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RESUMEN

I ntroduccion. Lacardiopatiatronco arterioso variedad tipo | es un malformacion poco frecuente. Estamalformacion consis-

te en laemergenciade un solo vaso del corazén y lleva circulacion sistémica, pulmonar y coronaria.

Material y M étodos. Del archivo clinico se obtuvo el expediente de cadauno delos casos de estudio. Serevisaron variables
de interés clinico. Se recabaron |os estudios de radiografia de térax y electrocardiograma para su andlisis. Fue revisado el

ecocardiograma en dos casos 'y en otros dos el espécimen de corazén de autopsia.

Resultados. Se encontraron cuatro casos con tronco arterioso tipo I, dos de ellos con sindrome genético y sintomas de
dificultad respiratoriay cianosis; su evolucion fue con manifestacion deinsuficiencia cardiacay complicacion de infecciosa
pulmonar. El diagndstico especifico de lavariedad de tronco arterioso se estableciéd con € estudio de ecocardiogramaen dos
y enlosotrosen el estudio de autopsia.

Conclusiéon. Aunque esta malformacion cardiaca se ha reportado poco frecuente, debe tenerse en cuenta ya que presenta
manifestaciones clinicas tempranas de su presencia; el estudio de ecocardiogramaes necesario parael diagndstico especifico
de lavariedad de tronco arterioso. Sin tratamiento quirdrgico, ademas de los cambios vasculares pulmonares que llevan a
hipertensi6n pulmonar severatemprana, frecuentemente complicacon infeccién pulmonar. Laexperienciacon estacardiopa-
tia se limitd a cuatro casos con manifestacion clinica de insuficiencia cardiaca, complicacion infecciosa de via aérea 'y
deterioro nutricional. Se presentd sindrome genético asociado en dos de los casos y la anomalia asociada a esta malforma-
cion anatémicafueinsuficienciadelavavuladel troncoy comunicaciéninterauricular. Con el ecocardiograma se establecié
el diagndstico anatdbmico y lavariedad de tronco arterioso.

Palabras Clave: Tronco arterioso, M alformacién Troncoconales.

SUMMARY

Introduction. TruncusArteriosustypel isarare heart malformation. This malformation is characterized by the presence of asingle
arterial vessel arising from the base of the heart and giving origin to the coronary, systemic and pulmonary arteries.

Material y Methods. We reviewed clinical records and registered interesting clinical variables. We obtained the chest x-ray and
EKG for their analysis. Two echocardiography studies were reviewed and the other two in autopsy report.
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Results. We found four cases with truncus arteriosus type | diagnostic. Two of them had genetics syndrome and symptoms of
respiratory distress and cyanosis. They develop signs of heart failure and pulmonary infection. The specific diagnostic was made
with echocardiogram in two cases and the other onesin autopsy.

Conclusion. Even though this heart malformation isless frequent, we have to keep in mind that it could present early clinical signs
at birth; echocardiogram study is a specific diagnostic in the variety of truncus arteriosus. Without surgical treatment, besides the
development of early high severe pulmonary pressure, most frequently complicates with pulmonary infection. Our experienceis
limited in four cases with clinical signs of congestive heart failure, and pulmonary infection with malnutrition. A genetic syndrome
was present in two cases and anatomic anomaly wasatuncal valve regurgitation and atrial septal defect. The diagnosisof thisvariety
of thistruncus arteriosus was established by echocardiogram.

Key Words: TruncusArteriosus, Conotroncus Malfor mation.

INTRODUCCION

Lamalformacién cardiaca congénita puede presentar
un amplio espectro de anomalias estructurales, de ellasalgunas
se repiten mas frecuentemente que otras e indistintamente se
presentan en forma aislada o en combinacin con otras contri-
buyendo a la complejidad global de la cardiopatia. Nosotros
hemos reportado el estudio de las malformaciones cardiacas
mas frecuentemente encontradas en casosde autopsiaen €l hos-
pital®2.

