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RESUMEN

Han sido descritas miltiples malformaciones del arco aértico, sin embargo el origen anémalo de la arteria
carétida izquierda desde la arteria pulmonar es una malformacién extremadamente rara y ain mas su
asociacion con anomalia intracardiaca, existen solo ocho casos descritos en la literatura. Las causas posi-
bles son alteraciones en la regresién habitual de los arcos adrticos o su anormal persistencia. Asimismo,
su asociacién con el sindrome de Holt Oram no ha sido reportado hasta donde conocen los autores.

Se presenta una paciente de un afio de edad con sindrome de Holt Oram, reflujos gastroesofagico y
vesicoureteral; con un origen anémalo de la arteria carétida comun interna desde el tronco de la arteria
pulmonar confirmado por AngioTomografia. Se corrigié bajo circulacién extracorpérea con ligadura de
la anomalia previo al inicio de bypass cardiopulmonar y se cerraron los defectos septales interauricular
e interventricular con parche pericardico bovino, asi como liberacién de la estenosis valvular pulmonar.
Evolucioné favorablemente y se mantiene asintomatica a los dos afios de seguimiento.

Las técnicas quirtrgicas incluyen la reimplantacién de la arteria al arco arético o ligadura del vaso
anémalo. Entre los principales efectos secundarios a la reimplantacion se describen el edema cerebral
por reperfusion y la prolongacion del tiempo de circulacién extracorpérea. La ligadura del caso anémalo
puede considerarse segura y eficaz en evitar las consecuencias fisiopatolégicas de esta enfermedad.

© 2020 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espaiia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Anomalous origin of the left common carotid artery from the pulmonary
artery associated to Holt Oram syndrome: a case report

ABSTRACT

Multiple malformations of the aortic arch have been described, however the anomalous origin of the left
carotid artery from the pulmonary artery is an extremely rare malformation and even more so its associa-
tion with intracardiac abnormality, there are only eight cases described in the literature. Possible causes
are alterations in the habitual regression of the aortic arches or their abnormal persistence. Likewise, its
association with Holt Oram syndrome has not been reported to the best of the authors’ knowledge.

A one-year-old female patient with Holt Oram syndrome, gastroesophageal and vesicoureteral reflux;
with an anomalous origin of the internal common carotid artery from the trunk of the pulmonary artery
confirmed by Angio Tomography. It was corrected under extracorporeal circulation with ligation of the
anomaly prior to the start of cardiopulmonary bypass and the septal defects were closed with a bovine
pericardial patch, pulmonary stenosis was relieved. It evolved favorably and remains asymptomatic after
two years of follow-up.

Surgical techniques include reimplantation of the artery to the arotic arch or ligation of the abnormal
vessel. The main side effects of reimplantation include cerebral reperfusion edema and prolongation of
extracorporeal circulation time. The ligation of the abnormal case can be considered safe and effective in
avoiding the pathophysiological consequences of this disease.

© 2020 Sociedad Espafola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espaiia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

* Autor para correspondencia:.

Introduccion

La arteria car6tida comin izquierda anémala (ACCIA) que
emerge del tronco de la arteria pulmonar constituye una infre-
cuente anomalia congénita. La causa de esta malformacién es

Correo electrénico: marcanosanz@gmail.com (L.E. Marcano Sanz). desconocida pero se consideran dentro las teorfas mds probables,

https://doi.org/10.1016/j.circv.2020.12.001

1134-0096/© 2020 Sociedad Espaiiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC
BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


https://doi.org/10.1016/j.circv.2020.12.001
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.circv.2020.12.001&domain=pdf
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
mailto:marcanosanz@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.circv.2020.12.001
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

230 A.G. Auquilla et al. / Cir Cardiov. 2021;28(4):229-231

la regresién anémala de los arcos adrticos'~#. En la literatura se
reportan sindromes con anomalias cardiacas como el de DiGeorge
y el CHARGE*-5,

Dentro de los métodos diagndsticos esta la angiografia por
tomografia computarizada (AngioTAC), y el tratamiento de eleccién
es la seccion del caso anémalo con reimplante o sin ello®”8,

Se describe un caso muy infrecuente con una asociacién no des-
crita hasta donde conocen los autores de ACCIA con el sindrome de
Holt Oram.

