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Resumen

Introduccién: el origen anémalo de una rama de la arte-
ria pulmonar desde la aorta ascendente (AORPA) es una
cardiopatia congénita poco frecuente que corresponde al
0.12% de las cardiopatias congénitas, con elevada morta-
lidad, hasta del 70%, si no se trata de forma oportuna. El
espectro clinico abarca desde la forma asintomatica hasta
datos de hipertension pulmonar y falla cardiaca en el perio-
do neonatal.

Caso clinico: lactante de 2 meses de edad, con origen ano-
malo de rama pulmonar derecha desde la aorta ascenden-
te, con sospecha inicial por presencia de soplo, y con tamiz
cardiaco positivo. El ecocardiograma y la angiotomografia
confirmaron el diagndstico sin estenosis de la rama ané-
mala, ni hipertension pulmonar significativa estimada por
meétodos no invasivos. Se realizé reimplantacion quirdrgica
con ampliacion de anastomosis con pericardio bovino. En el
postoperatorio hubo complicaciones respiratorias transito-
rias y evolucion clinica favorable.

Conclusiones: este caso respalda la utilidad de la ecocar-
diografia y la angiotomografia como herramientas para rea-
lizar un diagndstico anatémico adecuado y segun cada caso
planificar el tratamiento. Ademas, reafirma que, con base en
caracteristicas anatdmicas especificas de cada caso par-
ticular, no siempre la reimplantacion directa representa la
técnica quirurgica de eleccion.

Abstract

Background: The anomalous origin of a branch of the
pulmonary artery from the ascending aorta (AORPA) is a
rare congenital heart disease accounting for approximately
0.12% of congenital heart defects, associated with high mor-
tality rates, up to 70%, if not treated in a timely manner. The
clinical spectrum ranges from asymptomatic presentation
to pulmonary hypertension and heart failure in the neonatal
period.

Clinical case: 2-month-old breastfed infant with anoma-
lous origin of the right pulmonary artery from the ascending
aorta, initially suspected due to the presence of a cardiac
murmur and a positive cardiac screening. Echocardiography
and computed tomography angiography confirmed the di-
agnosis, showing no stenosis of the anomalous branch and
no significant pulmonary hypertension as estimated by non-
invasive methods. Surgical reimplantation was performed
with anastomotic enlargement using bovine pericardium.
The postoperative course was complicated by transient re-
spiratory issues, with a favorable clinical outcome.
Conclusions: This case supports the usefulness of echo-
cardiography and computed tomography angiography as
tools for accurate anatomical diagnosis and based on each
individual case for planning treatment. Furthermore, it reaf-
firms that, based on the specific anatomical characteristics
of each case, direct reimplantation is not always the surgical
technique of choice.
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Introduccion

El origen anémalo de una rama de la arteria pulmonar
directamente desde la aorta ascendente (AORPA) repre-
senta una cardiopatia congénita extremadamente rara, con
una incidencia cercana al 0.1% de todas las malformaciones
cardiacas congénitas.! Esta anomalia, descrita inicialmente
en 1868 por Fraentzel, se caracteriza por la conexion directa
de una de las ramas pulmonares (usualmente la derecha)
a la aorta ascendente, lo que expone al pulmoén afectado a
circulacion sistémica desde el nacimiento.? Esto conlleva a
hipertension pulmonar progresiva, dafio vascular irreversi-
ble y alto riesgo de insuficiencia cardiaca congestiva si no
se corrige a tiempo.3 En la mayoria de las series, la arteria
pulmonar derecha es la mas comiunmente afectada, con una
proporcion estimada de 4:1 a 8:1 frente a la izquierda.*