L as malformaciones tronco-conal es forman un grupo
deanomalias en donde su conexidn ventriculo arterial y larela-
cion de las dos grandes arterias entre si, (pulmonar y aorta) se
ve dterada; variando desde la presencia de estos dos grandes
vasos con buen desarrollo, o bien con hipoplasia de uno de
ellos en presencia de estenosis o atresia de su valvula hasta la
falta de tabique durante la vida embrionaria que ocasiona la
emergenciade un solo vaso arterial del corazény que daorigen
ad tronco arterioso. Es entonces que tenemos los g emplos de
malformaciones cardiacas especificas como latransposicion de
grandes arterias, tetralogia de Fallot, atresia pulmonar con o
sin comunicacioén interventricular, doble via de salida de
ventriculo derechoy € tronco arterioso. Esta tltimamalforma-
cién definelaconexidn de un solo vaso arterial con el corazon;
en su trayecto da origen a las arterias coronarias y arterias
pulmonares quellevan lacirculacion alas areas quelescorres-
ponde. El concepto anatdmico variable de tronco arterioso |l e-
vo aCollet y Ewardsasu clasificacién en |V tipos. Estaclasi-
ficacion hasido controversial para el tronco arteria tipo 1V al
considerarla unaforma de atresia pulmonar®.

El propdsito de este trabajo es hacer unarevisiéon de
casos con malformacién cardiaca tronco arterioso tipo | vistos
en el Hospital Infantil del Estado de Sonora cuyo diagnéstico
se bast en estudio de ecocardiogramay/o en espécimen de co-
razon de autopsiacon el fin dedar aconocer laexperienciaque
tenemos con estamalformacion.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron las bitacoras de estudios de ecocar-

diogramadel servicio de Cardiologia; |abitacora de operacio-
nes de corazon realizadas en nuestro hospital que comprende
desde €l inicio de la cirugia cardiovascular en 1998 hasta €l
2005; y la hitacora de autopsias del servicio de patologia que
comprende de 1978 a 2005. Esta revision fue con la finalidad
de seleccionar los estudios de ecocardiogramay especimenes
de autopsiaque mostraran al momento de su revision lacardio-
patiatronco arteriosotipo | y en caso decirugiarevisar el expe-
diente clinico de los que se operaron con este diagndstico.

Dd archivoclinico del hospita seobtuvo el expediente
clinico con diagnéstico detronco arterioso tipo | y en cadacaso
serevisaron variablesdeinterés clinico como edad, sexo, lugar
de origen, antecedente de enfermedad cardiaca entre herma-
nos, condicién clinicaa nacer como peso, talla, Apgar, viade
nacimiento, presencia de sindrome genético y/o anomaliaaso-
ciada, estado nutricional, edad deinicio del cuadro clinico, sin-
tomasy signos; dias de estanciahospitalaria, evoluciony com-
plicaciones durante su estancia en hospital, diagnosticos esta-
blecidos al momento de ingreso al hospital. Se reviso el estu-
dio de radiografia de térax en el que se midi6 el indice
cardiotorécico, vascularidad pulmonar y pedicul o vascular. En
el estudio de el ectrocardiogramase determiné el ritmo cardiaco,
grado de desviacion del gje eléctricoy lapresenciade hipertro-
fia de cavidades cardiacas. El estudio de ecocardiograma fue
revisado para estudiar la presencia de anomalias estructurales
asociadas como arco adrtico derecho, interrupcion dearco, pre-
senciade coartacion; comunicacién interauricular, estado fun-
cional de las vélvulas auriculo-ventriculares y de la valvula
troncal, y se determind el nimero de sigmoideas en €l vaso
troncal. Este estudio se realizé con una maguina Apogee XL
con transductor 5y 7.5 MHz en posicién para-esternal, apical,
supra-esternal y subcostal en diversas proyecciones|o que per-
miti 6 obtener laimagen que defini6 la variedad anatémicadel
tronco arterioso. El estudio se grab6 en video-casete VHS lo
gue permitié su andlisis. Los especimenes de corazdn que se
encontraron amacenados en frascos con formol a 10% parasu
conservacion, fueron revisados mediante un andlisis secuencial
segmentario que determind el situs visceral, retorno venoso
sistémico y pulmonar, defecto septal auricular, concordancia
atrio-ventricular, defecto septal ventricular y laconexion Unica
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vascular arterial estudiando el trayecto vascular coronario,
pulmonar y sistémico.

