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CASO CLiNICO

Arteria pulmonar izquierda en hamaca asociada
a tetralogia de Fallot y bronquio puente. Informe
de un caso y revision de la literatura

Hammock left pulmonary artery associated to tetralogy of Fallot and

bridging bronchus. Case report and literature review
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RESUMEN

Los anillos vasculares son anomalifas congénitas derivadas de un desarrollo anormal de
los componentes que forman los primitivos arcos adrticos en el embrién. El origen ané-
malo de la arteria pulmonar izquierda, conocido como hamaca de la arteria pulmonar, es
una rara anomalia congénita en la cual la arteria pulmonar izquierda se origina de la arte-
ria pulmonar derecha, pasa por detrds de la trdquea y cruza hacia la izquierda por delan-
te del es6fago para alcanzar el hilio pulmonar izquierdo. En la literatura anglosajona se
conoce como sling, y en nuestro idioma como «hamaca». Informamos el caso de una nifia
de 3 afios, cuyo padecimiento se inicié con disnea y diaforesis. La sospecha de hamaca de
la arteria pulmonar izquierda se realizé con un ecocardiograma, y el diagnéstico definiti-
vo con una tomograffa computada multicorte. La tomografia computada multicorte permi-
te el diagndstico de anomalias cardiacas y vasculares, e incluye también imdgenes claras
de las vias aérea y digestiva.

Palabras clave: Anillos vasculares. Arteria pulmonar izquierda en hamaca. Tomografia
computada multicorte. Bronquio puente.
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ABSTRACT

Vascular rings are congenital anomalies originating from abnormal development of the
components that make the primitive aortic arches in the embryo. The anomalous origin of
the left pulmonary artery, known as the hammock of the pulmonary artery is a rare con-
genital anomaly in which the left pulmonary artery originates from the right pulmonary
artery, goes behind the trachea and crosses to the left in front of the esophagus to reach
the left pulmonary hilum. In the English-speaking literature it is known as sling; in our
language it is called a hammock. We report the case of a 3-year-old girl whose first signs
of the disease were dysnea and diaphoresis. Suspicion of a hammock in the left pulmo-
nary artery came from an echocardiogram and the definitive diagnosis from a multislice
computed tomography. Multislice computed tomography reveals the diagnosis of heart
and vascular anomalies and includes clear views of the airways and gastrointestinal tract.

Key words: Vascular rings. Hammock left pulmonary artery. Multislice computed tomog-

raphy. Bridging bronchus.

INTRODUCCION

Los anillos vasculares son anomalias congé-
nitas derivadas de un desarrollo anormal de
los componentes que forman los arcos adr-
ticos primitivos del embrién!. El término
«anillo vascular» fue introducido por Robert
Gross en 1945% Pueden ser completos, si las
estructuras vasculares rodean totalmente la
trdquea y el eséfago, o incompletos. Actual-
mente, la tomografia computada multicorte
permite diagnosticar las anomalias cardiacas
y vasculares, incluyendo la reconstrucciéon
virtual del drbol traqueobronquial®.

Los anillos vasculares representan menos
del 1% de los defectos cardiacos congénitos.
Ocurren con la misma frecuencia en ambos
sexos. No existe predominio geografico ni
racial. Bayford?*, en 1794, describié una arte-
ria subclavia derecha al realizar la autopsia
de una mujer con disfagia crénica que murié

de inanicién. El conocimiento de la compleja
formacién de los anillos vasculares en la lite-
ratura médica se debe a Robert Gross, quien
en 1945 realiz6 la primera intervencién qui-
rurgica exitosa de un doble arco adrtico®. El
concepto de anillo vascular con el término
sling fue descrito por Contro, et al.® en 1958.

