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RESUMEN

El origen anémalo de la arteria pulmonar derecha es una malformacion cardiaca poco frecuente que
condiciona el desarrollo temprano de enfermedad vascular pulmonar, falla cardiaca y muerte. Por lo
tanto, la resolucién quirdrgica debe realizarse una vez hecho el diagndstico. Un alto indice de sospecha
clinica y los estudios de imagen no invasivos cumplen una funcién importante en el diagndstico
precoz e intervencién temprana, con la consecuente reduccion de las altas tasas de mortalidad
asociadas a esta cardiopatia. Presentamos dos casos de esta rara entidad, con presentacion clinica
de insuficiencia cardiaca desde la etapa neonatal; en ambos casos se realizé la correccion quirdrgica
mediante anastomosis directa de la arteria pulmonar derecha al tronco de la pulmonar. Los pacientes
presentaron una evolucién posoperatoria favorable sin datos clinicos ni ecocardiograficos de estenosis
en las zonas de anastomosis o hipertension pulmonar.

Palabras clave: Arteria Pulmonar; Cardiopatias Congénitas; Insuficiencia Cardiaca; Ecocardiografia;
Procedimientos Quirurgicos Cardiacos (Fuente: DeCS-BIREME).

ABSTRACT

Surgical treatment of the anomalous origin of the right
pulmonary artery from the ascending aorta: report of two
cases

The anomalous origin of the right pulmonary artery is a rare congenital cardiac malformation that
leads to early development of pulmonary vascular disease, heart failure, and death. Therefore, surgical
correction should be performed as soon as the diagnosis is established. A high index of clinical suspicion
and the use of non-invasive imaging studies play a crucial role in early diagnosis and timely intervention,
thereby reducing the high mortality rates associated with this congenital heart disease. We present two
cases of this rare entity, both with clinical manifestations of heart failure from the neonatal period.
In both cases, surgical correction was performed through direct anastomosis of the right pulmonary
artery to the main pulmonary artery. Both patients showed a favorable postoperative course, with no
clinical or echocardiographic evidence of anastomotic stenosis or pulmonary hypertension.

Keywords: Pulmonary Artery; Heart Defects, Congenital; Heart Failure; Echocardiography; Cardiac Surgical
Procedures (Source: MeSH-NLM).
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Introduccion

El origen anémalo de una de las arterias pulmonares es una
malformacién cardiaca infrecuente descrita por primera vez por
Fraentzel O. en 1868 ™, donde una de las ramas pulmonares,
derecha o izquierda, nace desde la aorta ascendente @; tiene
una prevalencia entre 0,05%Y 0,33% %%y la forma mas frecuente
es el nacimiento anémalo de la rama pulmonar derecha desde
la aorta ascendente denominado AORPA (por sus siglas en
inglés: anomalous origin of the right pulmonary artery from the
ascending aorta).

Siendo rara esta entidad, es importante documentar los
casos y asi entender su gran impacto hemodindmico, ya que el
lecho vascular pulmonar se ve expuesto a sobrecarga de presiéon
y volumen ?467) | os pacientes presentan signos de insuficiencia
cardiaca congestiva desde temprana edad ?® y su evolucién
natural implica el desarrollo temprano de enfermedad vascular
pulmonar y falla cardiaca, con una mortalidad a los 6 meses y al
ano de vida de 70%y 80%, respectivamente “%9, La exposicion de
estos dos casos nos da la oportunidad de analizar los elementos
clinicos, la relevancia de un diagnéstico precoz a través de una
correcta interpretacion del ecocardiograma, el apoyo que
ofrecen la tomografia o la resonancia magnética para detallar
mejor la anatomia © y la importancia de realizar una cirugia en
el momento adecuado, donde existen diversas técnicas para
reimplantar la arteria pulmonar anémala en el tronco pulmonar,
siendo una de ellas la implantacién directa @'%'; la misma
que fue realizada en nuestros pacientes. El resultado después
de la intervencién temprana es bueno, aunque, en general,
se reporta una mortalidad hospitalaria global del 0-21% .
Entre las complicaciones posoperatorias se reportan: sangrado,
sindrome de bajo gasto (SBG), hipertensién pulmonar, bloqueo
auriculoventricular, e incluso muerte 1'%, A largo plazo existe

la posibilidad de reintervencién quirdrgica o percutdnea en un
12,5 a 36% para abordar la estenosis supraadrtica o de la rama
pulmonar reimplantada ©.

