rama derecha de 

la pulmonar. 
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Seguimiento y pronóstico 

El éxito de la cirugía correctiva en los primeros días de vida, incluso en neonatos prematuros 

ha sido reportada en la literatura, la reparación temprana es primordial para evitar el 

desarrollo temprano de hipertensión arterial pulmonar y el desarrollo de una severa 

enfermedad vascular pulmonar irreversible. 

 

Respecto a la literatura en un estudio realizado por Nathan et al. En términos de supervivencia 

presentaron resultados favorables con una supervivencia del 93% a 20 años en pacientes que 

ellos operaron sin la necesidad de realizar reintervenciones. Sin embargo, el diagnóstico 

temprano y a tiempo es crucial en este raro defecto cardiaco congénito para prevenir el 

desarrollo de hipertensión arterial pulmonar irreversible, donde como ya se comentó 

previamente la corrección quirúrgica no es recomendada ya que llevaría casi un 100% de 

posibilidades de desenlace fatal. 
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JUSTIFICACIÓN 

Las cardiopatías congénitas son la principal malformación congénita a nivel mundial, como 

también se estima que para el año 2005 han ocupado el primer puesto de causas de muertes 

en menores de 1 año y la tercera posición entre las edades de 1 a 4 años.  

El origen anómalo de la arteria pulmonar tiene una incidencia de 0.05% a 0.1%, sin embargo, 

representa una de las enfermedades cardiacas que con un diagnostico oportuno y tratamiento 

quirúrgico temprano presentan un excelente pronostico, mientras que de no recibir el manejo 

adecuado presentan una mortalidad elevada representando un 30% de mortalidad a los 3 

meses, 70% a partir de los 6 meses de edad. 

Es importante resaltar, que, pese a lo anterior, hoy en día no se cuenta con suficiente 

información con respecto a variables clínicas, ecográficas, intervencionistas, quirúrgicas y 

desenlaces de los pacientes que tienen alguna cardiopatía congénita severa. La obtención de 

esta información será de vital importancia para generar autocrítica en aras de optimizar los 

servicios que se prestan el Instituto Nacional de Cardiología, Ignacio Chávez (INCICh) ya 

que éste le hace frente al manejo de gran parte de la población vulnerable de México que 

padecen dichas patologías.  

Al evaluar todas estas variables, y compararlas con los diversos desenlaces, nos permitirá 

identificar factores pronósticos que sean susceptibles de modificar y así mejorar los 

resultados a corto y largo plazo en los pacientes.  
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Con los resultados obtenidos, comparar los hallazgos encontrados en nuestra población con 

los resultados hasta ahora publicados en la literatura mundial.   

OBJETIVOS 

OBJETIVO GENERAL: 

Determinar las características clínicas, ecográficas, quirúrgicas y pronosticas de los pacientes 

pediátricos con origen anómalo de alguna de las ramas de la arteria pulmonar sometidos a 

reimplante de la rama afectada al tronco de la arteria pulmonar de Enero del 2003 a Enero 

del 2019 en el Instituto Nacional de Cardiología “Ignacio Chávez”. 

 

OBJETIVOS ESPECÍFICOS: 

 Determinar si las características epidemiológicas de nuestros pacientes coinciden con 

las de los casos reportados en la literatura. 

 Conocer la morbimortalidad relacionada con el manejo quirúrgico realizado y la 

relación que guarda con lo reportado dentro de la literatura. 

 Identificar la técnica quirúrgica, material empleado y su comportamiento en la 

evolución inmediata y mediata de los pacientes con reimplante de la rama con origen 

anómalo de la arteria pulmonar. 
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MATERIALES Y MÉTODOS 

 

POBLACIÓN DE REFERENCIA: 

Se evaluó de forma retrospectiva todos los casos de origen anómalo de alguna de las ramas 

de la arteria pulmonar que fueron sometidos a reimplante de esta al tronco de la pulmonar en 

el periodo comprendido de Enero del 2003 a Enero del 2019. 

 

El diagnóstico de todos los pacientes se realizó mediante estudios semiológicos, 

ecocardiográficos y tomográficos, basados en el análisis secuencial segmentario de 

cardiopatías congénitas realizado por un grupo de expertos del Departamento de Cardiología 

Pediátrica del Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez. 

