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CARTA CIENTIFICA

Una arteria, dos circulaciones: retos
diagnosticos del origen anémalo de
una rama de la arteria pulmonar
desde la aorta en neonatos

One artery, two circulations: diagnostic
challenges of anomalous origin of unilateral
pulmonary artery from the ascending aorta in
neonates

Sra. Editora,

El origen anémalo de una de las ramas de la arteria pul-
monar (OAAP), también conocido como hemitruncus, es
una malformacion rara que representa el 0,3% de los casos
de cardiopatia congénita'. El origen anomalo de la arte-
ria pulmonar derecha (OAAPD) es mas frecuente que el de
la izquierda (OAAPI). Estas anomalias producen enferme-
dad pulmonar obstructiva cronica e hipertension pulmonar
(HP)%. Por lo tanto, su diagndstico temprano es crucial
para permitir la intervencion quirdrgica precoz y reducir la
morbimortalidad®. Se presentan cuatro casos de OAAP en
pacientes pediatricos.

El primer caso corresponde a un paciente con diagndstico
prenatal de tetralogia de Fallot y arco aértico derecho. La
angiografia a las 2 semanas de vida, indicada por insuficien-
cia cardiaca (IC) persistente, identific6 OAAPI, que habia
pasado desapercibida en la ecocardiografia inicial. También
presentaba una malformacion anorrectal y reflujo vesicou-
reteral. En el estudio genético se detectdé microdelecion
22q11. Se practico reimplante de la arteria pulmonar afec-
tada al tronco de la arteria pulmonar mediante anastomosis
directa, con correccion concomitante de la tetralogia de
Fallot. Actualmente, a los 18,1 afios de la cirugia, se encuen-
tra asintomatico, con obstruccion leve del tracto de salida
del ventriculo derecho.

El segundo caso correspondio a una paciente con diag-
nostico prenatal de interrupcion del arco aodrtico tipoB y
comunicacion interventricular. A los dos dias de nacer pre-
sento IC. La TC postnatal revelé OAAPI, que habia pasado
desapercibida en la ecocardiografia inicial (fig. 1A-G). Se
detecté microdelecion 22q11. De acuerdo con el deseo de
los padres, no se realizo intervencion quirurgica por la alta
complejidad de la cardiopatia congénita en el contexto
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de la mutacion genética presente, decidiéndose limitar el
esfuerzo terapéutico. La paciente fallecid a los tres dias de
vida.

El tercero correspondié a un paciente diagnosticado de
OAAPD aislado a los dos meses de edad tras la deteccion
de un soplo cardiaco (fig. 2A-C). El estudio genético fue
negativo. Se practicdé reimplante de la arteria pulmonar
afectada al tronco de la arteria pulmonar mediante anas-
tomosis directa. El paciente desarrollé estenosis pulmonar
progresivamente grave en la arteria pulmonar derecha reim-
plantada que requirio angioplastia con implantacion de stent
a los 7,4 anos de la intervencion. Actualmente, a los 7,9 afios
de la cirugia, se encuentra asintomatico y sin lesiones resi-
duales.

En el cuarto caso, el paciente present6 IC a los dos meses
de edad. La ecocardiografia revelé OAAPD aislado, confir-
mado por TC (fig. 2A-C). El estudio genético fue negativo.
Se practico reimplante de la arteria pulmonar afectada al
tronco de la arteria pulmonar mediante anastomosis directa.
Actualmente, a los 5,4 anos de la cirugia, se encuentra asin-
tomatico y sin lesiones residuales.

En consonancia con la literatura previa, nuestros pacien-
tes presentaron IC secundaria al cortocircuito izquierda-
derecha por el elevado flujo pulmonar en ambos pulmones?.
Por lo tanto, estos pacientes presentan un mayor riesgo
de HP precoz y progresion a enfermedad vascular pulmo-
nar obstructiva’. De este modo, todos nuestros pacientes
presentaron HP.

