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Necrosis isquémica digital de miembro superior por
sindrome de opérculo toracico

El sindrome del opérculo toracico es un conjunto de
trastornos clinicos atribuibles a la compresién de las
estructuras neurovasculares que pasan desde la base
del cuello al miembro superior en su salida toracica.
El compromiso arterial en el sindrome de opérculo to-
récico es infrecuente pero grave por el potencial riesgo
de complicaciones tromboembdlicas que amenaza la
funcionalidad y viabilidad de la extremidad. (1) La
necrosis isquémica digital es una forma de presentacion
de esta patologia.

Se presenta una mujer de 32 anos, tabaquista
severa, que comenzé hace 4 meses con claudicaciéon
intermitente de miembro superior izquierdo, asociada
a parestesias en la mano. Evolucion6 progresivamente
con dolor en reposo y necrosis isquémica seca del tercer
dedo de la mano izquierda. (Foto 1A) Fue evaluada
y tratada por varias especialidades (Traumatologia,
Medicina Interna, Reumatologia, Emergencias) y
derivada a la Divisién Cirugia Vascular. En el examen
fisico presentaba frialdad con palidez de antebrazo y
mano izquierda; ausencia de pulsos axilar, humeral,
radial y cubital con pulsos contralaterales presentes;
una tumoraciéon duro-pétrea dolorosa no pulsatil en
el hueco supraclavicular izquierdo, que la radiografia
de térax revel6 que era una costilla supernumeraria
cervical. El eco Doppler mostré arterias subclavia, hu-
meral, radial y cubital izquierda con flujos monofasicos
post-obstructivos, de muy bajas velocidades (20 cm/seg.
en la arteria subclavia) y resistencias disminuidas. La
angiotomografia evidenci6 la presencia de costilla cer-
vical bilateral, con fusién costal anterior con el primer
arco costal dorsal solo en el lado izquierdo, asociado a
trombosis de la arteria subclavia. (Foto 2A) El estudio
angiografico demostré un aneurisma trombosado de la
arteria subclavia izquierda distal a la arteria vertebral,
que recanalizaba por colaterales en la arteria axilar, la
arteria humeral ocluida a nivel tercio distal, pero con la
arteria humeral profunda permeable que recanalizaba
por colaterales en las arterias cubital y radial con arco
palmar incompleto. (Foto 2B) Se decidi6 tratamiento
quirdrgico mediante reseccién de la costilla cervical
y primera costilla toracica, escalenectomia anterior y
media, exclusién del aneurisma subclavio mas recons-
truccién arterial con bypass subclavio-axilar con pré-
tesis anillada de 6 mm de politetrafluoretileno (PTFE).

La paciente fue derivada a un programa de cesacion
de tabaco. Al ano y medio de seguimiento se encuentra
asintomética, con curacion de la lesion trofica digital
(Foto 1B) y el bypass permeable.

La isquemia del miembro superior es menos comin
que la del miembro inferior. (2,3) De acuerdo con el
tiempo de evolucién puede ser aguda o crénica, esta
ultima menos frecuente. El trauma vascular, la embolia
y la trombosis arterial son causas de isquemia aguda,
mientras que la arterioesclerosis de la arteria subcla-
via y el sindrome del opérculo toracico se presentan

Fig. 1. A. Necrosis isquémica digital del tercer dedo. B. Curacién
de la lesion tréfica post-revascularizacion.

Fig. 2. A. Angiotomografia: costilla cervical bilateral, con fusién
costal anterior con el primer arco costal solo del lado izquierdo.
B. Angiografia: aneurisma trombosado de arteria subclavia iz-
quierda distal a la arteria vertebral, que recanaliza por colaterales
en arteria axilar.

como causas de isquemia crénica de los miembros
superiores. (2,3)

El sindrome del opérculo toracico es una entidad
compleja que se caracteriza por la compresion extrin-
seca del plexo braquial y/o los vasos subclavios (vena
o arteria), por la presencia de anormalidades dseas o
hipertrofia de los musculos escalenos y/o subclavio.
De acuerdo con qué estructuras se comprimen, tiene
tres formas de presentacion, la neurogénica (95%), la
venosa y la arterial. El sindrome del opérculo toracico
arterial se caracteriza por una enfermedad de la arteria
subclavia en el marco de factores anatémicos desenca-
denantes que producen compresién, mas comunmente
por anomalias 6seas como una costilla cervical, primera
costilla hipoplasica, fractura de clavicula, costilla o
callos hipertréficos de fracturas curadas. (1,4) Es la
forma menos frecuente de opérculo toracico; repre-
senta solo el 1-3% de los pacientes en las series mas
grande reportadas, describiéndose més comtinmente
en mujeres jévenes. (1)

Las complicaciones arteriales en el opérculo tora-
cico representan la etapa final de una condicién no
diagnosticada en la que la arteria subclavia ha sido
crénicamente lesionada y se desarrollan cambios
en la pared, incluida la lesién de la intima con o sin
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dilatacién post-estenética o aneurisma, y formacion
de trombos que son propensos a embolizacion distal,
generando complicaciones graves como la isquemia
de extremidad superior y el accidente cerebrovascular
posterior. (1,4,5)

La isquemia unilateral de la mano o digital es una
presentacion clinica comin en pacientes con sindrome
de opérculo arterial, que puede estar acompanada por
sintomas de entumecimiento, hormigueo, temperatura
y sensibilidad alterada. Es importante tener en cuenta
que estos hallazgos pueden verse incluso con pulsos
radial y cubital palpables. Puede también haber pérdida
de los pulsos cubital, radial o humeral, asi como tam-
bién disminucién en la medicién de la presion arterial
en la extremidad afectada. (4)

La isquemia “digital” atribuible a microemboliza-
cién es mas comun en el sindrome del opérculo toracico
arterial; sin embargo, esta presentacion clinica sigue
siendo un desafio para los médicos debido a los diag-
noésticos diferenciales, ya que puede presentarse en
otras patologias como la vasculitis, la tromboangeitis
obliterante, el sindrome de Raynaud, la intoxicacién
por ergotamina y la arteriosclerosis de miembro su-
perior. (4,6)

