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Resumen

El objetivo del estudio es describir los factores
qgue han favorecido la sobrevida de los pacien-
tes con tronco arterioso comun hasta la edad
adulta en el Instituto Nacional de Cardiologia
"Ignacio Chavez". En el periodo comprendido
de mayo de 2003 a junio de 2007 se estudiaron
6 pacientes adultos con la sospecha clinica de
tronco arterioso. A todos los pacientes se les
realiz6 historia clinica, electrocardiograma de
superficie de 12 derivaciones, estudios de ima-
gen (ecocardiograma) y cateterismo cardiaco.
En el instituto, sélo se conocen 6 pacientes adul-
tos portadores de esta cardiopatia, en los que
su cuadro clinico comenzé desde los primeros
dias de vida. Los hallazgos del ecocardiogra-
ma corroboraron la presencia del tronco comuin
tipo | en todos los casos y las anomalias aso-
ciadas mas frecuentes: hipoplasia de las ramas
pulmonares, ostium coronario Unico, persisten-
cia de conducto arterioso y arco aortico dere-
cho. La mayoria de los pacientes cursan con
hipertension arterial pulmonar. Con base a este
trabajo concluimos que no conocemos con cer-
teza la sobrevida de los pacientes con cardio-
patias congénitas complejas como el tronco ar-
terioso comun. Hay factores como la hiperten-
sion arterial pulmonar y la hipoplasia de ramas
pulmonares que en ciertas patologias cardio-
vasculares son deletéreos para la vida, pero
que en algunas cardiopatias congénitas com-
plejas son benéficos.

* Ecocardiografia en Consulta Externa-INC "Ignacio Chavez".
** Departamento de Embriologia-INC "Ignacio Chavez".
** Facultad de Medicina Universidad Autonoma de Chihuahua-Programa Delfin.
*** Escuela Superior de Medicina IPN.

Summary

COMMON TRUNCUS ARTERIOSUS
IN ADULTS

The purpose of this study is to describe the fac-
tors that allow for the survival of patients with
persistent truncus arteriosus until adult life and
cared for at the National Institute of Cardiology
"Ignacio Chavez". From May 2003 to June 2007,
six adult patients with clinical suspicion of trun-
cus arteriosus were studied. All patients were
subjected to clinical history, electrocardiogram
of twelve leads, echocardiography, and cardiac
catheterism. In these patients, the clinical symp-
toms began early of life. The ecocardiographic
findings demonstrated the presence of truncus
arteriosus type | in all cases and the most fre-
guent associated anomalies were: hypoplasia
of pulmonary branches, isolated coronary os-
tium, persistent ductus arteriosus and right aor-
tic arch. Almost all patients had pulmonary hy-
pertension. Based on this work, we conclude
that until now we do not known the actual sur-
vival time of adult patients with complex con-
genital heart disease, such as truncus arterio-
sus. There are factors, such as pulmonary hy-
pertension and hypoplasia of the pulmonary
branches that are deleterious for life in some
cardiovascular diseases, but in others allow for
the survival of patients, as occurred in these
patients with truncus arteriosus.
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Introduccién

1 tronco arterioso es una cardiopatia con-

génita troncoconal rara, que representa

aproximadamente el 1 a 5% de todas las
cardiopatias congénitas.!*
El vaso arterial Gnico generalmente nace de am-
bos ventriculos y en ocasiones de uno solo, el de-
recho; tiene una vélvula comtn (troncal) que en
orden de frecuencia puede ser trivalva, tetravalva,
pentavalva y bivalva, la cual cabalga sobre una
comunicacién interventricular infundibular que
acompaifia siempre a esta cardiopatia, ya que for-
ma parte integral de ella. Este tinico vaso que nace
del corazén da origen a las circulaciones: corona-
ria, pulmonar y sistémica. Las arterias pulmonares
tienen su origen en el tronco arterial comun, distal
a las coronarias y proximal al tronco arterial bra-
quiocefalico. Normalmente la aorta ascendente y
el tronco de la arteria pulmonar se forman de la
prolongacién del tronco arterial comin.!”’ La cla-
sificacién de Collet y Edwards® se basa en el sitio
de nacimiento de las arterias pulmonares. En el
tipo I ambas ramas pulmonares nacen de un peque-
fio tronco comtin, en el tipo Il nacen de la cara pos-
terior del vaso y en el tipo III de sus caras laterales.
Esta cardiopatia congénita constituye un tipo
de conexién ventriculoarterial.’ En la mayoria

de los casos se presenta en situs solitus con co-
nexion atrioventricular concordante; son raras
sus combinaciones con conexidn atrioventricu-
lar discordante o con ausencia de conexidn atrio-
ventricular derecha.!”