Caso clinico

Paciente femenina de un afio de edad, con antecedentes de sin-
drome de Holt Oram, reflujos gastroesofagico y vesicoureteral; en
seguimiento cardiolégico desde los dos meses de edad por Comu-
nicacién Interauricular (CIA) e Interventricular (CIV) ademas de
estenosis pulmonar valvular con saturacién arterial alrededor de
85%. En el ecocardiograma se comprobaron los defectos menciona-
dos, ademas de estenosis infundibular ligera y valvular pulmonar
severa. Se apreci6 imagen anémala en el arco aértico que no se
definié adecuadamente por lo que se realiz6 una AngioTAC que con-
firmé las comunicaciones interauricular y ventricular, y evidencié
el origen anémalo de la arteria carétida comin interna desde el
tronco de la arteria pulmonar (figs. 1y 2). No se describen sintomas
ni signos dependientes del vaso anémalo, a saber robo de la carétida
ni hiperflujo pulmonar en la historia clinica previa. De igual forma
se evalud la integridad del poligono de Willis. En el miembro supe-
rior derecho se comprobé radiolégicamente la ausencia del radio
y tres falanges en el pulgar, como una variante del sindrome de
Coraz6n Mano.

Se realiz6 correccién quirirgica bajo circulacién extracorporea.
Se ligd la carétida anémala previo al inicio de bypass cardiopul-
monar (fig. 3). Luego, se administr6 Cardioplejia del Nido y con
pensamiento aértico se cerraron los defectos septales, con par-
che pericardico bovino y sutura continua de polipropileno 5-0,

ORIGEN ANOMALO CARGTIDA IZQUIERDA DE ARTERIA PULMONAR

Figura 1. AngioTAC donde se resalta (*) el origen anémalo de la arteria carétida
comin izquierda desde el tronco de la arteria pulmonar.

Figura 2. Reconstruccién tridimensional de la AngioTAC donde se muestra (*) la
anomalia vascular de la carétida comtn izquierda.
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Figura 3. Vista intraoperatoria donde se observan las estructuras cardiovasculares
y el origen anémalo de la carétida comin izquierda desde la arteria pulmonar.

ademas se realiz6 comisurotomia de las tres valvas pulmonares y se
comprob6 calibre adecuado con bujia de Hegar hasta pasar dos des-
viaciones estandar por encima del valor normal para su superficie
corporal. Evolucioné sin complicaciones posoperatorias y egresé al
quinto dia. Se mantiene asintomatica a los dos afios de seguimiento.

Discusion

El origen anémalo de la ACCI es una enfermedad raramente
descrita. Osakwe et al. describié ocho casos de los cuales dos
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correspondian a recién nacidos con anomalias conotroncales y otro
asociado a Sindrome de Di George®.

El periodo de formacién de los grandes vasos se extiende desde
la tercera a la octava semana de gestacién!-2. Del tercer par de arcos
adrticos se desarrollan las arterias carétidas comunes y la porcién
proximal de las carétidas internas y de los sextos arcos aérticos en
su porcién ventral se desarrollaran las arterias pulmonares derecha
e izquierda, mientras que de la porcién dorsal se origina el ductus
arterioso' 3. El cayado aértico se distingue por el origen ordenado de
tres ramas: tronco arterial braquiocefalico, arteria carétida comun
izquierda y arteria subclavia izquierda'~.

El desarrollo anémalo del cayado aértico y de sus ramas es
causado por la regresion anormal de los arcos aérticos o por la per-
sistencia de estructuras que debian desaparecer. Se plantean varias
hipétesis*:

Arteria carétida aberrante: persistencia anormal de la aorta dor-
sal izquierda entre el tercer y sexto arco branquial, estableciendo
comunicacién con la arteria pulmonar izquierda a través del con-
ducto arterioso.

Falta de conexion de la arteria carétida interna izquierda de los
otros vasos del arco por persistencia del tercer arco.