La presencia de sintomas bilaterales favoreceria la
interpretacién de una causa sistémica, pero no se debe
descartar el sindrome del opérculo toracico arterial,
porque las costillas cervicales tienden a ocurrir bila-
teralmente en el 50% de los casos. (6)

Pacientes con estenosis significativa de la arteria
subclavia, en ausencia de una complicacién isquémica
aguda, puede presentar sintomas tipicos de claudi-
cacién intermitente de extremidades superiores. (5)
Vemuri et al, reportaron un 42% de pacientes con
compresion arterial cronica por opérculo toracico do-
cumentada por imagenes, pero con sintomas asociados
de compresiéon neurogénica o incluso asintomaticos,
concluyendo que la incidencia de la patologia arterial
por opérculo toracico esta subestimada. (1,5) Al -Jundi
et al. postulan que el antecedente de tabaquismo podria
ser un factor predisponente de presentacién sintoma-
tica del sindrome de opérculo toracico arterial debido
al aumento del riesgo de trombosis. (6)

Una evaluacién inicial con una radiografia de térax
que incluya la columna cervical puede confirmar la pre-
sencia de las anomalias 6seas; el eco Doppler permite
demostrar cambios aneurismaticos o aumento de velo-
cidades de flujo por estenosis compresiva de la arteria
subclavia. (6) El estudio de una fuente de embolizacién
debe incluir un ecocardiograma transtoracico, asi como
una angiotomografia del cayado aértico y de miembros
superiores, la modalidad mas facil y rapidamente
disponible que proporciona detalles anatémicos de la
presencia de una anormalidad dsea, y de una dilatacion
post-estenética de la arteria subclavia. (4) Sin embargo,
la angiografia sigue siendo més sensible para evaluar
el grado de compromiso de la arteria subclavia, los le-

chos vasculares distales y el nivel de embolizacién con
fines de planificacién del tratamiento. (4,6) También
permite en los pacientes asintomaticos confirmar la
compresion extrinseca de la arteria subclavia en etapas
tempranas cuando ain no existen lesiones de la pared
arterial, realizando el estudio durante maniobras de
hiperextension del miembro superior.

El tratamiento del sindrome de opérculo toracico
con compromiso arterial consiste en la descompresion
quirargica, que incluye la escalenectomia anterior y me-
dia con reseccion 6sea (reseccién de costilla cervical y/o
primera costilla u otra anormalidad 6sea) sumada a la
reconstruccion vascular segin el grado de compromiso de
la arteria subclavia (estenosis/aneurisma) y la presencia o
no de embolia distal. La revascularizacién del miembro
superior se realiza mediante un bypass con vena safena o
proétesis de PTFE anillada, asociado a embolectomia distal
para tratar la complicacién embdlica. (1,4)

En resumen, el sindrome de opérculo toracico es una
causa infrecuente de isquemia arterial en el miembro
superior que debe sospecharse en pacientes jévenes;
estd indicado el tratamiento quirtargico precoz (cirugia
descompresiva del opérculo mas reconstruccion arte-
rial) para el lograr el salvataje del miembro y evitar las
secuelas funcionales.
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Manejo de un paciente prematuro de 1460 gr con
Tetralogia de Fallot ductus dependiente

Los pacientes con diagnéstico de Tetralogia de Fallot
(TF) que requieren una intervencién precoz son aque-
llos dependientes de prostaglandinas o con cianosis
grave debido a la disminucién del flujo pulmonar,
ya sea por una anatomia desfavorable del tracto de
salida del ventriculo derecho (TSVD) o de las arterias
pulmonares. El manejo de estos pacientes con factores
de riesgo asociados (bajo peso, prematurez, edad <3
meses, anatomia desfavorable de arterias pulmona-
res, distribucién coronaria anémala y condiciones
preoperatorias criticas) contintia generando debate.
Los procedimientos paliativos posibles incluyen la
apertura quirtrgica del TSVD, la anastomosis sisté-
mico pulmonar, la valvuloplastia pulmonar, o la colo-
cacién de un stent en el ductus arterial persistente o
en el TSVD. La cirugia reparadora temprana en estos
pacientes puede ser realizada con éxito, pero a pesar
de sus multiples ventajas, se asocia a mayor cantidad
de complicaciones en el postoperatorio y posteriores
reintervenciones. (1-4)

El objetivo de este trabajo es presentar el manejo de
un paciente con diagnéstico de TF, con multiples facto-
res de riesgo y operado con éxito sin complicaciones en
el Hospital Interzonal Especializado Materno Infantil
de Mar del Plata, Buenos Aires, Argentina.

Se trata de un paciente que nacié de 32 semanas
de gestacion, con un peso de 1460 gramos y con cario-
tipo con trisomia 21, por cesarea de urgencia debido
a los hallazgos de un ecocardiograma Doppler fetal
patolégico, con diagnéstico de comunicacién interven-
tricular (CIV) grande (localizacién anterior), estenosis
pulmonar infundibular y valvular (Z score valvular
-4), ramas pulmonares confluentes y de buen calibre,
cabalgamiento de la aorta, comunicacion interauricular
(CIA) chica y ductus arterial persistente. Debido a la
anatomia cardiaca desfavorable se indicé goteo conti-
nuo de prostaglandinas con el objetivo de mantener
permeable el ductus arterial.