El diagnéstico de tronco arterioso se basa en el
cuadro clinico, los estudios de laboratorio y de
gabinete, asi como en el cateterismo cardiaco. La
severidad depende de las caracteristicas anatomi-
cas y de la edad de presentacion, ya que en la ma-
yoria de los casos se manifiesta cuando se dismi-
nuyen las resistencias pulmonares y se incrementa
el flujo pulmonar en las primeras semanas de vida.’
Sélo el 25% de los pacientes sin reparacion quirdr-
gica sobreviven el primer afio de vida, la mayor
parte fallece durante los primeros tres meses. Se
han reportado casos de pacientes sin correccién
del tronco arterioso que sobreviven hasta la edad
adulta, pero no es lo usual.* La ecocardiografia es
el método no invasivo de eleccion en el diagndsti-
co de las cardiopatias congénitas.

Objetivo

El objetivo del estudio es describir los factores
que han favorecido la sobrevida de los pacien-
tes hasta la edad adulta en el Instituto Nacional
de Cardiologia "Ignacio Chavez"

Tabla |. Datos clinicos de los pacientes con tronco arterioso tipo I.

No. Edad Sexo Disnea Cianosis CF- NYHA
1 48 F De grandes esfuerzos que Acrocianosis 1]
progresa a medianos desde el
esfuerzos a los 17 afios nacimiento
2 29 M De grandes esfuerzos Acrocianosis Il
asociada al llanto
3 24 M De grandes esfuerzos Acrocianosis Il
asociada al llanto
4 32 F De grandes esfuerzos que Acrocianosis |
evoluciona a pequefios asociada al llanto
esfuerzos
5 17 F De reposo, se exacerba 1l
con medianos esfuerzos
6 21 F Medianos esfuerzos 1l
desde los 10 afios de edad,
que evoluciona a pequefios
esfuerzos
28.5 + 10.96 F4 100% 67% 1 17%
M2 Il 66%
117%

CF NYHA-Clase funcional de la New York Heart Association, F-Femenino, M-Masculino
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Fig. 1. Tronco comun tipo I. A-Espécimen anatémico que muestra un solo
vaso que nace del corazén y da origen a las circulaciones: coronaria,
pulmonar y sistémica. Obsérvese el arco aértico a la derecha y el tronco
pulmonar a la izquierda. B-Imagen ecocardiografica que muestra el tron-
co comun con su valvula troncal (VT) y las divisones pulmonar y aortica.
Abreviaturas: VD-Ventriculo derecho, TC-Tronco comun, AP-Arteria pul-
monar, Ao-Aorta.

Fig. 2. Tronco comun tipo I. A-Vista interna de un espécimen anatémico
que muestra el ventriculo derecho, la comunicacién interventricular (as-
terisco), por encima de la cual surge el tronco comin. Obsérvese la
véalvula troncal con 4 sigmoideas engrosadas. B-Imagen ecocardiografi-
ca en el plano subcostal que muestra las cadmaras derechas, la comuni-
cacion interventricular (asterisco) y el tronco comin por encima de su
vélvula arterial y las divisiones aértica y pulmonar. Abreviaturas: AD-Atrio
derecho, las demés abreviaturas iguales a las anteriores.

Material y métodos

En el periodo comprendido de mayo de 2003 a
junio de 2007 se estudiaron 6 pacientes adultos
con la sospecha clinica de tronco arterioso. A

N Espinola-Zavaleta y cols.

todos los pacientes se les realizé historia clini-
ca, electrocardiograma de superficie de 12 deri-
vaciones, estudios de imagen (ecocardiograma)
y cateterismo cardiaco. El estudio ecocardiogra-
fico se efectu6é con un equipo Phillips Sonos
5500, provisto de transductor S4 y de las moda-
lidades: modo M, bidimensional y Doppler. En
el plano subcostal se determing el situs abdomi-
nal por morfologia de los vasos. La conexion
atrioventricular se valoré en el plano apical de 4
camaras. En el eje corto paraesternal a nivel de
grandes vasos y en el plano apical de 5 cAmaras
se evaluo la conexion ventriculoarterial, las ca-
racteristicas de las valvas y el nimero de valvas
de la vélvula troncal. Las anomalias asociadas
se estudiaron en el plano apical de 4 y 5 cdma-
ras, en el eje largo paraesternal y en el plano
supraesternal. La presencia y severidad de la in-
suficiencia valvular en el plano apical de cuatro
camaras con Doppler color y continuo segtn los
criterios establecidos previamente.