 

La decisión del requerimiento y realización de la cirugía de reimplante de la rama fue tomada 

por medio de la evaluación conjunta de cada caso entre el departamento de Cardiología 

Pediátrica y el Departamento de Cirugía Cardiotorácica Pediátrica, mediante sesiones 

clínicas médico-quirúrgicas donde se evaluaron variables clínicas, ecocardiográficas y 

tomográficas.  
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CRITERIOS DE INCLUSIÓN:  

 Expedientes de los pacientes del Instituto Nacional de Cardiología “Ignacio Chávez”. 

 Pacientes diagnosticados con origen anómalo de alguna de las ramas de la arteria 

pulmonar. 

 Pacientes en edad pediátrica desde el nacimiento hasta los 17 años 11 meses. 

 Pacientes operados durante el periodo comprendido desde Enero del 2003 a Enero 

del 2019. 

 Expediente clínico presente y disponible para su análisis. 

 

CRITERIOS DE EXCLUSIÓN:  

 Todos los casos en donde se halló presencia de Tetralogía de Fallot o atresia pulmonar 

presentes en el diagnostico prequirúrgico. 

 Diagnóstico realizado por fuera del periodo comprendido entre Enero del 2003 a 

Enero del 2019. 

 Pacientes que fueron sometidos a la cirugía de reimplante de rama pulmonar anómala 

por fuera del Instituto Nacional de Cardiología Ignacio Chávez.  
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TAMAÑO DE LA MUESTRA Y PROCEDIMIENTO DE MUESTREO: 

Para el presente trabajo se realizó un muestreo por conveniencia, se incluyeron todos los 

pacientes que cumplieran los criterios de inclusión. 

El Instituto Nacional de Cardiología “Ignacio Chávez” es una institución de Alta 

especialidad, centro de referencia nacional y cuenta con un servicio de Cardiología Pediátrica 

conformado por 6 médicos especialistas, así como con el servicio de Cirugía Cardiotorácica 

Pediátrica, el cual está conformado por 3 médicos especialistas, que en conjunto con el 

servicio de Cardiología Pediatría se realizó el diagnóstico y tratamiento de cada paciente.  

 

 

DISEÑO DEL ESTUDIO: 

 Estudio descriptivo retrospectivo.  

VARIABLES: 

1. Clínicas: Edad, Sexo, peso, Talla y tipo de diagnóstico.  

2. Gabinete: Ecocardiograma transtorácico. Tomografía computarizada. 

3. Tratamiento quirúrgico: Tipo de técnica quirúrgica, cirugías previas. 

4. Supervivencia: Periodo entre el procedimiento quirúrgico a la fecha actual. 
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CONSIDERACIONES ÉTICAS: 

Por la naturaleza del estudio, que es de tipo descriptivo existen pocas dificultades éticas. El 

alumno de tesis será únicamente un observador de los casos, de tal manera que no existe 

ningún problema de tipo ético, protegiendo la identidad, privacidad y confidencialidad de los 

datos obtenidos para el presente trabajo. 
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RESULTADOS 

En el estudio se incluyeron 9 pacientes con una edad promedio de 2.57±2 meses; de los cuales 

el 67% fueron varones y 33% mujeres (Gráfico 1). Con un peso promedio de 11.4 ±1.5 kg y 

una talla de 82.1±15 cm; en cuanto a los días de estancia en la Unidad de Cuidados Intensivos 

Pediátricos se mantuvieron un promedio de 3±2 días, los dos que requirieron más días que 

se trató de dos casos subieron a piso de terapia intermedia siendo trasladados con ventilación 

mecánica (Cuadro 1). Respecto a la frecuencia de la rama más afectada con origen anómalo 

podemos observar que se trata de la rama derecha con 7 pacientes representando un 78% del 

total de la población de estudio tal como se observa en el gráfico 2. 

 

Grafica 1. Representación de relación de género en los pacientes afectados. 

67%

33%
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Cuadro 1. SE: sin evolución; HAPm: Hipertensión pulmonar moderada; FA: Flúter 

auricular; IT: insuficiencia tricúspidea; PD: Parálisis diafragmática; HPI: 

Hipertensión pulmonar izquierda; PCA: Persistencia de conducto arterioso; Ao: Aorta; 

RI: Rama izquierda; RD: Rama derecha; PTEF: politetrafluoroetileno. 

 

 
 

Grafica 2. Frecuencia de rama afectada. 