En la experiencia de 30 afios (1971-2001) en el
Instituto Nacional de Pediatria, con un total
de 89 casos, el tipo de anillo vascular més fre-
cuente fue el arco adrtico derecho con persis-
tencia del conducto arterioso en el 39% (35
pacientes), y la arteria pulmonar izquierda en
el 5.5% (5 pacientes)’.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de una nifia de 3 afios,
originaria de una comunidad rural en Gue-
rrero. Al afio de vida fue vista por un médico
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particular por infeccién de vias aéreas supe-
riores, quien le detecté un soplo en el pre-
cordio y la envié al Hospital General de
Acapulco, donde se diagnosticé una comuni-
cacioén interventricular y estenosis pulmonar.
Dos afios después, la paciente fue referida
a nuestro Instituto. La madre refiere que la
nifia mostraba encuclillamiento y cianosis al
llanto en los dltimos 5 meses.

Exploracién fisica: peso 12.100 kg, talla 97 cm,
frecuencia cardiaca (FC) 92 latidos por minu-
to, frecuencia respiratoria 28 respiraciones por
minuto, saturacién de oxigeno 85%; a la aus-
cultacién, soplo sistélico eyectivo en focos adr-
tico y pulmonar irradiado a vasos del cuello;
se palpa frémito sistélico en hemitérax dere-
cho 4/6, segundo ruido disminuido.

Radiografia de térax: indice cardiotordcico de
0.44, pleuropulmonar y cardiovascular apa-
rentemente sin alteraciones.

Electrocardiograma: ritmo sinusal con FC de
100 LPM, AQRS +150° bloqueo incompleto de
la rama derecha del haz de His, crecimien-
to de auricula derecha por P alta en DII e
izquierda por P en V1.

Ecocardiograma: tetralogia de Fallot; estenosis
pulmonar valvular y subvalvular con gradien-
te pico a pico 50 mmHg, comunicacion inter-
ventricular subadrtica; arco adrtico izquierdo;
la rama izquierda de la arteria pulmonar nace
de la rama derecha (hamaca pulmonar) (Fig. 1).

La tomografia computada se realizé en un
equipo Somatom Sensation de 64 cortes. La
paciente requirié sedacién. Se administré
medio de contraste no iénico por via venosa a
razén de 1.5 ml por kilogramo mediante inyec-
tor dual. Se observé la emergencia anormal de

Ficura 1. Ecocardiografia (corte supraesternal) que muestra el
tronco de la arteria pulmonar (TAP) y la rama izquierda de la
arteria pulmonar (RIAP), que nace de la rama derecha (RDAP)
(hamaca pulmonar).

la rama izquierda de la arteria pulmonar que
nace de la rama derecha; en su trayecto ini-
cial comprime al bronquio principal izquierdo
en su cara lateral derecha. Se observaron una
comunicacioén interventricular amplia, coarta-
cién de la rama superior derecha de la arteria
pulmonar, bronquio puente que nace del bron-
quio principal izquierdo y se dirige hacia el
pulmén derecho (Figs. 2 a 5). Cateterismo car-
diaco, tetralogia de Fallot, estenosis pulmonar
valvular y subvalvular con gradiente entre el
ventriculo derecho y la arteria pulmonar de 50
mmHg, comunicacién interventricular suba-
Ortica, rama izquierda de la arteria pulmonar
que nace de la rama derecha, doble vena cava
superior, la izquierda drena al seno coronario.

Broncoscopia: carina principal en forma de
quilla nacarada en posicién 6:12; la entrada
del bronquio principal izquierdo se observa
disminuida en su luz en un 40%, que no per-
mitié el paso del endoscopio. La entrada al
bronquio principal derecho continda el eje
longitudinal de la trdquea, en cuyo fondo tie-
ne una imagen en escopeta (Fig. 6).
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Figura 2. A: TC-3D: reconstruccion 3D que permite una mejor identificacion de la relacion espacial entre el tronco pulmonar (TP), la rama
pulmonar derecha (RPD), la rama pulmonar izquierda (RPI) y la aorta (Ao). B: coartacion de la rama superior de la arteria pulmonar

derecha, anterior a la emergencia de la rama arterial pulmonar izquierda (RPI) desde la rama pulmonar derecha (RPD).