A los 20 dias de vida presenté sepsis con bacte-
riemia a Escherichia Coli, asociada a un sindrome de
distrés respiratorio severo. Luego de 7 dias del trata-
miento de su sepsis, se detect6 una vegetaciéon en la
auricula derecha de 7x7 mm, y se asumi6 el cuadro
como endocarditis infecciosa por Escherichia Coli, por
lo que se prolong6 el tratamiento antibiético 4 sema-
nas, con un ecocardiograma de control sin vegetacion.
Luego de su salida de la unidad de terapia intensiva

neonatal, y habiendo cumplido 58 dias de asistencia
ventilatoria mecanica, permaneci6 con requerimiento
de oxigeno por displasia bronquio pulmonar. Como
comorbilidades agregé6 diarrea crénica por enteropa-
tia perdedora de proteina, por lo que se alimenté con
leches hidrolizadas con requerimiento de nutriciéon
parenteral (68 dias totales). En el laboratorio pre-
sentaba hipoproteinemia con hipogamaglobulinemia
e hipoalbuminemia.

Debido a los miltiples factores de riesgo descritos
(TF ductus dependiente, prematurez, bajo peso, sin-
drome de distrés respiratorio e hipoproteinemia) y una
vez resuelta la endocarditis infecciosa, la alternativa de
colocar un stent en el TSVD impresionaba la opciéon mas
segura para postergar la cirugia reparadora y poder
realizarla en las mejores condiciones clinicas posibles.

Implante del stent

Se ingreso6 por puncién de vena femoral derecha, y se
colocé un introductor de 6 French. Se observé un tracto
de salida de 15mm de largo con una marcada estrechez
dinamica en la sistole que se generaba a 4mm del plano
valvular pulmonar. Se decidi6 colocar un stent coronario
de 4% 16 de cromo cobalto. Se progresé el stent tomando
el plano valvular y el TSVD. Se insufl6 el bal6n logran-
dose un diametro estable del infundibulo de 4mm. En
la angiografia posterior se observo buen flujo a través
del mismo, con insuficiencia valvular pulmonar grave
por haber sido la valvula colapsada con el stent.

Tras el procedimiento, el paciente fue trasladado a
la sala de neonatologia con saturacién arterial de oxige-
no entre 93-95%; se suspendieron las prostaglandinas y
se constato el cierre del ductus arterial a las 48hs post
procedimiento, descendiendo la saturacién a 90 %. El
paciente permanecio6 internado en la sala de pediatria
para recuperacion nutricional.

Alos 7 meses de vida, presentaba saturacién arterial
de oxigeno de 85% con requerimiento de 0,5 litros de
oxigeno por canula nasal. El examen fisico mostraba
desnutriciéon croénica (peso 3,4 kg), precordio activo,
signo de Dressler positivo, soplo sistélico en foco pul-
monar 3-4/6. En el ecocardiograma: CIV grande de
localizacién subadrtica, stent en TSVD que generaba
un gradiente de 55 mmHg, hipertrofia del ventriculo
derecho, ramas pulmonares confluentes y de buen ca-
libre, cabalgamiento de la aorta y CIA chica. Se decidi6
su reparacién quirdrgica.

Procedimiento quirurgico

Se realiz6 por esternotomia mediana. Se reservo parche
para plastica de la arteria pulmonar y se heparinizé al
paciente. Se realiz6 canulacién de las venas cavas su-
perior e inferior y la aorta, se descendio la temperatura
a 28 °C, se clampeb la aorta, se infundi6 cardioplejia de
manera anterégrada y se coloc6 canula de venteo de
cavidades izquierdas. Se abri6 el tronco de la arteria
pulmonar a nivel del anillo y se extendié la incisiéon
hasta la bifurcacién de las ramas pulmonares (Figu-
ra 1). Se observo el stent a nivel de la valvula pulmonar
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Fig. 1. Se comienza a extraer el stent (flecha verde) a través de
la ventriculotomia donde se puede ver la adherencia a la pared
posterior del tracto de salida del ventriculo derecho

Fig. 2. Extraccion completa del stent sin complicaciones.

y del TSVD, adherido a la pared posterior; se lo resecd
por completo sin complicaciones (Figura 2). Se realizé
reseccion infundibular por hipertrofia del ventriculo
derecho y se cerro la CIV grande con parche de polite-
trafluoretileno de 0.6mm. Se suturé una valvula mono-
cuspide de pericardio autdlogo sobre el anillo pulmonar
y parche transanular desde la ventriculotomia hasta
la bifurcacion de las ramas pulmonares. Se purgé aire
de las cavidades izquierdas y se desclampe6 la aorta
luego de 61 min. El paciente recupero ritmo sinusal.
Con el paciente a 36,5 °C se desasisti6 de la circulacion
extracorporea luego de 100 min y se decanulé.

El paciente cursé el postoperatorio inmediato con
requerimiento de bajas dosis de inotrépicos. Fue extu-
bado a las 48hs del postoperatorio, y se mantuvo con
oxigeno por canula nasal debido a su displasia bron-
copulmonar. Al 5° dia postquirtrgico fue trasladado
a un area de menor complejidad donde permanecié
internado para recuperacién nutricional. El ecocar-
diograma al mes de la cirugia mostré CIV cerrada,
sin CIV residual, CIA cerrada, estenosis pulmonar
leve, insuficiencia pulmonar leve a moderada, ramas
pulmonares confluentes de buen calibre.

La TF se caracteriza por presentar una CIV grande
de localizacion subadrtica, estenosis pulmonar, hiper-
trofia del ventriculo derecho y cabalgamiento adrtico.
La cirugia en estos pacientes con ramas pulmonares
confluentes y de buen calibre, habitualmente permite
la reparacion en forma primaria sin complicaciones y
con excelentes resultados. Aquellos pacientes que son
dependientes de prostaglandinas son ciandticos graves
por hipoflujo pulmonar anterégrado severo, por lo que
requieren una intervencién temprana. En los pacientes
con comorbilidades asociadas, la cirugia reparadora
primaria puede ser realizada con éxito con baja morta-
lidad, pero se asocia a mas complicaciones en el posto-
peratorio y reintervenciones.(1-4) El procedimiento
paliativo mas frecuente es la anastomosis sistémico
pulmonar, pero realizada en pacientes prematuros, con
bajo peso o hipoplasia de ramas pulmonares, se asocia
amayor indice de complicaciones, como estenosis de la
arteria pulmonar.(5) En estos pacientes, la colocacién
de un stent en el TSVD es una alternativa como puente
a la cirugia reparadora. (6) La cirugia reparadora de
los pacientes con diagnéstico de TF con stent en el
TSVD puede realizarse sin complicaciones. El stent se
puede retirar en su totalidad en hasta un 95 % de los
pacientes, requiriendo mayor tiempo de circulacién
extracorpoérea. (6)