 

De acuerdo con la frecuencia de presentación de los orígenes distintos de la rama pulmonar 

observamos que en los casos en los que la rama afectada fue la derecha que fueron 7 es decir 

78%

22%
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el 78%, 4 casos fueron originados directamente de la aorta ascendente representando el 68%, 

mientras que 3 de los casos eran originados de un conducto arterioso persistente 

representando el 42% de los casos en los que se afectó la rama derecha. Mientras que en los 

casos en los cuales la rama afectada fue la izquierda se reportó en la casuística fueron 

únicamente dos casos de los cuales uno se originaba directamente de la aorta ascendente y el 

otro a través de un conducto arterioso persistente, representando 50% de los casos cada uno. 

(Gráfico 3) 

 
Gráfico 3. Frecuencia de origen de la rama pulmonar anómala de acuerdo con el lado 

afectado y sitio de origen anómalo. (Ao: Aorta; PCA: Conducto arterioso persistente) 

 

En nuestros pacientes el arco aórtico a la izquierda representó el 88% de los casos, solo uno 

de los pacientes presentó arco aórtico a la derecha, en este la rama afectada fue la izquierda, 

naciendo directamente de la aorta ascendente y con una longitud adecuada para lograr el 

reimplante directo de la rama al tronco de la arteria pulmonar. 

De los pacientes estudiados el 44% requirió manejo con ventilación mecánica previo a la 

cirugía debido a las condiciones de hipertensión pulmonar en las cuales llegan muchos de 

estos pacientes, esto no logrando observar una relación directa con la edad en la que fue 

corregida su alteración.  

Izquierda

Derecha

Ao Ascendente PCA

1 1

4
3

ORIGEN DE LA RAMA ANÓMALA
Izquierda Derecha



   

27 
 

 
 

Grafica 4. Frecuencia de cirugías realizadas en el estudio. 

 

Se emplearon dos tipos de técnicas para el reimplante de la rama anómala al tronco de la 

arteria pulmonar, para realizarlas se emplearon distintos métodos de acuerdo con las 

características anatómicas del paciente, las condiciones hemodinámicas y la habilidad del 

cirujano, mismas que no son motivo de este estudio, en dos de los casos se empleó 

pinzamiento parcial tanto del tronco de la arteria pulmonar como del cabo distal de rama 

reimplantada realizando de este modo la anastomosis; en tres de los pacientes la anastomosis 

se realizó con asistencia de circulación extracorpórea sin necesidad de pinzamiento aórtico y 

parada cardiaca, y en los cuatro pacientes restantes fue necesario realizar pinzamiento 

aórtico, parada cardiaca en hipotermia leve para completar el reimplante. En los pacientes en 

los cuales fue necesario el pinzamiento aórtico y parada cardiaca los tiempos de pinzamiento 

no fueron muy prolongados siendo el mayor de 60 minutos mientras el más corto fue de 20 

minutos. Los tiempos de asistencia con circulación extracorpórea en los siete pacientes en 

los cuales fue empleada fue de un promedio de 45±30 minutos de duración.  

44%
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Las técnicas empleadas para conseguir la reconexión de la rama arterial pulmonar de origen 

anómalo son dos distintas dentro de los casos reportados en nuestro estudio el reimplante 

directo de la rama a través de una anastomosis termino lateral al tronco de la arteria pulmonar 

realizando las anastomosis con sutura absorbible en casi todos los casos de anastomosis 

directa, mientras que en la otra técnica en la cual se realiza la reconexión mediante la 

interposición de un injerto de politetrafluoroetileno (PTEF), donde las anastomosis fueron 

realizadas termino terminal en ambos cabos con sutura no absorbible vascular 

(polipropileno), la cuantificación del tipo de técnica quirúrgica empleada se describe en la 

gráfica 5 en la cual podemos observar que de las ramas derechas anómalas en cuatro se realizó 

reimplante directo, mientras que en tres de los casos se empleó la interposición de un injerto 

de PTEF; en los casos de la rama izquierda en ambos fue posible realizar reimplante directo 

de la rama al tronco de la pulmonar y no fue necesario en ninguno de los casos emplear 

injertos sintéticos. 

