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Dos neonatos de 15 y 30 dias de vida respectivamente fueron examinados con un cuadro clfnico de
insuficiencia cardiaca y cianosis. El electrocardiograma mostré hipertrofia ventricular derecha; fue ob-
servada cardiomegalia en la radiograffa de torax. El ecocardiograma bidimensional sugirié6 en ambos en-
fermos el diagnéstico de transposicion de grandes arterias basado en la imagen de bifurcacién del vaso
posterior. El cateterismo cardiaco demostré la emergencia aodrtica aislada de la rama pulmonar derecha
e hipertension pulmonar. El primero de los enfermos falleci6 en el perfodo preoperatorio, mientras que
el segundo fue sometido a los cuatro meses y exitosamente a reconexion directa del vaso an6malo al
tronco pulmonar. El origen adrtico de una rama pulmonar debe sospecharse ante todo enfermo con hiper-
tensién pulmonar, cianosis e insuficiencia cardfaca. El diagnéstico diferencial ecocardiogrdfico ha de
incluir el tronco arteriovenoso, ventana aortopulmonar y transposicion de grandes arterias.

El origen aértico de una rama de la arteria pul-
monar es una patologia poco comun que se
manifiesta tempranamente con un cuadro grave
en el que predominan insuficiencia cardiaca,
distress respiratorio y moderada cianosis.

La anomalia puede ser reconocida mediante
ecocardiografia bidimensional; sin embargo,
dado que falsos negativos han sido publicados, el
cateterismo cardiaco tiene precisa indicacién pa-
ra el correcto diagnéstico de la malformacién.?

La informacién bibliografica confirma la ele-
vada mortalidad con tratamiento médico, que
alcanza el 90% de los enfermos; mientras
que para la reparacién quirdrgica aquélla no
supera el 19 %.>

Este informe detalla los hallazgos clinico-qui-
rirgicos de dos enfermos portadores de esta
inusual cardiopatfa.

DESCRIPCION DE CASOS

Caso 1. Neonato de término, sexo masculino, de dos
semanas de vida y 3,6 kg de peso. Presenta severo com-
promiso general, cianosis y distress respiratorio. Un se-
gundo ruido dnico e intenso, soplo sistélico 2/6 en foco
pulmonar y hepatomegalia fueron los datos relevantes
del examen fisico. El electrocardiograma (ECG) mostré
eje eléctrico a la derecha con hipertrofia ventricular

derecha (HVD). En la radiografia de térax (Rxt) se

observé cardiomegalia e incremento de la vasculatura
pulmonar predominante en campo pulmonar derecho.

El estudio ecocardiogrifico revelé anatomifa intra-
cardiaca normal con dilatacién de cdmaras derechas.
Del ventriculo izquierdo se observd la emergencia de
un vaso con direccién posterior y bifurcaci¢n a un cen-
timetro de su origen, hallazgos identificados en el eje
largo paraesternal y subcostal.

Con diagndstico de transposicidon de grandes arterias
(TGA) e indicacién de septostomia interauricular fue
enviado a cateterismo cardiaco; los datos hemodina-
micos expuestos en la Tabla 1 demuestran cortocircuito
bidireccional a nivel auricular, hipoventilacién alveolar,
signos de bajo gasto cardiaco e hipertensién pulmonar
a nivel sistémico. Mediante ventriculografia derecha e
izquierda se precisé la malformacién, constatindose
dilatacién e hipoquinesia de ventriculo derecho, insufi-
ciencia tricdspidea leve, tronco pulmonar dilatado del
que sélo nace su rama izquierda, opacificacién de aorta
descendente a través de un conducto arterioso permeable
y la emergencia aértica de la rama pulmonar derecha.

El enfermo fallecié antes de que se etectuara cirugia
correctora; el andlisis necrdpsico, circunscripto a la
anatomfia macroscépica, confirmé el diagnostico angio-
grifico. No se evalué histolégicamente la vasculatura
pulmonar,

Caso 2. Paciente de un mes de vida, sexo masculino
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Tabla 1

Datos hemodinamicos

Presiones (mmHg)

Saturaciones ( %) Preoperatorio Postoperatorio

| 4O AP VP Al Vi* VD* AP Ao AP

Caso 1 22 40 83 68 77115 77/15 77/45 — —
Caso 2 37 35 85 72 70/12 80/20 80/30 100/70  40/20

Abreviaturas: VCS: vena cava superior; AP: arteria pulmonar; VP: vena pulmonar; Al: auricula izquierda; Ao: aorta; VI: ventriculo

izquierdo; VD: ventriculo derecho. * Presion sistdlica/diastolica final.

y 3,6 kg de peso, se presenta en mal estado general,
cianosis intensa, acidosis metabdlica y distress respi-
ratorio. Los datos positivos del examen fisico se concen-
tran en un segundo ruido intenso, tercer ruido con
cadencia de galope, pulsos débiles y hepatomegalia. El
ECG mostrd HVD, mientras que por Rxt se observo
cardiomegalia y flujo pulmonar aumentado.