Reporte de casos

Caso 01
Paciente recién nacida a término, con distrés respiratorio desde
los cinco dias de vida asociado a cianosis y lactancia entrecortada,
manejada inicialmente como un cuadro de sepsis neonatal. Es
derivada a nuestro centro con 19 dias de vida por sospecha de
cardiopatia. Al ingreso presento frecuencia cardiaca (FC) de 138/min,
frecuencia respiratoria (FR) de 45/min, saturacion de oxigeno de
80%, tiraje subcostal y auscultacion de soplo. La radiografia de
térax mostré cardiomegalia biventricular e hiperflujo pulmonar
bilateral (Figura 1), el electrocardiograma en ritmo sinusal con
eje del QRS +120°. La ecocardiografia evidencié la emergencia de
un vaso con aparente bifurcacion desde el ventriculo izquierdo
y un vaso continuo desde el ventriculo derecho, sospechando
inicialmente de una transposicion de grandes arterias (TGA), por
lo que se inicié PGE1. En una segunda revision ecocardiografica,
precisando el nacimiento coronario y la ausencia del patrén
clasico de vasos en paralelo propio de la TGA, se replantea el
diagndstico como una AORPA (Figura 2). Se detallaron, ademas,
signos de hipertension pulmonar, comunicacién interatrial
(CIA) de 5 mm y persistencia del conducto arterioso (PCA) de 4
mm; dichos hallazgos se correlacionaron con las imagenes de
tomografia (Figura 3). Se suspendi6 la PGE1, siendo la paciente
intervenida a los 37 dias de vida, posterior a completar el manejo
de un cuadro de sepsis.

Durante su estancia en la Unidad de Cuidados Intensivos
(UCI), cursé con SBGy signos de hiperflujo pulmonar. Fue extubada
de manera programada y sin intercurrencias. Present6 elevacién

Figura 1. Radiografia de térax. A) Caso 01. B) Caso 02. Dilatacion de las cavidades cardiacas izquierdas e hiperflujo
pulmonar bilateral.
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Figura 2. Ecografia transtorécica, caso 01. A) y B) Vistas subcostales: se aprecia la
emergencia de la RPD desde la aorta ascendente. C) y D) Vistas supraesternales:
nacimiento de la rama pulmonar derecha a partir de la pared posterior de la aorta
ascendente. RPD: rama pulmonar derecha.

de proteina C reactiva, sin aislamiento de gérmenes en cultivos. residual a nivel ductal, FEVI 61% y presion sistdlica en la arteria
El control ecocardiografico mostré las zonas de la anastomosis pulmonar estimada (PSAPe) de 22 mmHg. Su estancia en la UCI
de rama pulmonar derecha (RPD) - tronco de la arteria pulmonar fue de 9 dias, no requirié otros procedimientos y fue dada de alta
(TAP) y plastia de aorta sin gradientes de estenosis; sin shunt hospitalaria a los 18 dias del posoperatorio (Tabla 1).

Figura 3. Angiotomografia de corazén y grandes vasos. Caso 01 A) Nacimiento anémalo
de larama pulmonar derecha (RPD) a partir de la pared posterior de la aorta ascendente.
B) Origen de la rama pulmonar izquierda (RPI) a partir del tronco de la arteria pulmonar
y la presencia de ductus arterioso. C) y D) Reconstruccién tridimensional del corazén y
de los grandes vasos, confirmando los hallazgos.
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Tabla 1. Variables clinicas

Variable Caso 01 Caso 02
Detalles prequirargicos

Edad de inicio de sintomas 5 dias 15 dias
Edad de cirugia 37 dias 113 dias
Peso 3,2kg 3,4kg
Sexo femenino femenino