En pacientes prematuros con bajo peso y comor-
bilidades asociadas, la colocacién de stent en el TSVD
resulta en una mejoria de la cianosis, no altera la
anatomia de las ramas pulmonares y permite resolver
las comorbilidades no cardiacas para poder realizar la
cirugia reparadora sin complicaciones.
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Hipertension Pulmonar por Dasatinib en un
paciente de los Andes peruanos a 3660 m

La hipertension arterial pulmonar (HAP) tiene una
incidencia que oscila entre 1,5 y 32 pacientes por mi-
116n; es una entidad de mal pronéstico, con una tasa de
mortalidad estandarizada en EE.UU. entre 4,5 y 12,3
por 100 00 habitantes, y una supervivencia a cinco
anos del 56%. (1) La HAP se define cuando la presion
sistélica pulmonar supera los 30 mmHg o la presion
arterial pulmonar (PAP) media es >25 mmHg; las
etiologias son muy variadas, e incluyen la secundaria a

farmacos (grupo 1 de la clasificacion clinica del 6° Sim-
posio Mundial de HAP: inducida por drogas/toxinas).

El dasatinib es un inhibidor de la tirosina-quinasa
(ITK) de segunda generacién, aprobado por la FDA des-
de 2010 como tratamiento de primera linea en leucemia
mieloide créonica (LMC) y leucemia linfoblastica aguda
(LLA) Ph+. Diversos estudios clinicos demostraron
en pacientes con diagndstico de LMC en fase crénica,
que el dasatinib es superior al imatinib, ya que genera
una respuesta mas rapida y efectiva, a nivel clinico,
hematoldgico y molecular. Sin embargo, con dasatinib
se han descrito eventos adversos cardiovasculares,
tales como prolongacién del intervalo QT, derrames
pleurales y pericardicos, infiltrados pulmonares pa-
renquimatosos e HAP.

Considerando que no existen reportes en la litera-
tura sobre HAP y dasatinib en sujetos que habitan en
la altura, nuestro objetivo es describir el caso de un
paciente natural de una ciudad a 3660 m., quien fue
diagnosticado de LMC y recibié dasatinib, con desarro-
llo de HAP, a fin de determinar si la altura influy6 en
el desarrollo de la misma.

Se trata de un varén de 42 anos, natural de Huan-
cavelica, Pert; con diagnéstico de LMC en fase crénica
en 2009, por citometria de flujo. Se indic6 en marzo
2011 imatinib 400 mg/dia. Como no hubo respuesta,
en setiembre de 2014 se rot6 a dasatinib 100mg/dia
durante 21 meses, seguido de 140 mg en dias alternos
durante 25 meses més. En junio de 2019 el paciente
refirié disnea, cansancio, cefalea y pérdida de peso
(5 kg); acudi6 a Urgencias por dificultad respiratoria
grave y fiebre. En la tomografia de térax se evidenci6
derrame pericardico leve y derrame pleural bilateral,
que requiri6 drenaje, con mejoria clinica. En el ECG:
trastorno de conduccién de la rama derecha (Figu-
ra 1). El ecocardiograma mostré un ventriculo dere-
cho severamente dilatado, con contractilidad normal,
y fraccién de eyeccion 3D 42%; dilataciéon marcada
de la auricula derecha e insuficiencia tricuspidea
moderada. La funcién del ventriculo izquierdo era
normal, con el tabique interventricular desplazado
por sobrecarga del ventriculo derecho. Hipertension
pulmonar severa, con PAP sistélica de 100 mmHg y
derrame pericardico leve (Figura 2). En la angiotomo-
grafia computarizada pulmonar se evidencié derrame
pleural bilateral, sin imagenes de tromboembolismo
pulmonar.

Se realiz6 una junta médica que suspendi6 el dasa-
tinib y continu6 tratamiento con nilotinib. El paciente
tuvo controles médicos cada 3 meses; no se observo
progresion de la HAP. Nueve meses después de sus-
pender el dasatinib, hubo resolucién completa de los
sintomas, el ECG se normalizé; la PAP sistdlica en el
ecocardiograma retorné al nivel basal y las cavidades
derechas volvieron a la normalidad.

Nuestro paciente presentaba PAP sist6lica basal
de 40 mmHg, caracteristica de un poblador andino.
Pert es un pais atravesado longitudinalmente por la
cordillera de los Andes; en esta region viven 8 726 000
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Fig. 1. Electrocardiograma. Hallazgos en el ingreso. La flecha mues-
tra trastorno de conduccién de rama derecha con un complejo QRS
con morfologia rsr’ en V1.

Fig. 2. Ecocardiograma. El ecocardiograma transtoracico muestra
agrandamiento de ventriculo y auricula derecha, desplazamiento
del tabique interventricular a la izquierda y compresion del ventricu-
lo izquierdo, derrame pericardico leve.

personas (28,1% de la poblacién peruana), adaptadas a
vivir en alturas superiores a los 3500 m. A esta altura,
la baja presién barométrica provoca una menor presion
parcial de oxigeno inspirado en relacién a los sujetos de
la costa; la hipoxia produce cambios fisiolégicos en la
circulaciéon pulmonar, descritos por primera vez por el
investigador peruano Dante Penaloza hace 62 anos (2),
con aumento de células musculares lisas (CML) en las
pequenas arterias pulmonares y muscularizacion de las
arteriolas, con aumento de la resistencia vascular pul-
monar y el desarrollo de HAP. La PAP media describe
una curva parabdlica: a 2000 m el valor es 15 mmHgy
a 4500 m es 30 mmHg, pudiendo llegar hasta 40 mmHg
(3), como en nuestro paciente. La prevalencia de HAP
inducida por la altitud en Sudamérica es 5-18%.