La presion sistolica de la arteria pulmonar se cal-
cul6 mediante cateterismo cardiaco, ya que la de-
terminacién de ésta por ecocardiografia con el
método de insuficiencia tricuspidea, no es vélida
en esta cardiopatia, dado que lo Unico que ésta
traduce es la presion ventricular derecha y no la
presion sistolica de la arteria pulmonar.

Resultados

Manifestaciones clinicas

Todos los pacientes presentaron disnea de gran-
des esfuerzos desde el nacimiento, la cual en la
segunda década de la vida, progresé a disnea
de medianos esfuerzos en el 33% de los casos.
La acrocianosis asociada al llanto se presentd
desde el nacimiento en el 100% de los casos
(Tablal).

Estudios de laboratorio
El 33% de los pacientes presenté poliglobulia y
el 16% tuvo diferentes grados de anemia.

Caracteristicas ecocardiograficas

Se encontré tronco arterioso tipo 1 en todos los
casos (Fig. 1). El 100% de los pacientes tuvie-
ron situs solitus atrial, con corazon en levocar-
dia y conexién AV concordante. La comunica-
cién interventricular fue infundibular en el 100%
de los casos (Fig. 2) y en uno de ellos ademds la
comunicacién interventricular ocupé la porcién
de entrada por debajo de la valvula atrioventri-
cular comun.

www.archcardiolmex.org.mx
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Fig. 3. Imagenes ecocardiograficas bidimensionales y con Doppler color
y continuo. A-Imagen en eje corto paraesternal que muestra la valvula
troncal (VT) con vegetaciones (V). B- Imagen apical de 5 camaras con
Doppler continuo, que muestra doble lesién troncal (DLTc), ambas seve-
ras. C-Imagen bidimensional y con Doppler color en el plano apical de 4
camaras que muestra insuficiencia aértica (flechas). D-Imagen bidimen-
sional y con Doppler continuo, que muestra hipertensién arterial pulmonar
severa (134 mm Hg) calculada por método de insuficiencia tricuspidea
(IT). Abreviaturas: Al-Auricula izquierda, VI-Ventriculo izquierdo. Las de-
mas abreviaturas iguales a las anteriores.

Fig. 4. Imagenes ecocardiograficas bidimensionales. A-Tronco comun
con la divisién adrtica y pulmonar. El tronco de la arteria pulmonar tiene
calibre disminuido. B-Obsérvese la division pulmonar del tronco comin
con hipoplasia de la porcion proximal de su rama izquierda. Abreviaturas:
rpd-Rama pulmonar derecha, rpi-Rama pulmonar izquierda. Las demas
abreviaturas iguales a las anteriores.
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La valvula troncal fue tricispide en el 50% de
los pacientes, bictspide en el 33% Yy tetractspi-
de en el 17% (Fig. 2). El 33% present6 doble
lesion troncal, ambas severas, el 33% insuficien-
ciade la valvula troncal (1-severa, 1-ligera), uno
de estos casos curs6 con endocarditis bacteria-
na) (Fig. 3)y el 17% con estenosis severa de la
véalvula troncal. El 17% de los pacientes tuvo
insuficiencia mitral y el 83% insuficiencia tri-
cuspidea. El 83% presentd hipertension arterial
pulmonar (severa-80% y ligera-20%) (Fig. 3).
Entre las anomalias asociadas se encontraron:
hipoplasia de las ramas pulmonares en el 33%
(Fig. 4) de los casos, ostium coronario unico en
el 17%, persistencia de conducto arterioso en el
17% y arco adrtico derecho en el 17%.