El estudio ecocardiogrifico sugirié el diagndstico de
TGA, con hipertensién pulmonar, deficiente contrac-
tilidad biventricular, foramen oval permeable y conve-
xidad izquierda del tabique interauricular,

Por decisién familiar no se realizd cateterismo car-
diaco en esta primera consulta; tal procedimiento se
efectud finalmente al cuarto mes de vida, con un enfer-
mo desnutrido significativamente (4 kg de peso corpo-
ral) y clinicamente empeorado.

La interpretacién hemodindmica (Tabla 1) e hipoxe-
mia sistémica fueron similares a las descriptas en el

caso 1. La ventriculografia derecha mostré una cimara

dilatada, hipocontrictil, de donde emerge la arteria
pulmonar, de la que sélo se opacifica su rama izquierda.

La rama pulmonar derecha se visualiza naciendo de -

aorta ascendente mediante ventriculografia izquierda.
No hay evidencia de permeabilidad ductal y, tal como
en el caso 1, el foramen oval fue complaciente (Figu-
ral, AyB).

La intervencién quirdrgica* se realizé bajo circula-
cién extracorpdrea, confirmidndose en su totalidad el
diagndstico angio-hemodindmico. Se desinsertd la rama
pulmonar derecha del segmento posteroderecho de
aorta ascendente, quedando un orificio que se cierra
con prétesis de pericardio autdlogo. La mencionada
rama pulmonar de unos 6 mm de didmetro se anasto-
mosa sin complicaciones a la proyeccién posterior del
tronco pulmonar, cuyo didmetro es de 15 mm.

El enfermo evoluciond satisfactoriamente y a los
18 meses de la cirugfa se practicé nuevo cateterismo

* Intervencion realizada por uno de los autores de la presente
comunicacion (AS) en el Hospital de Nifios “Ricardo Gutiérrez’’.

cardfaco derecho, cuyos datos hemodinimicos se expo-
nen en la Tabla 1. El estudio angiogrifico demostré una
anatomia pulmonar normal (Figura 1, C).

DISCUSION
Esta rara patologia congénita ha recibido dife-
rentes denominaciones a través del tiempo, tales
como hemitruncus, origen ectopico de una rama
pulmonar, o ausencia congénita de una rama pul-
monar.? *°

Su marco embriopatogénico se sustenta en

una anormal particién durante la septacion

Fig. 1. Composicion angiografica que muestra arteria pulmonar
y rama izquierda (RI) en A. En B el auriculograma izquierdo
tine el ventriculo homonimo y aorta (Ao), observandose el
ectopico origen de rama pulmonar derecha (RD). En C angio-
grama pulmonar postoperatorio que demuestra la “normalidad”’
anatomica vascular pulmonar postoperatoria.
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aortopulmonar, lo que de algin modo la relacio-
na con el tronco arterioso y la ventana aortopul-
monar,’

En mds del 80% de los casos informados es
la rama derecha la que emerge en forma abe-
rrante, naciendo de la pared lateral, posterode-
recha o izquierda de la aorta ascendente; excep-
cionalmente con estenosis en su origen.’

Se asocia con una incidencia del 70 % a duc-
tus arterioso, mientras que aisladamente lo hace
a ventana aortopulmonar, atresia tricuspidea,
coartacién de aorta, interrupcién del istmo
adrtico, atresia mitroadrtica, tetralogfa de
Fallot e hipoplasia de pulmén derecho.®

La adaptacién postnatal de la fisiologia pul-
monar induce un cortocircuito izquierda a dere-
cha directo desde aorta a pulmonar derecha; y
a nivel atrial con el mismo sentido a través del
foramen oval; se comprende entonces que en
ambos pulmones haya evidencia de un incre-
mento de flujo sanguineo. Esta sintesis fisio-
patolégica explica la precocidad de las manifes-
taciones clinicas en los primeros meses de la
vida, en las que insuficiencia cardfaca e hiper-
tensién pulmonar son sobresalientes.

La hipoxemia presente en enfermos criticos
es consecuencia de cortocircuito invertido duc-
tal y atrial por efecto de la magnitud de la hiper-
tensién en el circuito menor; y también debido
a trastornos ventilatorios asociados al elevado
volumen pulmonar.?

El cortocircuito derecha-izquierda atrial estu-
Vo presente en nuestro caso 2; probablemente
un cierre precoz del conducto arterioso impide
el escape circulatorio del pulmén, razén por la
cual la presién pulmonar puede ser suprasisté-
mica, favoreciendo el paso de sangre desde
derecha a izquierda en las auriculas.