RESULTADOS

Desded inicio delacirugia cardiovascular en €l hos-
pital infantil en 1998 hasta el afio 2005 se han hecho 348 inter-
venciones quirurgicas cardiovascul ares; ningln caso se haope-
rado con diagndstico de cardiopatia congénitatronco arterioso
tipo |. De la bitécora de registros de autopsia del servicio de
patologia se encontraron dos casos con diagnéstico de tronco
arterioso tipo | que representé el 0.76% del total de 152 casos
de cardiopatia en autopsias revisadas hasta el 2005; otros dos
se encontraron en la bitacora de registros de ecocardiograma
del servicio de cardiologia en donde uno tiene grabacion en
video casette VHS y otro solo se tiene registro del estudio en
fotografia. Del archivo clinico del hospital se obtuvo el expe-
dientede cadauno deéllos. Al momento de suingreso al hospi-
tal laedad varié de 3 a60 dias con promedio de 28 dias; dos se
encontraron en el periodo neonatal. Tres casos fueron del sexo
masculino y uno femenino, € peso al momento de su ingreso
vario de 2,225 a 4,200 gramos, promedio de 3,173 gramos.
Solo dos presentaron desnutricion durante su evolucion, uno
deellosdel gradoy otro dell grado. Provinieron de los muni-
cipios del norte del estado de Sonoratres casosy solo uno fue
de lacapital. Dos casos fueron producto de gestacion materna
I11, otro de gestacién | y uno més de la gestacion V. Todos
fueron de término y nacieron por viavaginal; solamente en un
caso serefirié el Apgar a nacimientoy fuede4 a minutoy 7 a
los 5 minutos. El peso y tallafue bajo de uno de ellos, que se
considerd recién nacido hipotréfico, losrestantestuvieron peso
y tallaadecuado alaedad de gestacién con un méximo de 3,100
gramos en uno de ellos. El cuadro clinico deinicio vari6 desde
el momento de nacer debido alapresenciade sindrome genético
con malformaciones muiltiples en dos uno de ellos con sindro-
mededificultad respiratoriay fue motivo su estudio integral, a
las dos semanas de edad en uno y dos meses de edad en otro.
Los sintomas clinicos fueron fatigaal alimentarse en 2 casosy
el [lanto débil, tosy estridor laringeo se reportd en unaocasion.
Los signos clinicos estuvieron dados por la dificultad respira-
toria con cianosis en todos, deformidad precordial con
hiperdinamiay soplo se presentd en 3 casos; este Ultimo signo
no se presentd en uno de ellos. Un segundo ruido intenso y
palpable se encontrd en 2 casos, 10s pulsos periféricos se en-
contraron alterados en 2 casos, disminuido en uno y aumenta-
do en otro. Hepatomegalia se presentd en 3 casos. Lapresencia
de estertores broncoalveolares y sibilancias solo se reporté en
un caso, que posteriormente complicé con bronconeumonia.
Uno de ellos tuvo palidez como signo clinico agregado (Cua-
dro 1).

Dos casos presentaron sindrome dismérfico y corres-
pondié a cromosomopatia tipo trisomia 13 (sindrome de
Edwards) y otro no se especifico.

El tiempo promedio de estanciaen hospital fuede 12.5
diasy en el se presentaron complicaciones rel acionadas con su
cardiopatiay lavulnerabilidad de su corta edad (Cuadro 2).

Cuadro 1.
Tronco Arterioso Tipo |
Sintomas y Signos Clinicos

N° 4

SINTOMAS
Fatigaal alimentarse 2
Llanto débil 1
Tosy estridor laringeo 1
SIGNOSCLINICOS
Signos de dificultad respiratoriay cianosis 4
Deformidad precordial con hiperdinamiay soplo 3

Soplo grado Il.......... 1

Soplo grado I11......... 2
Hepatomegalia 3
Segundo ruido intenso 2
Alteracion en los pulsos 2

Pulsos saltones......... 1

Pulsos disminuidos..1
Estertores broncoalveolaresy sibilancias 1

Cuadro 2.
Tronco Arterioso Tipo |
Complicaciones
N° 4

Hipoglicemia 1
Apnea 1
Diétesis hemorragica 2

Venopuncion............ 1

Tubo digestivo......... 2
Crisis convulsivas 2
Bronconeumoni a/broncoaspiracion* 2
Sepsis intrahospitalaria 1
Desnutricion 1