Un segundo mecanismo de HAP inducida por la
altura seria la vasoconstriccién de los vasos precapila-
res pulmonares, que explican el 80% del aumento de
la resistencia vascular pulmonar, y de las pequenas
venas pulmonares (<900 um), que determinan el 20%
restante. Esta respuesta vasoconstrictora a la hipoxia
hipobarica tiene dos etapas, una inicial a los pocos
segundos de la exposicion a la privacion de oxigeno

alveolar que alcanza su valor méaximo a los 15 minutos,
seguida de una segunda etapa con un aumento mas
gradual de la presion arterial pulmonar que alcanza
una meseta a las 2 horas y se mantiene durante 8 horas.
La primera etapa seria consecuencia de la generacién
de especies reactivas de oxigeno (ERO) en las mitocon-
drias de las CML de la capa media de las arteriolas;
este exceso de ERO induce alteracién en los canales
de potasio, aumento del calcio intracelular y posterior
vasoconstriccién. La segunda etapa estaria regulada
por alteraciones en la funcién endotelial: aumento
de la produccién de endotelina-1 y tromboxano A2,
con reduccién de la sintesis de prostaciclina y éxido
nitrico. (3)

El tratamiento de la LMC es imatinib, un ITK de
primera generacion. Sin embargo, se han aprobado
ITK de segunda generacién como dasatinib, como
tratamiento de primera linea en LMC en fase crénica
(desde noviembre de 2007 en EE.UU.), debido a que
producen una mejor respuesta molecular y clinica,
gracias a su potencia sobre el BCR-ABL1 no mutado,
325 veces mayor que imatinib, con un control temprano
de la enfermedad. (4)

Tanto el imatinib como el dasatinib son ITK que
actian sobre la quinasa BCR-ABL; sin embargo,
sus efectos son opuestos. El imatinib mejora la HAP,
mientras que el dasatinib origina HAP (incidencia
0,2-5%). (5) Esta complicacién es tardia, y se presenta
alrededor de los 34 meses (rango 8-48 meses). En el
caso de nuestro paciente se presenté a los 46 meses
de tratamiento; el hecho de ser un paciente andino no
determiné que tuviera una presentacién mas temprana
o que los sintomas fueran mas graves. El mecanismo
por el cual el dasatinib produce HAP no esta definido.
El dasatinib se diferencia de otros ITK, debido a su
accion inhibidora de las quinasas de la familia Src,
que degradan los receptores del factor de crecimiento
derivado de plaquetas (PDGFR) activados y otros fac-
tores de crecimiento; permitiendo la proliferacién de
CML en ramas de la arteria pulmonar. Asimismo, se ha
demostrado que existe disfuncién endotelial pulmonar
o lesion vascular por aumento del estrés oxidativo. (5)

El paciente presenté derrame pleural, una de las
reacciones adversas mas frecuentes al dasatinib (inci-
dencia 14-60%); el 90% de los casos se presenta en el
primer ano, el fenémeno es reversible al suspender el
tratamiento. El mecanismo puede ser autoinmune o por
inhibicién del PDGFR beta, lo que provocaria retencion
de liquidos; también hay alteracién de la permeabili-
dad endotelial pulmonar. Diversos estudios reportan
que la HAP es la mayor comorbilidad en pacientes
con derrame pleural por dasatinib. Los pacientes con
derrame pleural también pueden presentar derrame
pericardico (29%). (6)

Los sintomas de la HAP son inespecificos, como
dificultad respiratoria, disnea, dolor toracico, tos, he-
moptisis. El examen fisico es til pero inespecifico. La
sensibilidad del ECG es bastante baja para la deteccién
del agrandamiento del ventriculo derecho (20%). La
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ecocardiografia tiene alta sensibilidad y especificidad.
Las manifestaciones hemodindamicas mejoran cuando
se suspende el medicamento, aunque algunos pacientes
requeriran tratamiento para HAP. Nuestro paciente
mejoré clinicamente tras la suspension de la droga; el
ECG y el ecocardiograma se normalizaron, sin recibir
tratamiento.

En conclusion, vivir a gran altura no gener6 cambios
en la evolucién de la HAP por dasatinib.

Declaracion de conflictos de intereses

Los autores declaran que no poseen conflicto de intereses.
(Véanse formularios de conflicto de intereses de los au-

tores en la web/Material suplementario).

Consideraciones éticas
No aplican.

Enrique Ruiz-Mori'?, Edgar Quispe Silvestre’,
Leonor Ayala-Bustamante’,

Graciela Avila-Carrion'?,

Rowel Rolando Rivas Flores',

José Maya Quevedo'

Servicio de Cardiologia, Instituto Nacional de
Enfermedades Neoplésicas, Lima. Peru

?Facultad de Medicina Humana de la Universidad
de San Martin de Porres, Lima. Pera

E-mail: cruizm@usmp.pe

BIBLIOGRAFIA

1. Zelt JG, Sugarman J, Weatherald J, Partridge ACR, Liang JC, Swis-
ton J, et al. Mortality trends in pulmonary arterial hypertension in
canada: a temporal analysis of survival per ESC/ERS Guideline Era.
Eur Respir J. 2021:2101552. https://doi.org/10.1183/13993003.01552-
2021.