Diagnéstico diferencial mediante
ecocardiografia bidimensional

La investigacién anatOmica mediante eco-
cardiograffa bidimensional define la morfologifa
y funcién intracardiaca constatando la presencia
de hipertension pulmonar. Sostiene Duncan que
s6lo retrospectivamente las imdgenes ecocardio-
graficas comparadas con las que provee la angio-
graffa conceden la posibilidad de pensar en la
anomalia que nos ocupa.?

Contrariamente, King, en el andlisis de un
caso, subraya que el diagndstico prospectivo
puede establecerse utilizando una exploracién
integrada que incluye eje largo paraesternal
alto, eje corto de grandes vasos, e imdgenes
supraesternales. El autor destaca que los hallaz-
gos ecograticos deben diferenciarse del tronco

arterioso y de la ventana acrtopulmonar.'®

La evaluacién ecocardiogrifica en nuestros
enfermos fue practicada separadamente por dos
operadores entrenados, quienes desconociendo
la opinidén interobservador sostuvieron el diag-
nostico de TGA. La bifurcacién del vaso poste-
rior observada en los planos paraesternales y
subcostales motivé la confusién al considerar-
selo como arteria pulmonar cuando en realidad
representaba a aorta ascendente y al ectdpico
origen de arteria pulmonar derecha.

Dado que la sensibilidad diagnéstica de la
TGA mediante ecocardiograffa bidimensional
alcanza el 100 %, la contribucién m4ds sustancial
que se sustrae de nuestro informe es la posible
existencia de falsos positivos.

Ocasionalmente, la severidad del sindrome
clinico en nifios pequeflos impide un examen
supraesternal prolongado, lo que conspira con-
tra una detallada informacidén anaté4mica, tal
como acontecid en nuestros casos.

Ante neonatos o lactantes con insuficiencia
cardiaca, cianosis y examen ecocardiografico
compatible con transposicién de grandes arte-
rias, sugerimos doblegar el esfuerzo por integrar
imdgenes que supongan definitivamente excluir
la desconexién entre ambas ramas pulmonares.

Contribucién del cateterismo cardiaco

El estudio hemodindmico-angiogrifico debe
estar dirigido a detectar la direccién de los flujos
y la magnitud de la presién pulmonar. La habi-
tual permeabilidad del foramen oval permite
abordar cavidades izquierdas, lo que implica

preservar las vias de acceso arteriales. -

El angiograma pulmonar y/o la ventriculogra-
f{a de ambas cdmaras ventriculares son las inicas
angiografias necesarias para el diagndstico co-
rrecto. La primera, en proyecciébn semisentada,
demuestra Fa ausencia’ de rama pulmonar dere-
cha y ocasionalmente la permeabilidad del con-
ducto arterioso (caso 1); mientras que la segun-
da, en proyeccién anteroposterior, semisentada
u oblicua anterior derecha, confirma la emer-
gencia aortica de aquella rama pulmonar.!+12

Indicacion terapéutica

Los pocos sobrevivientes con tratamiento
médico tienen una sombria evolucién intima-
mente relacionada con hipertensién pulmonar
irreversible. Esto condujo al ensayo de distintas
técnicas operatorias, logrindose en 1961 el pri-
mer éxito quirdrgico mediante la interposicion
de un tubo protésico entre la arteria anomala y
el tronco I:aullz.:m:)nar..13 |

Desde 1967 se recurre a la anastomosis- di-
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recta entre la rama anémala y el tronco princi-
pal, que actualmente se sugiere efectuar bajo
hipotermia profunda y paro circulatorio.}®*?

Los resultados inmediatos y tardios confir-
man las bondades de este enfoque terapéutico,
tal como lo atestigua el caso 2. Efectivamente,
el estudio hemodindmico tardio demostré ligera
hipertensién pulmonar, ausencia de gradiente
entre tronco y rama pulmonar derecha y resti-
tucién de una anatomfa angiografica pulmonar
normal.

SUMMARY

Two neonates of 15 and 30 days old were examined
with a clinical picture that included heart failure and
cianosis. The electrocardiogram showed right ven-
tricular hypertrophy; cardiomegaly was found in the
chest-x ray, and the bidimensional echocardiogram
examination suggested the diagnosis of transposition
of the great arteries in both based on the posterior
vessel bifurcation image. The cardiac catheterization
showed the isolated aortic origin of right pulmonary
branch and pulmonary hypertension.. The first patient
died in the preoperative period, while the second was
successfully corrected by direct reconection of the
anomalous artery to the pulmonary trunk at 4 months
old. The aortic origin of the pulmonar branch will be
suspected in patients with pulmonary hypertension,
cianosis and cardiac failure. The echo differential
diagnosis must be included truncus arteriosus, aorto-
pulmonary window and transposition of the great
arteries.
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