Procedencia

Sintomas

Signos fisicos

Detalles diagndsticos
Tipo

Anomalias asociadas

PSAPe

Detalles quirurgicos

Operacién

CEC
Clampado adrtico

Procedimiento asociado

Hallazgos

Chimbote (4 m s.n.m.)
lactancia entrecortada y cianosis

Soplo sistélico llI/VI en borde paraesternal
izquierdo bajo con segundo ruido aumentado

Aorpa proximal
PCA +CIA
60 mmHg

Anastomosis de la RPD y el TAP de forma término-
lateral + reparacion de la aorta ascendente por
anastomosis término-terminal directa

134 minutos
76 minutos

Ligadura de PCA

RPD emergiendo de region proximal de aorta
ascendente (cara posterior) a 12 mm del plano
valvular, PCA de 8 mm y CIA de 8 mm

Detalles de estancia en uci posquirtrgica

Dias de VM
Oxido nitrico
Complicaciones

Estancia en UCI

8 dias
NO
Bajo gasto

9 dias

Detalles ecocardiograficos posquirurgicos inmediatos

PSAPe
Estenosis en zonas de anastomosis

FEVI

22 mmHg
NO
61%

Detalles ecocardiograficos posquirtrgicos a los 16 meses

PSAPe
Estenosis en zonas de anastomosis
FEVI

(no registro)
(no registro)

(no registro)

Cajamarca (2750 m s.n.m.)
lactancia entrecortada y cianosis

soplo sistolico I1/VI borde paraesternal
izquierdo, segundo ruido aumentado

Aorpa proximal
PCA
70 mmHg

Anastomosis de la RPD y el TAP de forma
término-lateral + reparacion de la aorta
ascendente por anastomosis término-
terminal directa

120 minutos
65 minutos
Ligadura de PCA

RPD emergiendo de la region proximal de
aorta ascendente, a 7 mm sobre ostium
coronario izquierdo; y PCA de 4 mm

10 dias
No
Bajo gasto - Sangrado -Quilotérax

16 dias

42 mmHg
No
53%

27 mmHg
No
77%

AORPA (origen andémalo de la rama pulmonar derecha desde la aorta ascendente). RPD (rama pulmonar derecha). PCA (persistencia de ductus arterioso). CIA
(comunicacion interauricular). CEC (circulacion extracorpérea). UCI (unidad de cuidados intensivos). VM (ventilacién mecanica). PSAPe (presion sistolica en arteria

pulmonar estimada).

Caso 02

Lactante derivada a nuestro centro a los 81 dias de vida con
diagnostico presuntivo de TGA, con historia de distrés, cianosis
y lactancia entrecortada desde los 15 dias de vida. Los hallazgos
de ingreso fueron FC de 124/min, FR 48/min, saturacién de
oxigeno 85%, tirajes y auscultacion de soplo. La radiografia

de térax evidencié cardiomegalia biventricular con hiperflujo
pulmonar bilateral (Figura 1); el electrocardiograma mostré
ritmo sinusal con eje del QRS +130°. La ecocardiografia mostréd
nacimiento de la RPD desde la aorta ascendente, PCA de 4 mm,
PSAPe de 70 mmHg (Figura 4). La tomografia se correlaciond
con los hallazgos ecocardiogréficos (Figura 5). La paciente

4
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Figura 4. Ecografia transtoracica caso 02. A) y B) Vistas supraesternales: se aprecia la emergencia de la RPD desde la
pared posterior de la aorta ascendente. C) y D) Vistas del eje largo: nacimiento de la rama pulmonar derecha a partir de la

aorta ascendente. RPD: rama pulmonar derecha.

fue intervenida a los 113 dias de vida, posterior a completar
antibioticoterapia por una sepsis.