2. Penaloza D. Effects of high-altitude exposure on the pulmonary
circulation. Rev Esp Cardiol (Engl Ed). 2012;65:1075-8. https://doi.
org/10.1016/j.recesp.2012.06.027

3. Sydykov A, Mamazhakypov A, Maripov A, Kosanovic D, Weiss-
mann N, Ghofrani HA, et al. Pulmonary Hypertension in Acute and
Chronic High Altitude Maladaptation Disorders. Int J Environ Res
Public Health. 2021;18:1692. https://doi.org/10.3390/ijerph18041692.
4. Kubota K, Imai Y, Oh I, Ueno S, Kanda Y, Kario K. Relationship
between Dasatinib-induced Pulmonary Hypertension and Drug
Dose. Intern Med. 2022 Jan 13. https://doi.org/10.2169/internal-
medicine.8392-21.

5. Guignabert C, Phan C, Seferian A, Huertas A, Tu L, Thuillet R,
et al. Dasatinib induces lung vascular toxicity and predisposes to
pulmonary hypertension. J Clin Invest. 20161;126:3207-18. https://
doi.org/10.1172/JCI86249.

6. Liu R, Tang Y, Fu T, Zhou J, Ma L, Yuan J, et al. Dasat-
inib-Induced Pulmonary Arterial Hypertension: A Case Re-
port. Research Reports in Clinical Cardiology. 2021;12:33-9.
https://doi.org/10.2147/RRCC.S316980

REv ARGENT CaRDIOL 2022;90:237-239.
http://dx.doi.org/10.7775/rac.es.v90.13.20524

Resultados quirdrgicos en la rehabilitacion de
ramas pulmonares hipoplasicas continuas en
pacientes menores de 6 meses. Experiencia de un
centro

La hipoplasia severa de las ramas pulmonares es in-
compatible con la vida, salvo que el flujo pulmonar se
mantenga a través del ductus arterioso o colaterales
aortopulmonares.

Es de vital importancia reestablecer el flujo pul-
monar antes del ano de vida para que el desarrollo
pulmonar final no se vea alterado de forma definitiva.
Para este propdsito se han descrito una serie de técnicas
quirargicas que fomentan el desarrollo de las arterias
pulmonares.

Este trabajo expone nuestra experiencia en rehabi-
litar las ramas pulmonares hipoplasicas continuas en
pacientes menores de 6 meses.

En un estudio de cohorte retrospectivo, se revisaron
las historias clinicas electronicas de pacientes menores
de 6 meses de edad con ramas pulmonares hipoplasicas,
sometidos a procedimientos quirtGrgicos para asegu-
rar un flujo pulmonar adecuado desde enero 2015 a
diciembre 2020 en el Hospital de nifios Dr. Roberto
Gilbert Elizalde.

Se excluy6 a los pacientes con procedimientos pre-
vios o0 con ramas pulmonares no continuas. Se consi-
deraron ramas pulmonares hipoplasicas aquellas con
score Z, < -2 por ecocardiograma. Para el calculo del va-
lor Z se utiliz6 la calculadora Parameter Z (Children “s
Hospital of Michigan).

Fueron consideradas muertes operatorias las ocu-
rridas dentro de los 30 dias posteriores a la cirugia, o
mas alla de los 30 dias si el paciente no habia sido exter-
nado, y mortalidad tardia, la que se produjo después de
los 30 dias de la cirugia si el paciente estaba externado.

Fueron consideradas reintervenciones, todos los
procedimientos quirtrgicos o los cateterismos terapéu-
ticos realizados posteriormente a la cirugia.

Diez pacientes cumplian con los criterios de in-
clusion, el 70% de sexo masculino. La media de edad
fue 1,87 = 1,7 meses; la media de peso fue 4,04 =+
1,28 Kg, la de talla 52,95 + 5,48 cm, y la de superficie
corporal 0,23 + 0,04 m? La patologia méas frecuente
fue la atresia pulmonar (30% de los casos), la media del
score Z de las ramas pulmonares derecha e izquierda
previa al procedimiento fue -3,99 + 1,98y -2,36 + 1,67
respectivamente.

El procedimiento maés utilizado (7 casos) fue el
shunt de Blalock Taussig modificado (anastomosis
subclavio pulmonar mediante un tubo de politetra-
fluoretileno, PTFE), cuyas medidas variaron entre 3
a 4 mm; se usaron 2 shunt centrales en 2 casos y en
el restante se coloc6 un tubo biolégico valvulado de 12
mm, de ventriculo derecho a la arteria pulmonar, con
plastia de ramas pulmonares.
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La media del score Z de las ramas pulmonares dere-
cha e izquierda luego del procedimiento fue -0,6 + 2,37
y 0,09 = 1,55 respectivamente (diferencia respecto de
los valores preoperatorios, p = 0,006 para las ramas
pulmonares derechas y p = 0,007 para las izquierdas).

Cinco pacientes requirieron reintervenciones: 1
reintervencién quirargica con plastia de ramas pulmo-
nares mas nuevo shunt central y 4 fueron cateterismos
terapéuticos.

En seguimiento medio de 7,66 + 5,63 meses, tuvi-
mos una muerte operatoria a los 21 dias de la cirugia
(shunt de Blalock Taussig con un tubo de PTFE de
4 mm) y una muerte tardia a los 3 meses del proce-
dimiento, (shunt de Blalock Taussig con un tubo de
PTFE de 3mm), en un paciente que reingres6 con
deshidratacion grave por diarrea. Ambos casos fueron
atresia pulmonar con septum integro.

En el 60% de los casos se rehabilitaron las ramas
pulmonares. En 2 pacientes no fue posible recuperar
las ramas pulmonares, las cuales terminaron desco-
nectandose.

En la tabla 1 se resumen los procedimientos y re-
sultados quirtrgicos.