Se encontré también disfuncion sistdlica biven-
tricular en el 17% de los casos y disfuncién dias-
télica de ventriculo izquierdo en el 33%. El 17%
tuvo dilatacion del ventriculo derecho, el 17%
ventriculo derecho hipoplésico y el 17% dilata-
cién de aorta ascendente (Tabla II).

Cateterismo

La medicién de la presion sistdlica de la arteria
pulmonar evidencid hipertensién arterial pul-
monar en el 83% de los pacientes, siendo severa
en el 80% de los pacientes (50% con resisten-
cias fijas) y ligera en el 20%.

Procedimientos quirdrgicos
S6lo un paciente fue sometido a Banding pul-
monar a los 3 afos de edad.

Seguimiento clinico

El 83% de los pacientes atin vive. De los pacien-
tes que sobreviven, el 80% se encuentra en clase
funcional I de la NYHA y el 20% en clase fun-
cional I. El paciente que fallecié se encontraba
en clase funcional IIl y la causa directa de la muerte
fue endocarditis bacteria de la valvula troncal y
tromboembolia pulmonar masiva (Fig. 5).

Discusion

Dentro de las cardiopatias congénitas, la per-
sistencia del tronco arterioso comun es una de
las menos frecuentes y que s6lo abarca del 2 al
5% del total.!' En la definicién de tronco arte-
rioso comiin dos elementos anatomicos son de
gran importancia: la existencia de una véilvula
arterial comun o troncal y el nacimiento de la
arteria pulmonar y/o de sus ramas a partir del
tronco, previamente al surgimiento de las arte-
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Tabla II. Datos ecocardiograficos de los pacientes con tronco arterioso comun tipo I.

Valvas de
Anomalias la valvula
No. Situs Conexion AV Conexion VA asociadas truncal HAP
1 Solitus Concordante Tronco comuin 1. Hipoplasia de 3
tipo | la rama pulmonar
derecha
2 Solitus Concordante Tronco comudn 1.0stium coronario 2 Severa
tipo | Gnico
2. Doble lesion troncal
3 Solitus Concordante Tronco comun 1. Aorta 4 Severa
tipo | ascendente dilatada
2. Insuficiencia severa
de la valvula troncal
4 Solitus Concordante Tronco comun 1. VD hipopléasico 3 Severa
tipo | 2. Insuficiencia ligera de
la véalvula troncal
5 Solitus Concordante Tronco comun 1. PCA 3 Severa
tipo | 2. Doble lesién troncal:
E-moderada, I-ligera
6 Solitus Concordante Tronco comuin 1. Hipoplasia 2 Ligera
tipo | de ambas ramas
pulmonares

2. Estenosis severa
de la valvula troncal

VD-Ventriculo derecho, PCA-Persistencia del conducto arterioso, HAP-Hipertensién arterial pulmonar, Conexién AV-Conexion
atrioventricular, Conexion VA-Conexion ventriculoarterial.

Fig. 5. Tronco comun tipo | con endocarditis bacteriana. A-Espécimen
anatémico que muestra el tronco comuin abierto; obsérvese la valvula
troncal tetracuspide (asteriscos negros), la flecha sefiala las vegetacio-
nes. B-Obsérvese la valvula troncal con las vegetaciones. Las abreviatu-
ras iguales a las anteriores.

rias sistémicas del cuello.? En nuestro estudio
la variedad mas frecuente de tronco arterioso
comun fue la correspondiente al tipo I y en el
instituto, sélo se conocen 6 pacientes adultos

portadores de esta cardiopatia, en los que su
cuadro clinico concuerda con el reportado en
la literatura. En nuestros pacientes la sintoma-
tologia comenz6 desde los primeros dias de
vida del paciente, con acrocianosis asociada al
llanto y disnea de grandes esfuerzos que se exa-
cerbaba con la alimentacion.