Caso clinico

Lactante de sexo masculino de 2 meses de edad con
peso bajo, con antecedente de ser producto de la quinta
gesta y cuya madre de 34 afos presento diagnodstico de dia-
betes gestacional. El lactante nacio por parto eutécico a las
39 semanas de gestacion, tuvo un peso de 3100 g y califica-
cion APGAR 9/9. Se decidié su alta conjunta con la madre.
Fue valorado a los 4 dias de vida y se identificé presencia
de soplo cardiaco, ante lo cual se realizé tamiz cardiaco con
diferencial de saturacion preductal y postductal significativa:
95% y 89%, respectivamente. Se envio al lactante a nuestra
unidad y fue recibido con presencia de soplo holosistélico
grado IlI/VI, predominio en el segundo espacio intercostal
paraesternal derecho, irradiacion a zona axilar derecha, pul-
s0s simétricos en las 4 extremidades. La radiografia de térax
presento levocardia y levoapex, indice cardiotoracico 0.58,
flujo pulmonar preferencial a hemitérax derecho (figura 1).

Se realizd ecocardiograma transtoracico (ECOTT) cuyos
hallazgos fueron: foramen oval 3 mm, CC I-D Gte 5 mmHg.

Figura 1 Radiografia AP de térax al momento del diagndstico

Radiografia anteroposterior de térax, con flujo preferencial a pulmon
derecho y trama vascular parahiliar aumentada
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Se estimo la presion sistélica de arteria pulmonar (PSAP)
izquierda de 38 mmHg por regurgitacion tricuspidea mediante
Doppler continuo y se utilizé la ecuacion simplificada de Ber-
noulli. Hubo colapso de vena cava inferior del 60%, cambio
en el area fraccional del ventriculo derecho determinada en
2D de 31%, excursion sistdlica del plano anular tricuspideo
(TAPSE) de 12 mm. En modo M se determiné pared libre de
VD 3.8 mm (zs + 1.7), séptum interventricular 4 mm, (Zs +
1.4). La fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo (FEVI)
fue de 68% vy la fraccion de acortamiento de 34%. En el eje
corto de los ventriculos a nivel de los musculos papilares se
determino indice de excentricidad de VI de 1.1. Se observé
unicamente rama izquierda de 5 mm, sin obstrucciones y
llegada de conducto arterioso (figura 2).

Eje supraesternal con arco adrtico izquierdo, origen de
rama pulmonar derecha de aorta ascendente a 8 mm de
plano valvular aédrtico, sin obstrucciones. En el origen, de
6 mm, gradiente 21 mmHg. Conducto arterioso persistente:
boca pulmonar (rama pulmonar izquierda) 2 mm, boca aor-
tica 6 mm, longitud 8 mm, CC I-D gradiente 42 mmHg, esto
medido con tension arterial de paciente 84/38 mmHg (esti-
mando PSAP de 42 mmHg). Arco adrtico con flujo reverso
por robo diastélico hacia rama pulmonar derecha.

La angiotomografia mostro el origen anémalo de la rama
pulmonar derecha en la aorta ascendente en su pared pos-
terior (figura 3).

Con los estudios anteriores se presenté al paciente en
sesion médico-quirurgica y se decidié realizar correccion
quirdrgica, por lo que se programé para dicho procedi-
miento. Se llevo a cabo esternotomia media, se ligd con
clips y seda el conducto arterioso y se cortdé. Se empled
canulacion adrtica y bicaval, se inicio circulacion extracorpo-
rea (CEC), se pinzé la aorta y se paso cardioplejia del nido
hasta conseguir asistolia (figura 4). Se realiz6 corte transver-

Figura 2 Ecocardiograma en eje subcostal

AORPA

Ao

Eje subcostal en ECOTT, salida de rama pulmonar derecha desde
la aorta ascendente, sin estenosis
AORPA: rama pulmonar derecha desde la aorta; Ao: aorta
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Figura 3 Tomografia contrastada de corazén y grandes vasos

Corte axial en angiotomografia que muestra el nacimiento de rama
pulmonar derecha desde la aorta y rama pulmonar izquierda desde
la arteria pulmonar

Ap: arteria pulmonar; Ao: aorta

sal circunferencial en aorta ascendente, se localizo la rama
pulmonar derecha, y se hizo anastomosis término-lateral de
rama derecha pulmonar a arteria pulmonar con prolene y se
coloco “techo” con pericardio bovino (figura 4). Se procedié
a realizar anastomosis término-terminal de ambos extre-
mos de aorta con prolene 5-0. Se despinzo la aorta, salida
en sinusal, se salié de CEC al primer intento. El tiempo de
circulacion extracorpoérea fue de 70 minutos. El tiempo de
pinzamiento aodrtico fue de 46 minutos.