A pesar de las alteraciones vasculares, car-
diacas y de la via respiratoria, la paciente
solo tiene disnea de grandes esfuerzos. No
recibe tratamiento médico. Se le da segui-
miento como externa en el Instituto, pro-
gramada para correcciéon quirtrgica de la
hamaca pulmonar.

ANALISIS

Los anillos vasculares se originan por altera-
ciones del desarrollo embriolégico que ocurren
entre la tercera y la octava semanas de gesta-
cién. Inicialmente forman el drbol embriona-
rio dos vasos centrales, que corresponden a la
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Ficura 3. A: reconstruccion 3D con presion positiva en las vias aérea y digestiva que muestra la existencia de un bronquio puente
(asterisco). C: carina principal; PC: pseudocarina. B: reconstruccion 3D en la que se observan el bronquio principal derecho (1) y la
pseudocarina (2) de donde sale el bronquio puente que ventila el resto del pulmdn derecho. Rama izquierda de la arteria pulmonar (flecha).
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Ficura 4. Reconstruccion 3D que permite una mejor identificacion de la relacion espacial entre el tronco pulmonar y el anillo vascular
(hamaca pulmonar) transcurriendo a la derecha y por detras del bronquio principal izquierdo y por delante del eséfago.

aorta dorsal y ventral primitiva, conectados
entre si mediante seis pares de arcos y arte-
rias intersegmentarias. La mayor parte del
primero, el segundo y el quinto arcos involu-
ciona. Los terceros arcos originan las arterias
carétidas. La porcién ventral de los sextos
arcos da lugar a las arterias pulmonares

proximales. En el lado izquierdo, la contribu-
cién dorsal del sexto arco dard lugar al con-
ducto arterioso®.

La anomalia no se origina en el sexto arco
aortico per se, sino en la arteria pulmo-
nar embrionaria izquierda que se extiende
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Ficura 5. Reconstruccion 3D sagital a nivel del es6fago que muestra la compresion de la superficie anterior del es6fago por el
transcurso de la hamaca pulmonar, asi como la compresion de la cara posterior del bronquio principal izquierdo.

FIGURA 6. Broncoscopia en la que se observa la carina principal
en quilla en posicion habitual 6:12. Bronquio principal izquierdo
con disminucién de la luz.

caudalmente desde el sexto arco izquierdo
para unirse al plexo pulmonar. Dicha unién
normalmente se lleva a cabo en la superficie
ventral del brote pulmonar durante la quin-
ta semana de gestacion (embrién de 4 mm);
la anomalia sucede cuando la unién ocurre
en la porcién dorsal del plexo pulmonar y
la arteria transcurre a la derecha de la tra-
quea en desarrollo, y pasa por delante del
bronquio derecho y por detrds de la trdquea.

Posteriormente se produce una fusién pro-
ximal del sexto arco izquierdo con el sex-
to arco derecho®. Puede asociarse con otras
anomalias, incluyendo las del espectro VAC-
TERL (anomalias vertebrales, atresia anal,
anomalias cardfacas, fistula traqueoesofagi-
ca, anomalia renal y de las extremidades).
Las mds frecuentes son anomalias cardiovas-
culares en el 50%, incluyendo coartacién de
aorta, comunicacion interventricular, tetralo-
gia de Fallot y algunas mds complejas como
el ventriculo tinico®™.

Los anillos vasculares causan algin tipo
de compresién sobre la trdquea o el eséfa-
go, y por ello los datos clinicos dependerdn
del grado de compresién ejercido; los nifios
pueden presentar tos crénica, neumonia de
repeticién y datos de enfermedad por reflu-
jo gastroesofdgico que no mejoran con trata-
miento sintomaético, asi como detencién del
peso y de la talla. La mayoria de las veces
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el cuadro clinico se confunde con el sindro-
me de hiperreactor bronquial'l. Un tercio de
los nifios con hamaca de la pulmonar pre-
sentan asociado un segmento de anillos tra-
queales completos!?.