Durante su estancia en UCI presenté sindrome de bajo
gasto, acidosis respiratoria e hiperflujo pulmonar; ademas,
hematuria, sangrado por tubo endotraqueal y quilotérax.
Fue extubada de manera programada y sin intercurrencias.
En el control ecocardiografico se evidencié la zona de
anastomosis de la RPD-TAP y plastia de aorta sin gradientes
de estenosis, CIA de 3,5 mm con shunt de izquierda a
derecha, no shunt residual a nivel ductal, FEVI 53% y PSAPe
42 mmHg. La estancia en la UCI fue de 16 dias, no requirié
otros procedimientos, siendo dada de alta hospitalaria a los
22 dias del postoperatorio; este caso tiene seguimiento a los
16 meses posoperatorio con controles de ecocardiografia sin
datos de estenosis a nivel de la zona de anastomosis en la
zona de reimplante de la rama pulmonar derecha, ni a nivel
supraadrtico (Figura 6). Se ha mostrado clinicamente estable,

sin signos de insuficiencia cardiaca, sin cianosis, aunque se
reporta ganancia subdptima de peso aproximadamente en
-3,4 desviaciones estandar para la edad (Tabla 1).

Técnica quirurgica

Ambos casos se abordaron por esternotomia media, con
canulacién central aortobicaval, ingresando en circulacién
extracorporea (CEC) e induciendo hipotermia hasta 32 °C; se ligd
en un primer momento el PCAy, posterior a cardioplegia por via
anterégrada, se logré la exéresis de RPD en su nacimiento desde la
aorta ascendente. Luego se preparo el sitio de insercion de la RPD
en la cara pésterolateral derecha del TAP mediante arteriotomia
circunferencial y, a continuacion, se realizé la anastomosis de la
RPD y el TAP de forma término-lateral. La aorta ascendente se
reparé mediante anastomosis término-terminal directa (Tabla 1).

Arch Peru Cardiol Cir Cardiovasc. 2025;6(4). doi: 10.47487/apcyccv.v6i4.549.
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Figura 5. Angiotomografia de corazén y de grandes vasos. Caso 02 A) Nacimiento anémalo de la rama pulmonar derecha
(RPD) a partir de la pared posterior de la aorta ascendente. B) Origen de la rama pulmonar izquierda (RPI) a partir del tronco
de la arteria pulmonar y presencia de ductus arterioso. C) y D) Reconstruccién tridimensional del corazén y de los grandes

vasos, confirmando los hallazgos.

Discusion

El origen andmalo de una de las arterias pulmonares es una rara
entidad que puede comprometer la rama pulmonar derecha o
izquierda. Tiene una baja prevalencia, siendo el tipo mas comun
el AORPA, del cual se describen dos tipos: el proximal (85% de
los casos), con origen de la RPD cercano a la vélvula adrtica, y el
tipo distal, con origen cercano a la arteria innominada 21215, Se
puede asociar con otros defectos hasta en un 40%®, entre ellos la
comunicaciéninterauricular o interventricular, tetralogia de Fallot,
arco adrtico interrumpido, ventana aortopulmonar y con mayor
frecuencia PCA ?45819 | os casos presentados corresponden al
tipo derecho proximal (AORPA proximal) asociado a PCA.

Desde el punto de vista embrioldgico, se ha planteado que
existe una tabicacién troncal anormal, donde el 5.° y 6.° arco
aortico estan implicados “'#'%; aunque al final existen dudas
sobre el mecanismo exacto. Como hay un origen separado de las
raices adrticay pulmonar, en esta malformacién esta mal utilizado
el término hemitruncus ®'?.

Enestacardiopatia, laarteria pulmonaranémalaactiacomo
una gran colateral aortopulmonary expone el lecho vascular de
dicho pulmén a presiones sistémicas y a sobrecarga de volumen
@4 mientras que la arteria pulmonar relacionada con el ventriculo
derecho recibira el total del retorno sistémico "y expone su lecho
vascular pulmonar a una sobrecarga de volumen importante.
Todo ello condiciona el desarrollo de insuficiencia cardiaca e
hipertensién pulmonar a edades tempranas ?; como sucedié en
nuestros pacientes, los cuales ademas presentaron cianosis de
causa multifactorial, pero explicada en algunos articulos, para
esta patologia en particular, por el aumento significativo de las
presiones pulmonares ¢'19, Los electrocardiogramas mostraron
dominancia ventricular derecha y las radiografias mostraron
cardiomegalia e hiperflujo pulmonar, como los reportados por
otros autores 48,

En el diagnéstico suele ser suficiente la ecocardiografia, donde
se observa la presencia de dos raices arteriales, con ausencia del
patrén habitual de bifurcacién del TAP y la emergencia de la RPD
directamente de la aorta "'9. En los casos presentados, la sospecha
ecocardiogréfica inicial fue de TGA, por asumir errbneamente que