 

Gráfica 5. Técnicas empleadas para el reimplante de la rama pulmonar con origen 

anómalo. 
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Mencionamos también los distintos materiales de sutura empleados en la realización de las 

distintas anastomosis, mismas que se encuentran englobadas en la tabla 1. En esta podemos 

observar el material empleado para realizar las anastomosis, en algunas técnicas se empleó 

una sutura absorbible en 4 pacientes los cuales representan el 44% de los casos, mientras que 

en 5 pacientes se empleó sutura no absorbible representando el 56% de los casos, no se 

comenta en las notas la razón por la cual se empleó cada material de sutura para alguno de 

los casos en concreto. 

 Técnica quirúrgica Material de sutura 

Caso 1 Reimplante directo PDS 7-0 

Caso 2 Injerto PTEF 14 mm Prolene 6-0 

Caso 3 Reimplante directo Monoplus 6-0 

Caso 4 Injerto PTEF 12 mm Prolene 6-0 

Caso 5 Injerto PTEF 16 mm Prolene 6-0 

Caso 6 Reimplante directo Monoplus 7-0 

Caso 7 Reimplante directo Prolene 6-0 

Caso 8 Reimplante directo Polidaxona 7-0 

Caso 9 Reimplante directo Prolene 6-0 

Tabla 1. Material de sutura empleado en relación con el tipo de técnica de reimplante 

empleado. 

Los pacientes se mantuvieron con ventilación mecánica postquirúrgica durante un promedio 

de 89 horas, solo uno de los pacientes se extubo en el postquirúrgico inmediato, dos de los 

casos en las primeras 24 horas, el resto rebasó las 72 horas de ventilación mecánica. Dentro 

de las complicaciones que se presentaron durante el periodo postquirúrgico inmediato y 

mediato hallamos como complicación principal en el postoperatorio la presencia de 

hemorragia en uno de los pacientes por lo cual tuvo que ser explorado realizándose 

empaquetamiento y cierre esternal diferido siendo reexplorado a las 72 horas con 
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desempaquetamiento, ya sin datos de sangrado y realizándose el cierre definitivo. En uno de 

los pacientes hubo presencia de taquicardia supraventricular siendo necesario manejo medico 

remitiendo en agudo, y dejando manejo con amiodarona, en uno de los pacientes hubo 

presencia de falla ventricular derecha y en otro paciente falla ventricular izquierda, uno de 

los pacientes presentó falla biventricular severa la cual presento mejoría con manejo medico 

a las 96 horas de evolución; en uno de los pacientes se presentó neumonía nosocomial. No 

tuvimos casos de mediastinitis ni infección de herida quirúrgica en ninguno de los pacientes 

(Tabla 2). 

Complicaciones Frecuencia 

Hemorragia 1 

Arritmias 1 

Falla cardiaca derecha 1 

Falla cardiaca izquierda 2 

Crisis de hipertensión pulmonar 1 

Mediastinitis  0 

Neumonía  1 

Tabla 2. Complicaciones en el postquirúrgico inmediato y mediato. 

La mortalidad únicamente fue de 11%, es decir, uno de los 9 pacientes, esto relacionado con 

un caso de neumonía nosocomial la cual se complicó asociado a hipertensión pulmonar 

severa ocasionando insuficiencia respiratoria severa, que además se presentó choque 

cardiogénico desencadenando en paro cardiorrespiratorio el cual no logro ser revertido con 

maniobras de reanimación avanzada declarándose defunción a los 15 días de postquirúrgico 

(Grafica 6).  
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Gráfica 6. Mortalidad postquirúrgica. 
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DISCUSIÓN 

El origen anómalo de alguna de las ramas de la arteria pulmonar constituye el 0.12% de todas 

las enfermedades cardiacas congénitas, fué descrito por primera vez por Fraentzel en 1868, 

comentando en esa ocasión el origen a partir de la aorta ascendente directamente. A partir de 

ahí han sido presentando diversos reportes de casos y series clínicas. En la gran mayoría de 

las mismas la rama más afectada es la derecha, detalle en el cual coincide con los resultados 

obtenidos en nuestro estudio en el cual el 78% de los casos corresponden a la rama derecha 

afectada, presentándose solo el 22% de los casos la afección de la rama izquierda, lo cual 

coincide con lo reportado en revisiones como la realizada por Curi et al en el 2009 donde 

mencionan que son de cuatro a 8 veces menores los casos en donde la rama afectada es la 

izquierda.  