La morfogénesis de la divisién troncoconal nor-
mal del corazén embrionario facilita la compren-
sién de la estructura del tronco arterioso postna-
tal, el tronco emerge por encima de la valvula
troncal y la comunicacién interventricular obli-
gada es de tipo infundibular subtroncal. La tabi-
cacion del polo arterial del corazén se establece
por el desarrollo y fusién de dos crestas mesen-
quimatosas dispuestas en espiral que constitu-
yen el septum troncal helicoidal que separa en
el tronco arterioso a los canales adrtico y pul-
monar. El septum aortopulmonar de Tandler se-
para el cuarto de los sextos arcos adrticos y se
fusiona con el septum troncal complementando
la divisién en espiral del tronco arterioso. Cau-
dalmente el septum troncal se contintia con el
septum conal o infundibular que separa las vias
de salida ventriculares. El origen ventricular de-
recho de la arteria pulmonar y el surgimiento de

www.archcardiolmex.org.mx
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Fig. 6. Espécimen anatémico de un tronco comun
tipo I, con ausencia de la rama izquierda de la arte-
ria pulmonar. Obsérvese cémo el tronco de la arte-
ria pulmonar se contina con su rama derecha diri-
gida hacia atras del tronco comun y la hipoplasia del
pulmén izquierdo (flecha). Abreviaturas: TP-Tronco
pulmonar. Las demas abreviaturas iguales a las an-
teriores.

la aorta del ventriculo izquierdo ocurre cuando
el septum infundibular se desplaza de derecha a
izquierda y se fusiona con el tabique interven-
tricular.>-12

El error morfogenético basico responsable del
origen del tronco comun persistente se infiere
facilmente de las premisas anteriores sobre la
tabicacion troncoconal que aunada a una defi-
ciencia similar en el septum conal explicarian el
desarrollo de la malformacién.?1213

Varias investigaciones apoyan el concepto de
que el tronco arterioso comun se origina por la
ausencia de la tabicacion de las vias de salida y
del tronco del corazén embrionario.’>!7 Se ha
demostrado que las estructuras septales tronco-
conales no se desarrollan debido a una inade-
cuada migracién de las crestas neurales hacia
estaregi6én.!%!7 También se ha implicado en esta
cardiopatia a la delecion del cromosoma 22q11
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como mecanismo causal que bloquea la migra-
cion de las crestas neurales, lo que provoca a su
vez una falta en la tabicacién troncoconal.!8
La comunicacién interventricular forma parte
del complejo morfopatolégico de la cardiopatia
de base; el defecto septal es de tipo infundibular
como hemos observado en la mayoria de nues-
tros pacientes.>'>!3 Sélo en uno la comunica-
cién infundibular se extendi6 hasta la porcién
de entrada debido a que se asocié un defecto de
la tabicacion atrioventricular con una véalvula
comun, lo que ocurre "rara vez".

Las anomalias asociadas mds severas se presen-
tan en nifios, en especial las malformaciones
derivadas de los arcos adrticos del embrién
como son anillos vasculares, interrupcion adrti-
ca, agenesia de una rama de la arteria pulmonar
(Fig. 6), origen anémalo de la arteria pulmonar
a partir de la aorta o estenosis del tronco pulmo-
nar o de sus ramas, lo cual agrava el cuadro cli-
nico y ensombrece el pronéstico.*?! El estudio
ecocardiografico fue de gran utilidad en el diag-
ndstico no invasivo de tronco arterioso comun
tipo I y de las anomalias asociadas.'®!® La ma-
yoria de los pacientes cursan con hipertensién
arterial pulmonar como observamos en el 83%
de nuestros pacientes.

En Ia literatura no se ha descrito la sobrevida de
los pacientes con tronco arterioso comun sin
correccién quirdrgica, por lo que nuestro estu-
dio es el tnico que reporta la sobrevida de los
pacientes adultos con tronco arterioso comdun.
Consideramos que el desarrollo de la hiperten-
sién arterial pulmonar, la hipoplasia de las ra-
mas pulmonares y el Banding pulmonar fueron
los factores que favorecieron la sobrevida de
estos pacientes hasta la edad adulta, aunque un
paciente con hipertension arterial pulmonar se-
vera y resistencias pulmonares fijas fallecid, pero
por endocarditis bacteriana y tromboembolia
pulmonar.

En base a este trabajo, concluimos que no cono-
cemos con certeza la sobrevida de los pacientes
con cardiopatias congénitas complejas como el
tronco arterioso comun. Existen factores como la
hipertension arterial pulmonar y la hipoplasia de
ramas pulmonares que en ciertas patologias car-
diovasculares son deletéreos para la vida, pero
que en algunas cardiopatias congénitas comple-
jas como el tronco arterioso comun son benéfi-
cos, ya que ayudan a prolongar la vida.!9-!
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