El shunt de Blalock Taussig modificado, fue la téc-
nica mas utilizada en nuestra serie. Este procedimiento
es el mas utilizado en el mundo ya que garantiza un
flujo pulmonar controlado, con poco robo diastélico
coronario, si la medida del tubo es escogida correc-
tamente; ademaés es facil de controlar en las cirugias
posteriores. (1)

Con respecto al shunt central (comunicacién aor-
to pulmonar mediante un tubo de PTFE o con una
ventana directa), tendria algunas ventajas: menor

posibilidad de obstruccién, flujo mas simétrico, menor
indice de distorsién y un mejor manejo postoperatorio.
Con ambos métodos existe la posibilidad de congestién
pulmonar si el diametro del shunt no es adecuado, y
de robo coronario, sobre todo con el shunt central. (1)

Algunos estudios compararon los shunts sistémico
pulmonares con el conducto de ventriculo derecho a
la arteria pulmonar, sin encontrar diferencias en el
desarrollo del 4rbol pulmonar. (2,3)

La mortalidad global del shunt de Blalock Taussig
varia segan las distintas series entre 2,3 y 16%, y en
neonatos entre 9 a 11%. (4) La tinica muerte operatoria
en nuestra serie fue un shunt de Blalock Taussig que
falleci6 a los 21 dias de la cirugia.

Se realizaron 2 shunts centrales. Este procedimien-
to es una buena alternativa para ramas pulmonares
diminutas, al ofrecer un flujo pulsatil y simétrico que
favorece el crecimiento de las ramas pulmonares. (1,5)
Sin embargo, uno de estos pacientes, requirié cateteris-
mo terapéutico, reoperacion con nuevo shunt central y
plastia de ramas pulmonares, pero en el seguimiento
las ramas se desconectaron.

El conducto del ventriculo derecho a la arteria pul-
monar es muy popular en pacientes con atresia pulmo-
nar, comunicacion interventricular y ramas pulmonares
hipoplasicas con colaterales aortopulmonares, y aunque
su superioridad en permitir el desarrollo de las arterias
pulmonares no ha podido ser demostrado en todos los
estudios, si ofrece mayor estabilidad, mejor saturaciéon
y disminucién del tiempo entre la cirugia paliativa y el
procedimiento final, con menos obstruccion, sin robo
diast6lico coronario y menos distorsién de las ramas
pulmonares. (3, 6-8) Esta técnica tiene como inconve-

Tabla 1. Procedimientos y resultados quirirgicos

Diagnéstico Score Z Cirugia Cateterismo Score Z Sobrevida
pre cirugia post cirugia
RPD RPI RPD RPI
1 AT IA -2,66 0,47 BT (3 mm) Si - - -
2 AT I A CIV -2,99 -2,47 BT (3,5 mm) No -1,77 0,29 +
3 AP CIV -2,8 -3,8 Tubo VD AP + Si 0,41 1,86 +
plastia de ramas
4 TOF -2,73 -2,25 BT 3,5 mm No -2,45 - +
5 DSVD TOF -2,3 0,37 Shunt central Si 0,7 1.3 +
6 CAVD EP -3,68 -3,4 BT 4 mm No 4,14 0,28 +
7 CAV TOF -4,6 -1,78 BT 3 mm No -0,92 0,32 +
8 AP SI -7.8 -4,38 BT 4 mm No — - +
plastia de ramas
9 AP CIV -7.3 -3,8 Shunt central Si -3,52 2,93 +
4 mm
10 TOF -3,12 -2,58 BT 3mm No -1,39 0,73 +

AT: atresia tricuspidea; AT IA: atresia tricuspidea con atresia pulmonar; AT Il A CIV : atresia tricuspidea con vasos en transposicion mas atresia pulmonar y
comunicacion interventricular; AP: atresia pulmonar; SI: septum integro; BT: Blalock Taussig; CAV: canal AV; CAVD: canal AV desbalanceado, CIV: comunica-
cion interventricular; EP: Estenosis pulmonar; TOF: tetralogia de Fallot. VD: ventriculo derecho; RPD: rama pulmonar derecha; RPI: rama pulmonar izquierda;
DSVD: Doble salida del ventriculo derecho
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niente el uso de bypass cardiopulmonar, y en raros casos
aneurismas del tracto de salida del ventriculo derecho.
(3) Se utiliz6 en un caso de atresia pulmonar y comuni-
caci6n interventricular con buen resultado.

Tuvimos éxito en rehabilitar las ramas pulmona-
res en el 60% de los casos. En los distintos trabajos se
describen rangos variados de éxito en correccién de las
ramas pulmonares, entre 37% y 78%. (2, 8)

Tuvimos un nimero importante de reintervencio-
nes (50%): una reintervencién quirargica y 4 catete-
rismos terapéuticos, lo cual resalta la importancia del
cateterismo. (Figura 1)

Todos los procedimientos utilizados habian de-
mostrado ser utiles para fomentar el crecimiento de

Cateterismo diagndstico: Arteriografia de ramas pulmonares en proyeccion
anteroposterior

Fig. 1. A. Paciente de 4meses con dextrocardia, doble salida del
ventriculo derecho (VD), estenosis pulmonar grave. Hipoplasia
de ramas pulmonares. B. Postquirurgico con conducto valvulado
VD-arteria pulmonar, plastia de ramas pulmonares, con posterior
angioplastia de ramas pulmonares

las ramas pulmonares en las distintas publicaciones
revisadas.
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Aneurisma del tronco braquiocefalico. Una rara
entidad

Las afecciones de la arteria innominada, o tronco bra-
quiocefalico (TBC), son extremadamente infrecuentes.
Se asocian a hipertensién arterial, tabaquismo, sifilis
y probablemente algunos otros factores de riesgo car-
diovascular. Semiol6gicamente se detectan como masas
pulsatiles asintomaticas. Clinicamente los aneurismas
del TBC se manifiestan por su efecto de masa al compri-
mir las estructuras vecinas (disnea, disfonia, estridor,
disfagia, sindrome de vena cava superior). Pueden
presentarse como fistulas arteriovenosas, pseudoa-
neurismas, disecciones o verdaderos aneurismas, y la
complicacién mas temida es la ruptura con fistula o sin
ella a la via aérea o al tracto gastrointestinal, particu-
larmente al es6fago. Potencialmente pueden producir
embolias del sistema nervioso central, del miembro
superior derecho o sistémicas. El diagnéstico se basa
en la sospecha clinica y en las imagenes diagnésticas,
principalmente la angiotomografia y la arteriografia
toracica y de troncos supraadrticos.