Evolucion postquirdrgica

El paciente ingresé a la unidad de cuidados intensivos
pediatrica (UCIP), con ventilacién mecanica invasiva con
pardametros dentro de la proteccion pulmonar. Se hizo
manejo con milrinona, ademas de con 6xido nitrico inha-
lado 30 ppm, mismo que se retird en las primeras 24 horas.
La extubacion fue programada a las 72 horas posteriores
a cirugia. En el ECOTT postquirirgico hubo cambio en el

Figura 4 Evento quirdrgico

Reinsercion de rama en tronco de arteria pulmonar y plastia de
ampliacion
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area fraccional del ventriculo derecho 28%, TAPSE 8 mm,
PSAP estimada por insuficiencia tricuspidea 35 mmHg (con
uso de o6xido nitrico) y una FEVI de 64%. La anastomosis
de rama pulmonar derecha a tronco de arteria pulmonar
midié 5 mm, gradiente 10 mmHg con adecuado flujo, rama
izquierda sin obstruccion (figura 5).

Figura 5 Ecocardiograma postquirtrgico

“Rama Pulmonar_
Derecha

Ap: arteria pulmonar; Ao: aorta

Tres dias después del evento quirurgico, el paciente pre-
sento paro cardiorrespiratorio de 5 minutos de duracién ante
el que fue asistido en todo momento y por el que no se pre-
sentaron datos de dafio neuroldgico. El paciente amerité rein-
tubacion. La radiografia de térax presentd atelectasia basal
derecha. Se hizo manejo con alfa-dornasa vy fisioterapia pul-
monar, lo cual permitié la extubacion programada 72 horas
después (6 dias después de la cirugia). Se decidié egreso
del paciente de terapia intensiva a los 12 dias de la cirugia.
En seguimiento a los 2 y 6 meses el paciente se mantiene
en clase funcional | de NYHA. EIl ECOTT muestra adecuado
flujo a través de la rama pulmonar derecha sin gradiente
estendtico significativo (8 mmHg). La PSAP estimada es de
25 mmHg y se mantiene con adecuada ganancia ponderal
sin deterioro de clase funcional.

