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PALABRAS CLAVE Resumen

derdif)ana .congeniFa; Objetivo: La finalidad de esta comunicacion es el de describir el caso clinico de un paciente
C"’}nga cardiaca; Origen con origen andémalo de la rama izquierda de la arteria pulmonar a partir de la aorta, y presen-
gnomalo ama Pulmonar tar una revision actualizada de la literatura con respecto a esta rara patologia.

izquierda; México. Caso clinico. Se trata de un paciente de dos afos de edad, referido a nuestra institucion para

tratamiento quirtrgico de una obstruccion subadrtica. Los estudios no invasivos mostraron un
arco aortico a la derecha y una obstruccion al tracto de salida del ventriculo izquierdo secun-
daria a un rodete subadrtico, pero no se documento el origen anémalo de una rama pulmonar
izquierda a partir de la aorta. El diagndstico fue confirmado en el intraoperatorio y se realizd
una correccion total de las lesiones que simultaneamente incluy6 la anastomosis de la rama
pulmonar izquierda al tronco de la arteria pulmonar. Los resultados de la reparacion quirdrgica
de este caso fueron satisfactorios.

Conclusiones. A pesar de que el origen anémalo de una rama pulmonar izquierda a partir de
la aorta es una patologia rara que no fue adecuadamente diagnosticada, se pueden obtener
resultados satisfactorios cuando se realiza una correccion quirtrgica oportuna y afortunada.
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Anomalous origin of the left pulmonary artery from the ascending aorta with associated
sub-aortic stenosis in an infant

Abstract

Objective: The aim of this report is to describe a clinical case of an anomalous origin of the
left pulmonary artery branch from the ascending aorta, and to present a current literature
review of this rare disease.

Clinical case: A 2 year-old infant was referred to our institution for surgical correction of sub
aortic obstruction. The non invasive investigation disclosed a right aortic arch anatomy with
left ventricle outflow tract obstruction due to sub aortic membrane associated but failed to
show the anomalous origin of the left pulmonary artery branch from the ascending aorta. The
diagnosis was made intraoperatively and the patient underwent a total surgical correction of
the defects, including simultaneous anastomosis of the left pulmonary artery to the pulmonary
trunk. Results of the surgical repair of this case were successful.

Conclusions. Although anomalous origin of the left pulmonary artery from the ascending aorta
is a rare disease which was not diagnosed appropriately, successful results can be obtained

when opportune and fortunate total surgical corrections are performed.

Introduccién

El origen anémalo 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
malformacion congénita rara.' Se la debe diferenciar
de aquellos pacientes con tetralogia de Fallot y atre-
sia pulmonar, en los que la circulacion de un pulmoén
puede depender de una colateral aorto-pulmonar mayor
originada de la aorta ascendente.? En el caso de origen
anoémalo de una rama pulmonar a partir de la aorta,
la ecocardiografia muestra en el eje corto la presencia
de dos valvulas semilunares, mientras que en el Fallot
extremo, so6lo existe una valvula semilunar que corres-
ponde a la aorta.

Es conocido el hecho de que el nacimiento andmalo de
una rama de la arteria pulmonar generalmente es con-
trario al arco aortico. Dado que lo habitual es que el
arco aortico sea izquierdo, cuando esta malformacion
poco frecuente se presenta, la rama pulmonar derecha se
ve mayormente afectada y se origina de la aorta ascen-
dente con mucha mayor frecuencia que la rama izquierda,
asociandose generalmente con conducto arterioso persis-
tente o con ventana aortopulmonar.? Por el contrario, el
origen anomalo de la rama pulmonar izquierda se rela-
ciona con la tetralogia de Fallot, arco aértico derecho, y
origen anémalo de la subclavia derecha.* Presentamos un
caso, extraordinariamente raro, de origen anémalo de la
rama pulmonar izquierda a partir de la aorta ascendente
en un paciente con obstruccion subadrtica atendido en
nuestra institucion.