Presentamos el caso de una mujer de 50 afos, de
1,50 mts de altura y 64 Kg, hipertensa controlada en
tratamiento, sin otros antecedentes. Comenzé con
cuadro de tos por lo cual se solicit6 radiografia de térax
y tomografia axial computada (TAC) de térax, por pro-
tocolo para descartar COVID-19. El perfil de la placa
de térax demostré una masa en mediastino superior
que comprimia y desplazaba a la traquea. En la TAC
el informe fue compatible con aneurisma del TBC, y la
paciente fue derivada a nuestro consultorio de ecografia
vascular a fin de determinar la conducta a seguir.

El examen fisico demostré una masa pulsatil a nivel
supraesternal derecho, y un soplo sistodiastélico en
dicho nivel. La ecografia vascular revel6 un aneuris-
ma del TBC de 35 X 28 mm, y la presencia de placas
fibrolipidicas hiperecogénicas, sin obstrucciones signi-
ficativas. No se observaron dilataciones aneurismaticas
en los otros vasos del cuello explorados. Se realizé un
ecocardiograma que no demostré dilatacion aértica y
si una ligera elongacién supravalvular de 33 mm (Fi-
gura 1). El Doppler color (Figura. 2) demostré efecto
Yin Yang que rellenaba el aneurisma. Se estudiaron
también las arterias de ambos miembros superiores
e inferiores, no registrandose dilataciones aneuris-
maticas. Con este antecedente, se decidié solicitar
laboratorio de rutina, hormonas tiroideas, glucemia,
Hb A1C, VDRL. Como tratamiento médico se indicaron
antiagregantes plaquetarios y rosuvastatina 20 mg/dia.
La paciente fue derivada a cirugia vascular para evaluar
tratamiento quirtrgico o endovascular, intercurre con
una neumopatia de la comunidad por lo cual debi6 ser
internada, con buena respuesta al tratamiento con
antibiéticos. A su alta y luego de ateneo se decidié
operarla del aneurisma, actualmente permanece en
lista de espera para cirugia.

Los aneurismas verdaderos del TBC son raros; pue-
den presentar complicaciones fatales, como ruptura,

Fig. 1. Ecocardiograma A (izquierda) eje paraesternal izquierdo,
ligera elongacién de aorta supravalvular. B (derecha) se observan
placas fibrolipidicas a nivel del aneurisma
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Fig. 2. Eco Doppler de vasos del cuello. A (superior izquierda): eco-
grafia bidimensional que confirma aneurisma del TBC. B (superior
derecha): Doppler color: flujo azul y rojo bidireccional en Yin Yang.
C (inferior izquierda): Flujo Doppler con onda monofasica alterada
a nivel del aneurisma. D (inferior derecha): ecografia bidimensional
donde se observan placas fibrolipidicas y medidas del aneurisma

fistulizacién o tromboembolia que generen accidentes
cerebrovasculares, de alli la importancia en su diag-
néstico y tratamiento adecuado para prevenir estas
complicaciones (1). Los aneurismas degenerativos son
los mas frecuentes y se asocian con aneurismas de la
aorta toracica y abdominal, resaltando el compromiso
del TBC en los casos de diseccién aneurismatica de
tipo A (1). Jiménez y col (1) comunicaron un caso de
aneurisma del TBC de 52 X 55 X 48 mm, con trombo
intramural y ligera compresién traqueal, con visua-
lizacion a nivel supraesternal derecho de una masa
blanda, pulsatil, indolora a la palpacion, en el tridngulo
carotideo, de 6 X 6 cm, aproximadamente, con frémito
y soplo irradiado al cuello. Se asocié a otro aneurisma
mayor de 5 cm de didmetro en aorta descendente.
Ambos fueron tratados exitosamente con cirugia con-
vencional en dos etapas.

En un estudio retrospectivo de 40 anos, Bauer y
col (2) detectaron solo seis aneurismas verdaderos del
TBC de 73 cirugias de troncos supraadrticos y vasos
de cuello.
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Los pseudoaneurismas son mas frecuentes, debido
a los accidentes de motovehiculos y automovilisticos,
y trauma abierto de los grandes vasos intratoracicos.
Laruptura esta asociada principalmente a la presencia
de pseudoaneurismas postraumaticos (3).

Las enfermedades autoinmunes también pueden
comprometer la arteria innominada, asi como la ar-
teritis de Takayasu, la enfermedad de Kawasaki, la
arteritis de células gigantes sindrome de Marfan o la
enfermedad de Behcet. (4) El tratamiento segtun el
caso puede ser endovascular (5) o quirargico. Kieffer
y col (6) consideran que el tratamiento depende de
la extension del aneurisma. Para ello clasificaron los
aneurismas del TBC en tres tipos: A: aneurismas que
no comprometen el origen del TBC; si bien son los
mas infrecuentes serian los mas simples de tratar por
medio de un puente término-terminal o una prétesis
endovascular. B: comprometen el origen del TBC y son
los mas frecuentes. Se realiza un puente aorto- TBC o
aorto-carotideo y subclavio, desde aorta ascendente, y
sutura del origen de la TBC con parche. C: aneurismas
que comprometen toda el TBC y la aorta ascendente;
requieren reemplazo de la aorta ascendente, con o sin
recambio valvular aértico.

Si bien los reportes de casos son muy aislados, la
presencia de un aneurisma del TBC no es comtn en la
actualidad; debemos estar preparados para determinar
etiologia y momento quirtrgico. Existe indicacién qui-
rurgica en todo aneurisma sintomaético o roto y en los
mayores de 3 cm. Es imprescindible que el tratamien-
to quiriargico de estos pacientes se aplique en forma
urgente puesto que, ademas del riesgo de rotura, la
posibilidad de sintomatologia compresiva secundaria
puede ser muy grave.
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