Se han descrito pocos casos de OAAPI asociados a micro-
delecion 22q113. Esta microdelecion se identificé en dos de
nuestros pacientes. Saliba et al. sostienen que esta aso-
ciacion demuestra que el OAAPI pertenece al conjunto de
malformaciones cardiacas conotruncales debidas a un des-
arrollo anémalo de la cresta neural®.

Recientemente se han descrito ocho casos de diagndstico
prenatal de OAAP“. A pesar de ello, el diagnéstico preciso de
la OAAPI mediante ecocardiografia fetal sigue siendo com-
plejo. En la presente serie, por ejemplo, no se diagnostico
prenatalmente en ninguno de los pacientes. Ademas, aunque
la ecocardiografia es la prueba de imagen inicial, la anoma-
lia puede pasar desapercibida en hasta el 15% de los casos’.
Por ello, se requiere la realizacion de cateterismo cardiaco
y tomografia computarizada para confirmar el diagnostico y
valorar las resistencias vasculares pulmonares'. Asi, la eco-
cardiografia no detecto6 la anomalia en el 50% de nuestros
pacientes, cuyo diagndstico requirié el uso de las técnicas
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Figura 1 Imagenes de tomografia computarizada del caso 2. A-G) Arteria pulmonar izquierda (API) con origen en el tronco de la
arteria pulmonar (AP). D-G) Ductus arterioso persistente (DAP) que comunica la arteria pulmonar con la aorta descendente (AoD).
E-G) Reconstrucciones tridimensionales que muestran el origen andmalo de la APD desde la aorta ascendente (AoA) y la interrupcion
del arco aortico. C,E,G) Arteria pulmonar derecha (APD) pequena (flecha roja) con origen en la aorta ascendente (AoA).

Figura2 Imagenesde tomografia computarizada del caso 4. A) Arteria pulmonar izquierda (API) con origen en el tronco de la arteria
pulmonar (AP). Arteria pulmonar derecha (APD) con origen en la aorta ascendente (AoA). B-C)Reconstrucciones tridimensionales.
D-F) TC de control tras la intervencion quirirgica.
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de imagen ya mencionadas. La mayor tasa de diagndsticos
erréneos en nuestra serie podria estar relacionada con el
reducido tamano de la muestra, la escasa incidencia de esta
afeccion y/o la baja concienciacion de los profesionales.

La correcciéon quirurgica precoz del OAAP, preferible-
mente en el periodo neonatal, es la mejor opcion para
prevenir la enfermedad obstructiva vascular pulmonar, que
puede desarrollarse rapidamente a partir de los tres meses
de edad®.

La intervencion quirdrgica precoz se asocia a una
tasa de supervivencia elevada y resultados hemodinamicos
favorables’. En nuestra serie, todos los pacientes fueron
intervenidos antes de los tres meses de edad y ninguno habia
desarrollado HP al final del estudio. Aunque existen multi-
ples técnicas quirlrgicas, la anastomosis directa de la rama
pulmonar andémala al tronco de la arteria pulmonar es la téc-
nica preferida, la mas eficaz y la mas utilizada" 2. También es
la preferida en nuestro centro (fig. 2D-F). Entre las alternati-
vas quirlrgicas se encuentran el reimplante con ampliacion
con parche pericardico o interposicion de un homoinjerto
cuando la distancia entre la arteria pulmonar anémala y el
tronco de la arteria pulmonar es excesiva para realizar una
anastomosis directa.

En conclusion, es fundamental que los pediatras conside-
ren la OAAP en el diagnostico diferencial de la insuficiencia
cardiaca en lactantes, ya que el reconocimiento precoz y la
correccion quirdrgica temprana son cruciales para prevenir
la enfermedad vascular pulmonar irreversible y el desarro-
llo de HP, tal como se ha observado en nuestra serie. En
este sentido, resulta esencial confirmar el origen de las arte-
rias pulmonares mediante ecocardiografia fetal. Se precisan
estudios a largo plazo que permitan confirmar estos resulta-
dos y definir mejor esta entidad con objeto de aumentar la
concienciacion entre los profesionales y favorecer su diag-
nostico precoz.
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