Presentacion del caso

Se trata de un nino de dos anos, sin antecedentes peri-
natales de importancia, a quien se le detect6 un soplo
cardiaco desde el nacimiento que no fue estudiado ma-
yormente. Presento infecciones respiratorias frecuentes,
la Ultima de ellas hace cinco meses, momento en el que
se corroboro la persistencia del soplo sistolico en meso-
cardio. A partir de entonces evoluciond asintomatico y sin

ningln déficit pondo-estatural. Sin embrago ante la sos-
pecha clinica de un problema valvular aértico obstructivo
significativo, fue trasladado de un Hospital Pediatrico y
hospitalizado en nuestra institucion para su estudio.

A su examen fisico de ingreso destacé la presencia de
frémito paraesternal izquierdo, sitio en que se ausculté
un soplo expulsivo adrtico grado Ill/IV irradiado hacia
region interescapular, cervical y xifoidea. En el electro-
cardiograma se observd un bloqueo incompleto de rama
derecha con datos de hipertrofia ventricular izquierda
por sobrecarga de presion y transicion eléctrica en Vé.
La radiografia de torax mostré cardiomegalia moderada
y aumento de la trama vascular a predominio del pulmén
izquierdo. La ecocardiografia puso en evidencia una es-
tenosis adrtica subvalvular secundaria a un rodete suba-
ortico con un gradiente maximo de 90 mm Hg, asociado
a una insuficiencia valvular adrtica ligera y dilatacion de
cavidades izquierdas (diametro diastdlico atrial y ventricu-
lar izquierdos de 27 mm) con presion sistolica de arteria
pulmonar de 30 mm Hg. La anatomia del arco aortico era
hacia la derecha con presencia de un conducto arterioso
permeable homolateral, y no se describieron otros hallaz-
gos ecocardiograficos. Con estos diagnosticos se decidio
realizar un tratamiento quirlrgico en forma electiva con
el objeto de liberar la obstruccion del tracto de salida
ventricular izquierdo y cerrar el conducto arterioso.

La cirugia se realizé mediante un abordaje clasico por
esternotomia media, y en el momento de marsupializar el
pericardio para exponer las estructuras cardiovasculares,
se evidencio la presencia andmala de una rama arterial
que se originaba de la aorta ascendente, dirigiéndose en
forma transversal hacia el hilio del pulmén izquierdo.
Después de diferenciarla en toda su longitud, se com-
probd que correspondia a una rama pulmonar izquierda.
Concomitantemente, el tronco de la arteria pulmonar que
emergia del ventriculo derecho, seguia su trayecto en
forma ininterrumpida hacia el hilio pulmonar correspon-
diente, convirtiéndose en la rama pulmonar homolateral
(Figura 1).

Estos hallazgos intraoperatorios obligaron a modificar
el planteamiento quirurgico inicial que era el de reseccion
aislada del rodete subaodrtico y cierre del conducto arterioso.
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Figura 1. Exposicion quirtrgica del origen anomalo de una rama
pulmonar izquierda a partir de la aorta ascendente

La correccion quirlrgica total comprendio, ademas de lo
ya indicado, la reseccion del botéon de la rama pulmonar
izquierda anémalamente originada de la aorta ascenden-
te, su anastomosis hacia el tronco de la arteria pulmonar
y una arterioplastia con parche pericardio bovino en el
sitio del defecto adrtico que dejo la reseccion del boton
vascular (Figura 2).

Se le realiz6 una ecocardiografia transesofagica in-
traoperatoria de control, que mostré insuficiencia adrti-
ca ligera sin gradiente residual en el tracto de salida del
ventriculo izquierdo. Tampoco se registro gradiente en
el sitio de la anastomosis de la rama pulmonar izquierda
en el tronco de la arteria pulmonar. Se colocd un catéter
de arteria pulmonar dirigido hacia la rama pulmonar iz-
quierda reimplantada, el cual registro valores de presion
sistolica pulmonar de 30 mm Hg, equivalentes aproxima-
damente a la mitad de la presion sistdlica sistémica en el
intraoperatorio.

La evolucion postoperatoria fue satisfactoria, logran-
dose la extubacion durante las primeras 24 horas. Requi-
ri6 de apoyo inotropico con milrinona durante cuatro dias
que fue el tiempo de su estancia en terapia intensiva.
Las presiones de rama pulmonar izquierda al momento del
retiro del catéter pulmonar fueron de 20 mm Hg, es decir,
1/4 de la presion sistémica. El paciente fue dado de alta a
los nueve dias del postoperatorio, en buenas condiciones
generales y hemodinamicas.

