Cartas al Editor

Desconexion de la arteria pulmonar
derecha con doble sistema ductal

Sra. Editora:

La desconexion de la arteria pulmonar (AP) es
inusual. Descrita por primera vez en 1868, se
asocia generalmente a otras malformaciones car-
diovasculares.

Se presenta el caso de un recién nacido diagnosti-
cado en periodo neonatal inmediato de atresia eso-
fagica tipo III. En la ecocardiografia preoperatoria
se observan un arco aortico izquierdo, ausencia de
conexion de la arteria pulmonar derecha (APD) con
el tronco de la AP y presencia de un ductus arte-
riosus persistente (DAP) en posicion habitual,
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ademas de un vaso andémalo que, naciendo del
primer tronco supraaortico, desciende hasta la
APD. Mediante cateterismo cardiaco se evidencian
la discontinuidad de la APD y un muiidén vascular
en la base del tronco innominado (fig. 1). Se inicia
tratamiento con prostaglandina E, (PGE)) ante la
sospecha de tejido ductal en dicho vaso, y se com-
prueba posteriormente la permeabilidad de una co-
lateral sistemicopulmonar que, desde la base del
tronco innominado, conectaba con la APD (fig. 2).
Se mantiene la perfusion de PGE, y, una vez corre-
gida la malformacion digestiva, se realiza correc-
cion quirdrgica mediante reseccion del tejido ductal
y reconstruccion de la APD con colgajo de APl y
tronco pulmonar, ampliacion con parche de tronco
y APD y conexion directa de la APD al tronco de la
AP. Cinco meses después presenta estenosis severa
de la APD con diametro critico de 1 mm; se realiza
predilatacion con catéter balon de 4 X 20 mm e in-
flado de hasta 8 atm y posterior implantacion de
stent de 5 x 18 mm premontado sobre balén de
5 mm, con buen resultado angiografico y disminu-
cion de la presion en el ventriculo derecho (VD) del
100 al 75% respecto a la sistémica. A los 2 afios de
edad precisa sobredilatacion del stent con catéter
balon de 9 x 20 mm e inflado de hasta 14 atm, con
significativa mejoria angiografica y presion en VD
el 50% de la sistémica.

La desconexion de una AP asociada a doble sis-
tema ductal es una cardiopatia congénita de excep-
cional incidencia. Coexiste en la mayoria de los
casos con otras malformaciones cardiovasculares®
(sobre todo cuando la rama afecta es la API), fun-
damentalmente tetralogia de Fallot, tronco arte-
rioso comun y defectos septales. La discontinuidad
de una rama pulmonar sin otras anomalias car-
diacas generalmente tiene una localizacion contra-
lateral al arco adrtico y se observa con mayor fre-
cuencia en la APD?. Por otra parte, la presencia de
un doble sistema ductal suele observarse junto con
un arco aortico derecho* y se asocia en mas del
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Fig. 1. Angiografias. A: se observan ven-
triculo derecho (VD), tronco pulmonar
(APP) y rama pulmonar izquierda (API),
con ausencia de la derecha (sefialado con
flecha). B: visualizacion de ventriculo iz-
quierdo (VI), aorta ascendente (AA) y tron-
co innominado (Tl). Se sefiala la presencia
de un mufidn vascular a nivel de la base
de este dltimo.

Fig. 2. Angiografia que muestra la repermeabilizacién de la colateral que
comunica el tronco innominado (TI) con la arteria pulmonar derecha (APD)
tras el tratamiento con prostaglandina E,.

50%° a arterias pulmonares no confluentes, como
en el caso que presentamos. Un 12-30%? de los pa-
cientes afectos de agenesia aislada de una AP (en
realidad es una afeccion proximal, y la vasculariza-
cion pulmonar es permeable) permaneceran asinto-
maticos. Los demas presentardn en su evolucién?
neumonias recurrentes (38%; atribuido a la hipo-
capnia alveolar, que induce broncoconstriccion, al-
teracion del aclaramiento mucociliar e inadecuada
respuesta de mediadores inflamatorios), hemoptisis
(20%; debida a excesiva circulacion colateral), hi-
pertension pulmonar (HTP) (20-25%; de etiologia
controvertida) y escoliosis (como consecuencia de
la hipoplasia pulmonar homolateral que deriva en
una disminucién del volumen del hemitérax). El
diagnostico se sospecha inicialmente ante hallazgos



radiologicos (ausencia de sombra hiliar, disminu-
cion de marcas vasculares y elevacion del hemidia-
fragma del lado afecto, con desviacion mediastinica
homolateral) y ecocardiograficos; el estudio anato-
mico puede completarse mediante cateterismo o re-
sonancia magnética. Debe realizarse correccion qui-
rurgica precoz, con objeto de evitar las
complicaciones descritas, permitir el normal desa-
rrollo del lecho vascular pulmonar y prevenir de
este modo la instauracion de HTP. No obstante, es
frecuente que estos pacientes precisen reinterven-
ciones®, como sucedio en el nifio que presentamos.
Destacamos la utilidad de la perfusion continua de
PGE,, de uso ampliamente conocido en cardiopa-
tias congénitas ciandgenas dependientes del ductus,
y que en este caso sirvio para repermeabilizar la es-
tructura ductal ubicada entre el tronco innominado
y la APD y permitié mantener una adecuada perfu-
sion al pulmoén derecho hasta que se realizo la ci-
rugia correctora.
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