Migracion anormal de células desde la cresta neural generando
una formacion deficiente del saco aértico.

A favor de estas hip6tesis esta el hecho de la asociacién con el
Sindrome CHARGE, determinado por anomalias de migracién de
células de la cresta neural y del arco aértico durante la embriogé-
nesis temprana®.

Existe también un sindrome cardiomiélico como se detalla en
el paciente, que comprende cardiopatias congénitas y malforma-
ciones esqueléticas de los miembros superiores®. Este sindrome
estd causado por mutaciones del gen TBX5 en el cromosoma
12, y se hereda de manera autosémica dominante. Se expresa
especialmente en el corazén y las extremidades anteriores, pero
también en los pulmones y los ojos. La expresién génica es
diferente a través del tubo cardiaco y es maxima en el tracto
de entrada del corazén, las otras regiones cardiacas con expre-
sién génica son: seno venoso, auriculas, canal auriculoventricular,
ventriculo izquierdo y trabéculas del ventriculo derecho®. Los auto-
res no han encontrado referencias en la bibliografia consultada
de la asociacién entre el origen anémalo de la carétida comin
izquierda que emerge del tronco de la arteria pulmonar con dicho
sindrome.

Variantes normales relacionadas a la arteria carétida izquierda
pueden incluir modificaciones a nivel de la bifurcacién, localizacién
y tortuosidades en su trayecto, mientras que dentro de las anoma-
lias vinculadas a su desarrollo se incluyen el origen anémalo, la
hipoplasia o agenesia’.

Para el diagnéstico de la ACCIA, es importante una recons-
truccién tridimensional mediante la AngioTAC que ayuda al
reconocimiento de patrones anatomicos inusuales como el origen
andémalo vascular. La resonancia magnética de igual forma permite
evaluar detalladamente el suministro arterial aberrante??,

También se ha empleado el cateterismo cardiaco que confirma
el diagnéstico de un origen anémalo y el flujo retrégrado del circulo
de Willis8. Sin embargo, la AngioTAC es un método con alta sensi-
bilidad y menos invasiva, por lo que el intervencionismo cardiaco
podria ser reservado para casos seleccionados.

Existen varios abordajes terapéuticos, la ligadura del vaso ané-
malo puede ser abierta o toracoscépica. El reimplante de la ACCIA
a estructuras vasculares adyacentes es controvertido®.

La estrategia quirtrgica depende de la extension de la cirugia
requerida para el reimplante, el impacto en las estructuras adya-
centes después de la reparacién y las consecuencias fisiolégicas de
una posible ligadura, si la reparacién se considera improbable. El
reimplante puede ser la técnica de elccién, no exenta de dificulta-
des ténicas como la oclusion, la necesidad de antiocoagulacién o la
obstruccién de prétesis de haberse empleado. Entre los principa-
les efectos secundarios a la reimplantacién se describen el edema
cerebral por reperfusiény la prolongaciéon del tiempo de circulacién
extracorpérea*3-10, La ligadura del vaso anémalo puede conside-
rarse segura y eficaz para evitar hiperflujo pulmonar o sindrome
de robo de la carétida o subclavia. El predominio de la circulacién
contralateral puede suplir el anémalo y evitar esta tltima conse-
cuencia fisiopatolégica'®. Antes de proceder con laligadura durante
la cirugia cardiaca, se considera necesaria la integridad del cir-
culo de Willis y la presencia de cualquier otra anomalia vascular
intracerebral®8°,

Conclusion

El origen anémalo de la arteria carétida comdn izquierda del
tronco de la arteria pulmonar es de presentacién inusual. Puede
asociarse a otros defectos intracardiacos y sindromes sistémicos
como el Holt Oram, del cual no se han encontrado reportes ante-
riores. La reparacion quiridrgica debe adaptarse a las circunstancias
especificas del paciente, la evaluacion previa inlcuye una delinea-
cién cuidadosa de todas las fuentes de perfusion cerebral y de las
caracteristicas de las conecciones vasculares anémalas para lograr
una adecuada evolucién posquirdrgica a largo plazo.
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