Otra variante extremadamente rara de la ana-
tomia es el bronquio puente, en el cual el
bronquio del 16bulo inferior derecho nace del
bronquio principal izquierdo que se dirige a
través del mediastino hacia el pulmén dere-
cho. En otras ocasiones, este mismo bronquio
displdsico puede ventilar completamente al
pulmén derecho. En ambos casos, la carina
se encuentra en un nivel normal, frente a las
vértebras T4 y T5; ademds, puede haber una
pseudocarina a nivel T6-T7, como el caso que
presentamos'®!4. Otros defectos encontrados
son distribucién anormal de los cartilagos en
las paredes de la trdquea y el bronquio de ori-
gen traqueal para el 16bulo superior derecho.

La utilidad de la broncoscopia para la detec-
cién de estas anomalfas es importante. La
afectaciéon secundaria del pulmén derecho
con sobredistensién o atelectasia también ha
sido descrita, asi como casos asociados con
hipoplasia o agenesia pulmonar'®!.

La hamaca de la arteria pulmonar es una rara
forma de anillos vasculares. Su prevalencia
es incierta, pues no hay forma de conocer el
verdadero niimero de casos asintomdticos e
incluso se han descrito casos con estudios
ecocardiogréficos iniciales informados como
«normales»'°.

En una serie de 33 casos (22 nifios y 11 nifias),
de enero de 2010 a julio de 2014, descritos
por Zheng, et all’, la hamaca de la arteria

pulmonar se encontré en 17 pacientes, quie-
nes tuvieron mayor incidencia de estridor y
disnea que aquellos con arco adrtico derecho.

En nuestro caso, no existian estridor ni disfa-
gia, y el signo guia fue el soplo cardiaco gene-
rado por la aceleracién del flujo en la rama
pulmonar izquierda con trayecto anémalo.

Los estudios de imagen tienen un papel cru-
cial en el diagnodstico y el tratamiento de la
compresion vascular del eséfago y de las vias
respiratorias de estos nifios. El enfoque his-
térico fue realizar radiografia de térax y un
trago de bario para evaluar a los nifios con
sospecha de anillos vasculares, pero esto ha
cambiado en algunos aspectos en las dltimas
décadas!®. Cabe mencionar que la arteria pul-
monar izquierda en hamaca es el dnico ani-
llo vascular que comprime la pared anterior
del eséfago, lo cual puede ser detectado en
una tomografia computada multicorte. Ante-
riormente, para su diagndstico se realizaban
esofagograma y broncografia. El estudio por
ecocardiografia en ocasiones no es conclu-
yente para el diagnéstico, y por lo tanto la
tomografia computada multicorte y la reso-
nancia magnética permiten un diagnostico
no invasivo para evitar la realizaciéon de una
angiografia, de un cateterismo cardiaco o de
una broncoscopial®t’.

La angiotomografia multicorte es una exce-
lente herramienta y estd aceptada como una
de las técnicas de imagen para la evaluacion
de las cardiopatias congénitas, particularmen-
te 1til para describir anomalias tanto cardio-
vasculares como traqueobronquiales, lo cual
permite una adecuada planificacién quirtr-
gica con las reconstrucciones tridimensiona-
les, en especial en los pacientes pediatricos®.
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A pesar de su precision, la tomografia compu-
tada y la resonancia magnética no son estu-
dios dindmicos de la via aérea; en este caso, la
broncoscopia tiene un papel fundamental, ya
que puede detectar la localizacién, la exten-
sién y el comportamiento de la via aérea en
tiempo real, y permite sospechar la presencia
de un anillo vascular al observar las pulsa-
ciones sobre las paredes de la tradquea. Todos
los pacientes sintométicos que requieren tra-
tamiento quirtdrgico deben someterse a una
broncoscopia para definir el nivel y la exten-
sién del estrechamiento!?22,

La ecocardiografia 2D y el Doppler color per-
miten diagnosticar en muchos casos un anillo
vascular y descartar otras anomalias cardia-
cas. Requiere experiencia y depende del ope-
rador. Como limitaciones, hay que sefialar
que solo puede identificar estructuras con
flujo?. En ocasiones, los pacientes pedidtricos
son poco cooperadores y requieren sedacion.
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