Se propone que el origen embriológico de esta patología es gran parte debido a una alteración 

en la migración normal de las células pluripotenciales las cuales tienen un papel primordial 

en el desarrollo troncoconal y de la aorta ascendente. En estos mismos estudios proponen que 

el origen anómalo de una de las ramas de la arteria pulmonar se puede deber a la malposición 

del tabique aorto-pulmonar de Tandler, se encarga de separar el cuarto arco aórtico(origen 

del cayado aórtico) de los  sextos arcos aórticos (origen de las ramas pulmonares proximales); 

así, el origen anómalo aórtico de la rama derecha se desarrolla por una malformación 

izquierda del tabique aorto-pulmonar, mientras que el origen aórtico de la rama izquierda se 

desarrolla por una mal posición derecha de dicho tabique. Por lo cual la falta de fusión de la 

rama pulmonar izquierda al tronco de la arteria pulmonar, secundaria a la ausencia de sexto 

arco izquierdo, resulta en la presencia de un saco aórtico del cual nace la rama pulmonar 

izquierda, por esta razón cuando se presenta el origen anómalo de la rama pulmonar izquierda 

frecuentemente se asocia a un arco aórtico a la derecha, o en casos de rama derecha 

generalmente son asociados con un arco aórtico a la izquierda como sucede esta asociación 

en el 88% de nuestros casos, ya que en uno de ellos a diferencia de lo reportado en la 

publicación de Abdullah y colaboradores. 
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En nuestro estudio el 65% de nuestros casos se trataban de un origen anómalo de la variedad 

proximal que emergía la rama de la aorta ascendente siendo un poco menor al 85% reportado 

en la publicación de Li Xie et al.  

En el estudio observamos que el 44% de nuestros pacientes requirieron manejo con 

ventilación mecánica previo a la cirugía mejorando parámetros previo al procedimiento, con 

la corrección quirúrgica el destete y disminución de parámetros ventilatorios fue 

relativamente rápido con un promedio de ventilación mecánica postquirúrgica de 89 horas, 

siendo ligeramente menor al promedio de 1-5 días de ventilación mecánica reportado por 

Nathan y colaboradores, con la diferencia de que los pacientes incluidos en ese estudio en su 

totalidad se trataba de pacientes en el periodo neonatal. 

Nuestra mortalidad fue del 11%, es decir, uno de los pacientes falleció, mientras que en otros 

estudios como los de Peng, et al, que reportan una mortalidad del 0% siendo nuestra 

mortalidad mayor a la de Peng, sin embargo, nuestra mortalidad es menor que la de Prifti et 

al quienes reportaron una mortalidad del 20%. 

Dentro de la técnica idónea para la corrección del origen anómalo de alguna de las ramas de 

la arteria pulmonar como malformación aislada, al comparar nuestros resultados pudimos ver 

que la técnica de elección cuando las condiciones anatómicas así lo permiten es idóneo 

realizar el reimplante directo de la rama al tronco de la pulmonar, tal como lo concluyen la 

gran mayoría de las publicaciones, con excelentes resultados, no se logro determinar si hay 

alguna ventaja en cuanto a la técnica, empleo de circulación extracorpórea, o material de 

sutura respecto al pronóstico del paciente ya que no fue el objetivo de este estudio. 

 

Comparando nuestra casuística con lo reportado en la literatura pudimos observar que 

tenemos pacientes de los mas longevos presentes en los reportes, que hallamos la gran 

mayoría de los estudios como por ejemplo las publicaciones de Nathan y colaboradores su 

grupo de pacientes es en neonatos, por lo cual concluimos que nuestros resultados en cuanto 

a mortalidad y pronostico superan a lo publicado en la literatura en cuanto a índices de 

mortalidad al año de edad. 
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CONCLUSIONES 

 

El origen anómalo de una de las ramas de la arteria pulmonar es una enfermedad extremadamente 

rara, la cual es mortal en más del 70% al año en caso de no recibir una corrección quirúrgica temprana. 

Presenta un excelente pronostico si recibe un manejo prequirúrgico y postquirúrgico adecuados. El 

reimplante directo de la rama anómala es el procedimiento de elección si las características 

anatómicas así lo permiten, sin que el hecho de emplear injertos en los casos que así lo requieran 

representen un incremento importante en la morbimortalidad de los pacientes.  

 

 

LIMITACION DEL ESTUDIO 

 

Se trata de un estudio con un número de pacientes relativamente pequeño y de una misma 

institución, por lo cual los resultados deben tomarse con precaución.  
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