Discusion

El origen anémalo de la arteria pulmonar derecha desde
la aorta ascendente es una anomalia congénita poco fre-
cuente que puede presentar un espectro clinico variable
(el cuadro | muestra varios casos similares). Su correccion
temprana es esencial para evitar el desarrollo de enferme-
dad vascular pulmonar irreversible.5® En nuestro caso, el
diagnostico se establecio a los 2 meses de edad en un lac-
tante masculino con peso bajo. El peso al momento de la
cirugia fue de 3 kg, por debajo del promedio descrito por
Dong et al. (8.7 kg).” El soplo cardiaco como hallazgo inicial
ha sido reportado con alta frecuencia. En algunas series, la
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mayoria de los pacientes fueron evaluados por soplo car-
diaco en el periodo neonatal.35 Nuestro paciente presentd
tamiz cardiaco positivo, el cual, si bien no es lo habitual al no
tratarse de una cardiopatia congénita critica, pudo deberse
a flujo bidireccional en el conducto arterioso persistente por
incremento de las resistencias vasculares pulmonares y
sobrecarga de volumen (todo el retorno venoso sistémico)
hacia la rama pulmonar izquierda, lo que explica el diferen-
cial de saturacion pre y postductal significativa, similar a lo
descrito por Elhudairy et al.® Se identificé una AORPA con
nacimiento posterolateral de la arteria pulmonar derecha
sin estenosis. Esto generd una distribucion hemodinamica
asimétrica, con el pulmén derecho expuesto a presion sis-
témica desde el nacimiento y el izquierdo recibiendo todo
el retorno venoso sistémico para la oxigenacion.® Dada
la rapida progresion hacia hipertension pulmonar severa
y enfermedad vascular obstructiva irreversible, diversos
estudios insisten en la necesidad de realizar correccion
quirdrgica antes de los 3 a 6 meses de edad para mejo-
rar el prondstico, con una sobrevida al afio de solo 30%
sin reparacion.® El diagnostico fue establecido mediante
ECOTT y confirmado con angiotomografia cardiaca. Esta
aproximacion diagnostica no invasiva ha sido validada por
Reyes de la Cruz et al* y Vijayan,'® quienes al igual que
otros autores destacan que dichos estudios permiten definir
completamente la anatomia.'"-2 El caso mostr6 parametros
ecocardiograficos favorables para la operabilidad: funcion
ventricular derecha conservada, cortocircuitos izquierda-
derecha a través de conducto arterioso y foramen oval, flujo
diastdlico reverso al Doppler color en la aorta descendente.
La presién sistdlica pulmonar izquierda estimada fue de
38 mmHg. Lo anterior, sumado a presencia de flujo hasta
tercio distal en hemitorax derecho en radiografia de térax
(ausenciade signos indirectos de remodelado vascular avan-
zado), clase funcional |, adecuadas saturaciones y la edad,
se consideré compatible con un estado hemodinamico que
coloco al paciente en condicion de reparacion quirargica.'®
Es importante subrayar que la evaluaciéon ecocardiografica
y clinica no sustituye al cateterismo cardiaco como estandar
de referencia para la medicion directa de presiones y resis-
tencias vasculares pulmonares, principalmente en casos
con distribucién de flujo y presiones pulmonares asimétricas
en pacientes con flujo pulmonar disociado. Como describen
Tamimi et al.,'* la presencia de cortocircuitos significativos
o flujo anémalo altera la saturacion venosa mixta y distor-
siona la medicion del gasto cardiaco, lo cual hace necesaria
la medicién de presiones y resistencias vasculares de cada
pulmon por separado.®'4 La técnica quirdrgica empleada
fue la reimplantacion término-lateral de la arteria pulmo-
nar derecha al tronco pulmonar con refuerzo de pericardio
bovino, con lo que se evitd tensién en la anastomosis. Si
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bien lo recomendado en multiples series internacionales
es la reimplantacion directa,'® la utilizacion de pericardio
0 colgajo adrtico ha mostrado buenos resultados a largo
plazo.’® Alhawri et al. sugieren que la técnica quirdrgica
debe planificarse en funcién del punto de origen de la rama
pulmonar en referencia al sitio de anastomosis en el tronco
pulmonar.'® EI ECOTT postquirargico confirmé adecuado
flujo pulmonar bilateral, con disminucion en funcién sistélica
de VD por disminucion de TAPSE, asi como disminucion
en el cambio de area fraccional del VD, probablemente al
verse sometido ahora a mayor resistencia vascular en el
lecho pulmonar derecho (previamente expuesto a presion
sistémica), lo que pudo explicar las complicaciones presen-
tadas por el paciente en el periodo postquirirgico. Los tiem-
pos de circulaciéon extracorpérea y de pinzamiento adrtico
fueron similares a los descritos en las series mas grandes
reportadas.'” Durante el postoperatorio inmediato se utilizd
6xido nitrico inhalado como parte del manejo de hiperten-
sion pulmonar y el paciente toleré el retiro de este dentro de
las primeras 24 horas.'®'9 E| paciente presenté un evento
de paro cardiorrespiratorio a las 72 horas postquirurgicas,
del cual se recuperd sin secuelas neuroldgicas. Se han
reportado tasas de complicaciones postoperatorias entre 10
y 25% que incluyen reintubacion, estenosis anastomotica
e hipertension pulmonar residual.?® El tiempo de hospita-
lizacion fue similar al de los datos internacionales y en el
seguimiento a 6 meses posterior a la cirugia, el paciente
se mantiene en clase funcional | de la NYHA, con ganancia
ponderal y en ecocardiograma sin datos de estenosis en la
anastomosis de la rama pulmonar.

