182

SCIENTIFIC LETTERS

10. Sheiban [, Infantino V, Bollati M. Buddy balloon to deliver a
percutaneous aortic valve device: a percutaneous shoehorn.
Catheter Cardiovasc Interv. 2009;74:805-7.

Ricardo Allende, Rishi Puri, Eric Dumont, Maria del Trigo,
Omar Abdul-Jawad Altisent, Josep Rodés-Cabau*

Department of Cardiology, Quebec Heart and Lung
Institute, Laval University, Quebec City, Quebec, Canada

*Corresponding author at: Quebec Heart & Lung Institute,
Laval University, 2725 Chemin Sainte-Foy, G1V 4G5 Quebec,
QC, Canada.

E-mail address: josep.rodes@criucpg.ulaval.ca

(J. Rodés-Cabau).

http://dx.doi.org/10.1016/j.acmx.2016.01.004

Tetralogia de Fallot con atresia
pulmonar y circulacion
pulmonar poco habitual
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Tetralogy of Fallot with pulmonary atresia and
a very unusual pulmonary circulation

Presentacion del caso

La tetralogia de Fallot con atresia pulmonar es una malfor-
macion cardiaca caracterizada por la ausencia de conexion
entre el ventriculo derecho y el tronco de la arteria pul-
monar, la cual puede ser secundaria a una obstruccion
infundibular o valvular; existe también una comunicacion
interventricular posterior y la aorta puede ser biventricu-
lar o nacer totalmente del ventriculo derecho’. Lo que hace
mas interesante esta cardiopatia es lo diversa que puede ser
la circulacion pulmonar. Se han descrito distintas formas de
irrigacion de los segmentos pulmonares en esta malforma-
cion, pero nunca con el nacimiento de una rama pulmonar
desde la arteria coronaria, motivo por el cual presentamos
este caso.

Paciente femenina de 6 meses de edad con histo-
ria de cianosis generalizada desde el nacimiento; quien
ingres6 por aumento de la cianosis. Los hallazgos rel-
evantes a la exploracion fisica fueron saturacion 76%,
soplo continuo infraclavicular izquierdo, pulsos amplios
en las 4 extremidades y ligera deformacion de lechos
ungueales. El electrocardiograma ritmo sinusal, dextror-
rotacion, crecimiento de cavidades derechas (fig. 1a). La
radiografia de toérax con situs solitus bronquial, indice
cardiotoracico de 0,61, punta levantada, cono de la pul-
monar abombado, rama pulmonar derecha prominente, sin
observar la izquierda, arco aoértico izquierdo y oligohemia
en apices pulmonares (fig. 1b). El ecocardiograma mostré
tetralogia de Fallot con atresia pulmonar sin visualizar
las ramas pulmonares, por lo que se realizd cateterismo
cardiaco encontrando presiones ventriculares igualadas
(80/10/12 mmHg), circulacion pulmonar dada por ramas pul-
monares no confluentes; la derecha naciendo del tronco de
la coronaria izquierda (fig. 1c) y la izquierda del conducto
arterioso, con estenosis en su origen (fig. 1d). Tenia 2 colat-
erales aortopulmonares derechas hipertensas; una irrigaba
la porcion apical del pulmédn derecho (50/25/33 mmHg) y la
otra, la porcion media y basal ipsilateral (45/25/31 mmHg).
Para caracterizar mejor el origen de la rama pulmonar
derecha del tronco de la coronaria izquierda se realizo tomo-
grafia que corroboré el diagnéstico (fig. 1e).

Se manejo en 2 tiempos. Primero, embolizacion de
colaterales aortopulmonares con dispositivos coils, y 6 dias
después se realizd cirugia de Rastelli, seccion y sutura
del origen de ambas ramas pulmonares confluyéndolas a
la porcion distal del injerto de yugular bovino (Contegra®
de 14mm), plastia en origen de rama pulmonar izquierda
y cierre de la comunicacion interventricular. Después de
una mala evolucion en el posquirirgico se decide llevar
nuevamente a cateterismo, encontrando estenosis en origen
de rama pulmonar izquierda con gradiente de 35mmHg y
relacion de presiones entre ventriculo derecho e izquierdo
(pVD/pVI) de 0,62. Se realizd angioplastia con stent de
rama izquierda (fig. 2a), con registro de presiones final (VD
35/6/12mmHg vs VI 80/4/11 mmHg). Evolucioné hacia la
mejoria con egreso 4 dias después. La tomografia control sin
zonas de estenosis en tronco ni ramas pulmonares (fig. 2b

y 2c).