*Ventilacion asistida: 2 casos

Enlaradiografiadetdrax €l indice cardiotoracico va-
ri6 de 60 a 71.4% promedio de 67.8% con aumento en € flujo
pulmonar; y susramasemergiendo en posicién ata. Crecimiento
deauriculaderechaen 3 casos. El estudio de electrocardiogra-
maseregistré en dos casos, €l ritmo fue sinusal con €je el éctri-
coen+48°enunoy € otro +135° e hipertrofiabiventricular en
ambos, con predominioizquierdo en el primeroy derechoenel
segundo, en este Ultimo se encontrd datos de crecimiento de
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auricula derecha por onda P acuminada de 4 mm. altura. Los
dos estudios de ecocardiograma mostraron la malformacion
anatomica de la variedad tronco arterioso tipo | (Figura 1) y
anomalia asociada fue la presencia de defecto septal auricular
tipo secundum (Figura 2), y €l color mostré cortocircuito
bidireccional con insuficienciadelavévulatroncal enlosdos
casos que se corroboré a doppler continuo (Figura 3). En los
dos casos €l arco adrtico fue alaizquierday no se encontré
anomaliaen € trayecto de este vaso. L os dos especimenes de
corazOn mostraron en su vistaexterior un solo vaso que emerge
del corazén conlaemergenciadel tronco de arteriapulmonar a
0.5 cmpor arribadelavalvulatroncal (Figura4). Emergencia
de las arterias coronarias de ostium central, en medio de las
comisuras de la sigmoidea; su trayecto y emergencia de sus
ramas normal. L osretornos venosos sistémicoy pulmonar fue-
ron al atrio derecho e izquierdo respectivamente. Las valvulas
auriculo-ventricularesno mostraron alteracion. Lapared delas
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Figura 1.- Ecocardiograma: Emerge el tronco de arteria pulmonar
(TAP) y el vasosistémico aorta (Ao) del tronco arterioso (TA).
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camaras ventriculares derecha e izquierda se encontro
hipertrofiada; y un defecto septal ventricular sub-arterial en
relacién aun gran vaso Unico en el que los componentes de la
vélvula se encontraron alterados en numero y tamario, cuatro
sigmoideas en unoy en otro tres, en este Ultimo al ser dediver-
so tamafio y con pequefias nddul os (Figura5). Por encimadela
vévula, el vaso se dividio dando origen al tronco de arteria
pulmonar el cual fue cortoy de el emergié lasramas derechae
izquierdade estaarterialas que se encontraron de buen calibre.
Laotra parte del vaso dio origen a vaso sistémico, aorta, que
describi6 un arco adrtico alaizquierdaen los dos casosy no se
encontré obstruccion en su trayecto ni conducto arterioso. El
seno coronario se identifico normal en los dos casos.

DISCUSION:

El tronco arterioso es unamalformaci én poco frecuente
gue se ha reportado en menos del 1% de todos los defectos
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Figura3.- Lado B: Doppler continuo muestraregurgitacion (=) enval-
vuladel tronco arterioso.

Figura3.- LadoA: Color muestraregurgitacion delavalvuladel tronco
arterioso (=) aventriculo izquierdo (vi).
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Figura 4.- Emergencia de un vaso (TA) del corazén: tronco arterioso
tipol.

irregular y con nédulos peguefios en sus bordes libres.

€l sindrome de Di George hastaen un 33% se hareportado; dos
de nuestros casos tuvieron sindrome genético, uno se diagnos-
tico como Sindrome de Edwards sin embargo no se hizo estu-
dio cromosdmico y € otro que no se determind, quedo como
sindrome dismorfico®. Los recién nacidos con esta cardiopatia
suelen tener buen peso y tallaal nacimiento, pero en su evolu-
cion posterior se afecta el peso y tienen dificultad para
incrementarlo; |legan acomprometer su estado nutricional como
sucedié en uno de nuestros casos que presentd desnutricion
como complicacion; ademés de predisponer a enfermedades
bacterianas pulmonares recurrentes por aumento de flujo
pulmonar y riesgo de infeccion sistémica por comprometer a
sistemainmune por el deterioro nutricional, como se presentd
en dos de nuestros casos. Este estado clinico llevd mayor nd-
mero de dias de estancia en hospitalizacién y debido acompli-
cacionesinfecciosas, retraso deintervencion quirdrgicasin que
se haya logrado realizar a la fecha ninguna operacion desde
gue seinici6 lacirugia cardiovascular en nuestro hospital®. El
estudio de ecocardiogramaes el procedimiento de eleccion para