Discusion

El origen anémalo de una rama pulmonar a partir de la
aorta ascendente fue descrito por primera vez por Fraent-
zel en 1868.5 Desde entonces, hubo varios reportes de ca-
sos y series clinicas, la mayor parte de ellos en relacion a
la rama pulmonar derecha.®'" Los casos de origen anomalo
de la rama pulmonar izquierda, como el que presentamos,

Figura 2. Correccion quirlrgica total: reseccion rodete subaortico,
ligadura del conducto arterioso, reimplante de la rama pulmonar
izquierda al tronco pulmonar y aortoplastia con parche de peri-
cardio bovino

son de cuatro a ocho veces menos comunes que los de la
rama derecha' y no existe ninglin reporte en la literatura
de su asociacion con obstruccion subaoértica.
Embriologicamente, las células pluripotenciales de la
cresta neural juegan un papel muy importante en el desa-
rrollo troncoconal y de la aorta ascendente. Sin embargo,
si bien existen algunos mecanismos comunes en su desa-
rrollo, la explicacion embrioldgica del origen andémalo de
las ramas pulmonares es un tanto diferente a la derecha
que a la izquierda. Proponemos que el origen anémalo de
una de las ramas de la arteria pulmonar se puede deber a
una malposicion del tabique aorto-pulmonar de Tandler
constituido por mesénquima derivado de las crestas neu-
rales. Normalmente este tabique tiene una orientacion
inclinada de derecha a izquierda y de dorsal a ventral, y
separa el cuarto arco aortico situado hacia anterior y de-
recha (que originara el cayado), de los sextos arcos aorti-
cos situados hacia posterior e izquierda (que formaran las
porciones proximales de las ramas pulmonares). El origen
aortico de la rama derecha se desarrolla por una mal-
posicion izquierda del tabique aorto-pulmonar, mientras
que el origen aortico de la rama izquierda se desarrolla
por una malposicion derecha de dicho tabique.”®" Por lo
tanto, la falta de fusion de la rama pulmonar izquierda al
tronco de la arteria pulmonar, secundaria a la ausencia de
sexto arco izquierdo, deriva en la persistencia de un saco
aortico del cual nace la rama pulmonar izquierda.' Por
esta razon, cuando se presenta el origen andémalo de la
rama pulmonar izquierda, frecuentemente se asocia a un
arco pulmonar derecho como en el caso que presentamos.
En esta malformacion existe un gasto cardiaco dere-
cho dirigido enteramente hacia un pulmén, mientras que
el otro recibe su perfusion a una presion sistémica a partir
de la aorta. Si ademas existe asociacion con otras lesiones
intra-cardiacas que producen cortocircuito de izquierda a
derecha, la situacion hemodinamica se exacerba aiin mas.
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Debido a que la vasculatura de ambos pulmones se hace
vulnerable, la historia natural de esta patologia muestra
una irreversible progresion hacia la enfermedad vascular
pulmonar obstructiva severa.? Si no se corrige a temprana
edad, la sobrevida reportada al afio de vida puede ser de
30% o menor.¢ Es dificil esclarecer cual fue la razon por la
cual el caso que informamos, llego a los dos afos de vida
sin una aparente repercusion vascular pulmonar mayor.
El hecho de que la obstruccion subaodrtica pudo haber re-
ducido en cierta forma la presion de perfusion sistémica
del pulmén izquierdo es discutible, pero debiera tomarse
en cuenta como uno de los probables mecanismos invo-
lucrados.

La clinica se caracteriza por falla respiratoria pro-
gresiva asociada, o como en nuestro caso, a infeccio-
nes respiratorias frecuentes desde el nacimiento."”"0 El
diagnostico se obtiene mediante ecocardiografia com-
plementada por el cateterismo. Sin embargo, la visua-
lizacion ecocardiografica de las ramas pulmonares pue-
de ser dificil, lo cual deriva en una falla diagndstica. Ante
la falta de sospecha ecocardiografica de esta entidad,
se prescindio en este caso del estudio hemodinamico, que
hubiese sido de gran utilidad diagnostica y habria mos-
trado la magnitud de la enfermedad vascular pulmonar
por la medicion selectiva de la presion en ambas ramas
pulmonares. La angiotomografia y la resonancia nuclear
magnética también se pueden usar como métodos com-
plementarios en los casos de alta sospecha de esta pato-
logia, para ayudar a definir la estrategia del tratamiento
quirdrgico. ™