Arch Peru Cardiol Cir Cardiovasc. 2025;6(4). doi: 10.47487/apcyccv.v6i4.549.
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Figura 6. Ecografia del caso 02 de seguimiento a los 16 meses. A) y B) Vista del eje corto donde se
aprecia no aceleracion a nivel de las ramas pulmonares, siendo el diametro de RPD (z-1,5). C) y D) Vista
subcostal que muestra la aorta ascendente donde se reporta gradiente maximo menor de 9 mmHg.

el vaso en relacion al ventriculo izquierdo era el TAP que se bifurca
y también, asumir que el vaso que nacia del ventriculo derecho era
la aorta (por no bifurcarse), pasando por alto la relacién espacial
de los vasos y el nacimiento coronario; por ello, fue de gran ayuda
la correlacion con la tomografia cardiaca ®. El diagndstico inicial
ecocardiogréfico erréneo se describe en reportes como el realizado
por Prifti et al. 9.

En 1961, Armer et al. reportaron la primera reparacion
anatémica exitosa utilizando un injerto de fibra de poliéster .
Actualmente hay diferentes técnicas descritas, cuya aplicacion
dependerd de los hallazgos intraoperatorios y las preferencias
del cirujano *'; una de estas técnicas es la anastomosis directa
término-lateral entre la RPDy el TAP, como la realizada en nuestros
pacientes, en quienes se logré realizar una anastomosis libre de
tension "21), Para ello, fue importante una diseccion adecuada
de la RPD, la aorta ascendente y del TAP, ademas de lograr una
mayor movilizacién de esta ultima, ligando y seccionando el
tejido ductal. En cuanto a la reparacion del defecto que queda
en la aorta ascendente tras la exéresis de la RPD, se ha sugerido
el uso de parches de pericardio autélogo o bovino para prevenir
la potencial estenosis de la aorta "”. En los casos presentados,
se logré la reparacion directa mediante anastomosis término-
terminal sin evidencia de signos inmediatos de compresién de la

RPD o cambios hemodinamicos por probable distorsiéon coronaria,
logrando la salida de CEC con cierre esternal sin inconvenientes y
sin reintervenciones en el posoperatorio inmediato.

En el posoperatorio es esperable el SBG, la hipertension
pulmonar 314 y |as extubaciones dificiles . Nuestros pacientes
no presentaron crisis de hipertensiéon pulmonar y ambos fueron
extubados sin complicaciones. Sin embargo, ambos cursaron
con SBG. En el caso 02 se presentd un trastorno de coagulacién
y quilotérax, complicaciones en general de la cirugia cardiaca y
no relacionadas de forma puntual con la patologia de fondo. Los
ecocardiogramas de control mostraron disminucién de la PSAPe.

A largo plazo, existe la posibilidad de reintervencion
quirdrgica o percutdnea en un 12,5 a 36%, para abordar la
estenosis supraadrtica o de la rama pulmonar reimplantada ©'2,
Lamentablemente, el primer caso corresponde a un paciente
migrante que no ha retornado a controles y se desconoce su
evolucién. El segundo caso con seguimiento clinico a los 16 meses
se encuentra clinicamente estable, aunque con una ganancia de
peso baja; con ecocardiografia control (Figura 06) sin evidencia de
estenosis en las zonas de anastomosis; aunque cabe decir que es
necesario ampliar estudios con técnicas mas avanzadas de imagen,
como angiotomografia o resonancia cardiaca, asi como considerar
otras causas no cardiolégicas de mala ganancia ponderal.
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En conclusion, el nacimiento anémalo de la rama
pulmonar derecha es una rara entidad, en cuyo diagndstico
se requiere una alta sospecha clinica y la integracion de
una evaluacién ecocardiografica detallada y el apoyo de la
angiotomografia de corazén y grandes vasos, siendo factible
la correccion temprana de esta entidad con resultados
favorables.

Consideraciones éticas
Para la realizacion y presentacion del presente caso se contd
con la aprobacion del comité de ética de la institucion.
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