Figura 5.- Lado A: Védvulatroncal con tres sigmoideas (*) de tamafio Figura5.- Lado B: Defecto septal ventricular (=) y sigmoideadel tron-
co arterioso visto desde €l ventriculo izquierdo.

cardiacos congénitos®. En un reporte previo del hospital sobre
cardiopatias congénitas menciond al tronco arterioso en € lu-
gar 17, sin embargo no se menciond lavariedad troncoa que se
refirid. La experiencia que tenemos para esta cardiopatia tipo
tronco arterioso variedad tipo | se limitd a cuatro casos. Fue
importante tener en cuentael lugar de origen de | os casos estu-
diados ya que en nuestro medio fue un factor queinfluyé en el
diagnostico temprano de esta cardiopatia, tresde ellos que pro-
vinieron de diversas localidades municipales del estado. Esta
malformacion cardiaca suele verse mas frecuente en el género
masculino, hallazgo similar en este reporte; 10s sintomas fue-
ron inespecificos sin embargo los signos de dificultad respira-
toriafueron los mas constantes; en su evolucion clinicase pre-
sento deterioro hemodinamico que se presentd debido ainsufi-
ciencia cardiaca; ésta suele presentarse en € periodo perinatal
cuando lainsuficienciade lavavulatroncal esta presente. Di-
versos sindromes genéticos pueden presentar esta cardiopatia,

el diagnostico de estamalformacion a ser un procedimiento no
invasivo y f&cil de reproducir; confirmd la variedad de tronco
arterioso tipo | en dos de nuestros casos; y con este medio de
diagnéstico es posible determinar el numero de sigmoideas
componentes de la valvula troncal €. Aunque no se determind
el nimero de componentes de sigmoideas delavévulatroncal
con €l ecocardiograma; el transductor se colocd en diversas
posicionesy proyecciones, se obtuvieron imagenes que permi-
tieron el andlisis de la variedad anatomica y el estado
hemodinamico de esta cardiopatiaen laque se encontrd insufi-
ciencia de la vavulatroncal que es una alteracion frecuente,
condicionada por €l nimero y forma anormal de sigmoideas
guesi fue encontradaen los casos de autopsia. Estainsuficien-
ciadelavavulatroncal que suele presentarse en el 50% delos
casos da un flujo arterial coronario reducido que condiciona
isquemiamiocardicay deterioro clinico; también se haencon-
trado que estos pacientes con deformidadesen lavavulatroncal
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tuvieron € peso corazén-pulmon en un aumento de 85% por
arribadel valor normal en comparacion con los quetienen val-
vulatroncal normal en quienes el aumento fue de 17%; €l pro-
nostico suele ser malo yaquelamayoriadelos pacientesfalle-
cen deinsuficiencia cardiaca dentro de los primeros 6 mesesy
otros desarrollan enfermedad vascular abstructiva mas tarde’.
L os casos que estudiamos tuvieron muerte temprana debido a
complicacion pulmonar infecciosay hemodinamicade insufi-
cienciacardiacal®. L osadelantostecnol 6gicosy en lastécnicas
quirdrgicas para la reparacion temprana de esta anomalia en
los tltimos afios han mejorado las expectativas de viday se ha

FiE)

reportado unamortalidad alrededor de 5% en pacientes que se
operan parareparacion en el periodo neonatal. Se hareporta-
do alteracion en las sigmoideas de la valvulatroncal que pue-
den ser en nimero variable o bien de diverso tamafio como en
nuestros casos en donde la alteracion se di6 en el tamafio irre-
gular y en el nimero de sus componentes. Consideramos de
importancia el diagndstico temprano para establecer un plan
detratamiento quirdrgicoy tener oportunidad de of recer mejo-
resresultadosen el futuro con estamalformaci 6n cardiacacon-
génita.
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