Conclusiones

Este caso refuerza la utilidad de un abordaje multidisci-
plinario basado en diagnéstico precoz por técnicas no inva-
sivas, incluidas ecocardiografia fetal y tamiz cardiaco;?!
asimismo, de acuerdo con valores multiparamétricos por
ecocardiograma, tomografia, clinicos y edad del paciente,
individualizar la indicaciéon de cateterismo y reparacion qui-
rdrgica anatémica con soporte postoperatorio oportuno
resulté en nuestro caso en una evolucion clinica favorable
y una estancia hospitalaria dentro del rango reportado en
la literatura internacional. Con seguimiento a 6 meses de la
cirugia, no hubo presencia de estenosis residual significativa.
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potenciales de interés del Comité Internacional de Editores de Revis-
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Cuadro | Reportes de casos con origen anémalo de rama pulmonar

No. de Rama Card. Tiempo Técnica
Autor Afo Casos Sexo anémala Asoc. CEC quirdrgica Evolucion

Mijangos 2015 4 meses- 3-Der. -PCA Ampliacién 1 defuncion (20%)
et al.’ 5 afos F 2 2-lzq. -Est, Sub. 2 casos sin con parche
Mexico Ao CEC pericardio
-Est Rama bovino
Izq.
Medina- 2024 1 16 dias M Der. -PCA Directa Alta a las 72 horas
Andrade CE 108 Sin estenosis
etal® PA 63
Mexico
Salve 2024 1 27 dias M Der. - Colgajo Sin complicaciones
et alb aorta y Alta con antipla-
India pulmonar  quetario
Vijayan 2024 10 Media 3.5 4-M 6-Der. -PCA CE 80 9-directa 2 defunciones
et al.’® meses 6-F 4-1zq. -INT. PA 52.75 1 estenosis
India (1-12 ARCO. CcC 1-doble 30 mmHg
meses) -VENT, CE 187.75 colgajo Sepsis
AO.P. PA 84.25
Li 2025 1 11 afnos M Der. -PCA Directa Buena evolucion,
etal.® -- uso de bosentan
China
Jonas 2022 2 5-6 dias 1-M 1-1zq. -PCA Directa 1 alta a los 15 dias
etal."® 1-F 1-Der. -AP -- 2 altas a los 10
Brasil -ClV dias
HAP con 6xido
nitrico
Dong 2019 52 122 28-M 47-Der. -PCA 96.2 £ 74 kin 26-Directa  Tamponade
etal’” 27.2 24-F 5-lzq. -CIA-CIV Pao 20. Homo-  Endocarditis
China meses -TOF 61.1 £ 82 injerto Reestenosis 2, 5y
-VENT 6- injerto 10 afos:
AO-P sintético 2%, 4% ,8%
-INT.
ARCO
Elhudairy 2025 1 1 mes M Der. -PCA Pericardio  Cierre esternal
etal8 -- equino diferido a las 48
Egipto horas
Alhawri 2021 18 dias B Der. -PCA Colgajo Obstruccion de
et al.'® aorticoy  rama derecha,
Arabia pulmonar vuelve a entrar
Saudita a CEC para
LeCompte, alta
dia 8

No.: numero; Card. Asoc.: cardiopatias asociadas; CEC: circulacién extracorpérea; M: masculino; F: femenino; Der.: derecho;
Izg.: izquierdo; PCA: conducto arterioso persistente; COA: coartacion aortica; Vent. Ao-P: ventana aortopulmonar; DVSVD: doble via de
salida de ventriculo derecho; CIV: comunicacion interventricular; CIA: comunicacion interauricular; TOF: tetralogia de Fallot; PA: pinza-
miento adrtico; UCIP: unidad de cuidados intensivos pediatricos; HAP: hipertension arterial pulmonar; CC: con cardiopatia asociada
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