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Carta  científica

Origen anómalo de la rama pulmonar derecha
de la aorta ascendente: una cardiopatía poco
común

Anomalous origin of the right pulmonary branch of the

ascending aorta a  rare heart disease

El  origen anómalo de la rama derecha de la arteria pulmonar de
la aorta (AORPA) es una malformación rara que frecuentemente
afecta la rama derecha de la arteria pulmonar. Su incidencia se
reporta del 0,1% del total de malformaciones cardiacas1.

La primera descripción fue realizada por Fraentzel et al. en
18682;  puede asociarse a  otras alteraciones intracardiacas, como
conducto arterioso, comunicación interventricular, comunicación
interauricular, ventana aortopulmonar y tetralogía de Fallot2,3.  Se
han reportado algunos casos aislados del origen anómalo de la arte-
ria pulmonar y  su incidencia es muy  limitada4.

Existen varios sitios de origen de la rama derecha de la aorta;
algunos autores reportan 2 sitios principales: uno proximal, donde
la rama derecha se origina de la aorta ascendente muy  cercano a  la
válvula aórtica, y otro distal, donde la rama se  origina muy  cerca del
conducto arterioso; sin embargo, se informa de una tercera forma
que se describe su origen cercano a la arteria innominada1,5,6.

Los datos clínicos dependen de las anomalías asociadas y
la hipertensión pulmonar usualmente incluyen soplo cardiaco,
taquipnea, episodios recurrentes de infección de las vías respirato-
rias inferiores y  fallo cardiaco1,7. El diagnóstico oportuno seguido
de la corrección temprana es crucial para la  supervivencia de estos
pacientes, ya que la  hipertensión pulmonar con daño pulmonar
irreversible es común que se  presente. En términos generales el
seguimiento posquirúrgico en estos pacientes es favorable3,7.

El  objetivo de este reporte es  exponer el caso de un neonato de
esta rara cardiopatía con un resultado favorable.

Figura 1. A) Tomografía cardiaca donde se observa nacimiento de la  rama derecha de la arteria pulmonar de la porción posterior de la  aorta ascendente. B) Cateterismo
cardiaco en el cual se observa a  través del conducto arterioso se llena la  aorta de forma retrógrada, observándose tardíamente llenado de la  rama derecha.

Masculino de 16 días de vida que es derivado con la  sospecha de
cardiopatía congénita se refiere que al tercer día de vida inicia con
polipnea, ligera desaturación, cansancio con alimentación y en la
radiografía se observa cardiomegalia y flujo pulmonar aumentado.

En la exploración física se  encuentran ruidos cardiacos rítmicos
con soplo expulsivo GII/VI en  el foco accesorio aórtico, con desdo-
blamiento amplio y fijo del  segundo ruido, ligera hepatomegalia
y pulsos ligeramente amplios. En el electrocardiograma se observa
taquicardia sinusal e  imagen de bloqueo de rama derecha. El ecocar-
diograma transtorácico no se observan alteraciones intracardiacas
y presenta ausencia de la bifurcación del tronco pulmonar en  el
eje corto. En el eje supraesternal se observa un vaso que emerge
de la aorta ascendente. Por los datos que  se  observan, se  solicita
angiotomografía y cateterismo cardiaco, en el cual se observa que, a
través del conducto arterioso, se llena la aorta de forma retrógrada,
observándose tardíamente llenado de la  rama derecha (fig. 1A y B).