Actualmente, la paciente se encuentra en clase
funcional 1, bajo seguimiento a través de consulta
externa.

La tetralogia de Fallot con atresia pulmonar es una enti-
dad que requiere conocimiento del desarrollo embrionario.
Las porciones proximales de las ramas de la arteria pul-
monar habitualmente se originan a partir de los sextos arcos
aorticos y las colaterales aortopulmonares desde la aorta
descendente’. El nacimiento aortico de la rama derecha
se origina por una malposicion del tabique aortopulmonar
de Tandler que separa el cuarto arco aortico izquierdo
(origen del cayado adrtico) de los sextos arcos adrticos. Nor-
malmente este tabique tiene una orientacion inclinada de
derecha a izquierda en sentido dorsoventral?. Proponemos
como posible origen embriolégico del nacimiento adrtico de
una rama pulmonar, a la malposicion del tabique aortopul-
monar, el cual seria ectopico en sentido dorsoventral que
determinaria que la rama pulmonar derecha naciera de la
aorta ascendente y la rama izquierda del tronco pulmonar.
La rama derecha puede cambiar de posicion de manera
descendente hasta llegar a la arteria coronaria izquierda tal
como se ha descrito en este caso (fig. 2d).

En esta malformacion la clinica depende de la circu-
lacion pulmonar. Si esta es unifocal (por un conducto
arterioso) la cianosis marcada e hipoxemia apareceran
a edades tempranas pudiendo ocurrir la muerte si hay
cierre del mismo®. Cuando es multifocal (colaterales aor-
topulmonares) las manifestaciones clinicas seran tardias
pudiendo llegar a la vida adulta. Debido a esta diversidad
de circulacion pulmonar el cateterismo es obligatorio, ya
que ademas de mostrar la anatomia informara presiones de
las colaterales®.
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Figura 1

1a) Electrocardiograma que muestra crecimiento de cavidades derechas; 1b) Radiografia de torax que muestra RDAP

dilatada; 1c) Angiografia que revela el nacimiento de la RDAP del TCl; 1d) Nacimiento de la RIAP desde CA, y 1e) Reconstruccion
tridimensional de tomografia de térax que evidencia el nacimiento de las ramas pulmonares.

Decidir el tipo de cirugia (paliativa o definitiva) a realizar
en esta cardiopatia es dificil, y la eleccion dependera
de factores anatomicos, basicamente relacionados con la
estructura de las arterias pulmonares. En nuestro caso se
optd por la correccion total debido a la existencia de ramas
pulmonares centrales, con area central >50% del valor

normal para la edad y superficie corporal; ademas dichas
ramas irrigaban ambos pulmones en su totalidad’.

Por otro lado, cuando en la etapa posquirurgica la evolu-
cion es desfavorable, se debe sospechar de la presencia
de cortocircuitos residuales o gradiente obstructivo entre
el ventriculo derecho y las arterias pulmonares distales. En
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Stent en RIAP

Figura 2

2a) Angiografia que muestra la colocacion de stent en origen de RIAP; 2b y 2c) Reconstruccion tridimensional de tomo-

grafia de térax que muestra stent en RIAP y coils en colaterales aortopulmonares derechas, y 2d) Esquema que muestra el desarrollo

embriologico del nacimiento de la RDAP desde el TCI.

nuestro caso, el deterioro clinico fue secundario a estenosis
en el origen de la rama pulmonar izquierda, la cual se pudo
resolver mediante cateterismo obteniendo asi una relacion
pVD/pVI <0,5 considerando el resultado como adecuado’.
El excelente resultado quirlrgico en esta cardiopatia
depende de una buena caracterizacion de la irrigacion pul-
monar. Propusimos una posible teoria embrioldgica como
causal de esta entidad, antes no descrita, asi como una
técnica quirdrgica que llevo a la correccion exitosa. Por
otro lado, es necesario el trabajo multidisciplinario en el
tratamiento de estos pacientes, ya que con el avance a pasos
agigantados del cateterismo intervencionista se pueden
resolver complicaciones posquirdrgicas disminuyendo la
morbimortalidad que implicaria una segunda cirugia.
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