En nuestro caso, la metodologia clinica empleada fue
insuficiente para llegar al diagnostico correcto. Si bien la
dilatacion de cavidades izquierdas puede presentarse en
etapas avanzadas de una obstruccion subaortica, habitual-
mente en esta etapa de su evolucion el paciente se hace sin-
tomatico. Ante la ausencia de sintomatologia de importancia
en el caso que presentamos, se pensoé que la presencia del
conducto arterioso derecho fue el responsable de la dila-
tacion de las cavidades izquierdas. Sin embargo, la discor-
dancia clinico-ecografica aunada a la presencia de arco
aortico derecho, debid obligar al cardiologo a un estudio
mas minucioso que incluyera angiotomografia y resonan-
cia nuclear magnética, métodos que hubiesen aclarado
mejor el diagndstico.

En nuestro paciente, el diagnostico definitivo se esta-
blecié durante la cirugia, y por la ausencia de repercusion
clinica y ecocardiografica de importancia, junto con la
presencia de la obstruccion sub aodrtica, se asumié que no
existia enfermedad vascular pulmonar lo suficientemente
importante para contraindicar la correccion quirirgica.
La medicion selectiva de la presion pulmonar izquierda
después de la correccion corroboré esta situacion, ya
que mostro valores practicamente normales de presion
sistdlica. Sin embargo, creemos que la biopsia pulmonar
izquierda -de la cual prescindimos involuntariamente en
este caso-, hubiese sido de gran utilidad para evaluar el
dano de la vascularidad pulmonar y por ende establecer
el pronostico.

El tratamiento de eleccion es la correccion quirdrgi-
ca temprana, para evitar la hipertension pulmonar y el
desarrollo subsecuente de la enfermedad vascular pulmo-
nar obstructiva. El implante directo del botén pulmonar

andmalo al tronco de la arteria pulmonar fue descrito
por Kirkpatrick y colaboradores en 1967' y por Stanton
y colaboradores en 1968." También se han descrito téc-
nicas de extension de la rama andmala en los casos de
longitud insuficiente para el reimplante sin tension, en
particular para la rama derecha.™?? En nuestro caso, la
rama izquierda, disecada en gran parte de su extension,
no presentd ningun problema de longitud y fue implanta-
da al tronco pulmonar mediante una anastomosis satis-
factoriamente libre de tension. La mortalidad operatoria
reportada en la literatura varia de 0% a 21%%>%? y la tasa
de re-intervencion en el mediano plazo para cateterismo
intervencionista con catéter balén y stent por esteno-
sis de la anastomosis pulmonar es de 2.5% a 36%.2>* En
nuestro caso, la evolucion postoperatoria inmediata fue
excelente, pero queda pendiente el seguimiento clinico,
ecocardiografico y eventualmente mediante resonancia
magnética en el mediano y largo plazo para detectar este-
nosis en la anastomosis. En caso de presentarla, creemos
que el intervencionismo sera la opcion terapéutica ideal
para resolver el problema, dependiendo de la edad del
paciente.

Por ultimo, es importante enfatizar que el origen ano-
malo de la rama pulmonar izquierda a partir de la aorta
ascendente en el caso que presentamos, fue un hallazgo
quirdrgico afortunado que se corrigié exitosamente, aln
sin haber sido correctamente diagnosticado en el preo-
peratorio. Esto debe alertar al cardidlogo clinico en el
sentido de ser mas cuidadoso ante un proceso patoldgico
en el que observamos alteraciones que no concuerdan con
el estado clinico del paciente.

Conclusion

En conclusién, en este tipo de casos es recomendable
el diagnéstico correcto temprano, mediante un estudio
ecocardiografico completo sobre esta rara malformacion,
con objeto de instalar un tratamiento quirdrgico inmedia-
to como primera opcion terapéutica por sus excelentes
resultados que permiten evitar la progresion irreversible
hacia la enfermedad vascular pulmonar obstructiva.
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