Se presenta en  sesión médico-quirúrgica aceptándose para
reimplantación de la rama derecha al  tronco pulmonar y liga-
dura del conducto arterioso. Por medio de esternotomía media y
timectomía parcial con protocolo de canulación aorto bicava y car-
dioplejía retrograda; se observa origen anómalo de la rama derecha
emergiendo de la pared posterior de la aorta ascendente con una
distancia media de la aorta al origen del  arco de aproximadamente
a  10 mm.  Se identifico la rama anómala (fig. 2) y se rodeó con un
asa  vascular; luego se movilizó a lo largo de un tramo, incluida
la primera parte de las ramas lobares y se ocluyó temporalmente
con un torniquete. La AORPA se separó de la aorta y se  realizó la
implantación directa al  tronco principal de la arteria pulmonar con
una sutura continua de prolene 6-0. La mitad anterior de la  línea
de sutura se  completó con suturas interrumpidas para permitir el
crecimiento del  tejido. La aortotomía se  sutura primariamente con
un parche de pericardio autógeno. Además, se realizó la ligadura
del  conducto arterioso.
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Figura 2. Imagen transquirúrgica donde se observa nacimiento anómalo de la rama
derecha de la aorta ascendente.

El tiempo total de pinzamiento aórtico fue de 63 min, el tiempo
de derivación cardiopulmonar de 108 min. Salida de bomba en
ritmo sinusal. En el ecocardiograma posquirúrgico la anastomosis
se observa adecuada, sin  gradiente obstructivo a nivel de la rama
derecha de la arteria pulmonar. El paciente fue extubado a  las 18 h
posquirúrgicas y  dado de alta 72 h después de la intervención qui-
rúrgica actualmente en  seguimiento sin complicaciones aparentes.

El AORPA es una enfermedad sumamente infrecuente, de etio-
logía desconocida, principalmente por la baja incidencia. Las
diferencias anatómicas en el sitio de origen sugieren diferentes
mecanismos de desarrollo subyacente. La mayoría de los investiga-
dores refieren que el  mecanismo de la  AORPA con forma de origen
proximal resulta de una migración incompleta o retrasada hacia la
izquierda de la arteria pulmonar derecha. El tabique aortopulmonar
se invagina hacia la izquierda en lugar de hacia la derecha y  deja la
arteria pulmonar derecha «varada»

1,2. Esta teoría pudiera explicar
la asociación común con ventana aortopulmonar; sin  embargo, en
este caso no se observan alteraciones intracardiacas, solo el con-
ducto arterioso esperado para la edad, lo cual hace de este un caso
con una incidencia aún más  baja.

Como mencionamos previamente la presentación clínica
depende de las malformaciones asociadas, en este paciente solo
presentaba datos de congestión pulmonar. La sospecha diagnóstica
es de forma primaria con el ecocardiograma, en  donde no se  observa
la bifurcación del tronco pulmonar en el eje  corto y  en el eje supraes-
ternal se observa un vaso que  emerge de la aorta ascendente. Cabe
señalar que no es  fácil el diagnóstico de esta enfermedad solo
por ecocardiograma transtorácico, por ello es  importante realizar

estudios complementarios que ayuden a mejorar la  precisión diag-
nóstica y con ello una planeación adecuada quirúrgica.

El tipo de AORPA en nuestro paciente fue proximal al origen de
la pared posterior de la aorta ascendente con una distancia media
de la aorta al origen del  arco de aproximadamente 10 mm.

La reimplantación de la  rama anómala utilizando bomba de
circulación extracorpórea es el tratamiento definitivo para estos
pacientes, aunque se reporta que el procedimiento quirúrgico de
esta enfermedad tiene una mortalidad baja los resultados quirúr-
gicos dependen de las cardiopatías asociadas4.

El principal objetivo durante el seguimiento es  la  valoración de
complicaciones de daño  pulmonar y estenosis de la anastomosis. En
nuestro caso hasta el momento no se  han observado complicaciones
posquirúrgicas.

El AORPA es una cardiopatía poco común, requiriendo, por lo
general, técnicas de imagen cardiovasculares para el apoyo tanto
en el diagnóstico como para la planeación quirúrgica Este tipo de
alteración requiere una detección oportuna y corrección temprana
para evitar el daño pulmonar severo. La mortalidad quirúrgica es
baja; sin embargo, depende de las cardiopatías asociadas. El caso
que presentamos tiene una evolución favorable.
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