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INTRODUCCIÓN

La atresia pulmonar con comunicación interventricu-
lar (AP+CIV) puede considerarse como la variedad más 
grave de la tetralogía de Fallot aunque la anatomía suele 
ser más compleja y, por ende, es necesario un estudio ana-
tómico preciso que permita establecer un programa tera-
péutico médico-quirúrgico adecuado para cada paciente. 

RESUMEN

Introducción. La atresia pulmonar con comunicación interven-
tricular es una cardiopatía compleja con una incidencia aproxi-
mada de 2% entre todas las cardiopatías congénitas. Se asocia 
con frecuencia al síndrome de deleción 22q11. Tiene una amplia 
variabilidad anatómica que es necesario precisar con exactitud 
para poder establecer un plan médico quirúrgico individualizado. 
Caso clínico. Se presenta el caso de un paciente de 2 años con 
atresia pulmonar y comunicación interventricular asociadas a dos 
grandes colaterales aortopulmonares. Este paciente fue corregido 
mediante conexión de ventrículo derecho a arteria pulmonar, duran-
te la cual fue posible ligar una de las colaterales; la restante fue em-
bolizada mediante un dispositivo trascateterismo con oclusión total.
Conclusiones. El manejo de las arterias colaterales asociadas a 
atresia pulmonar con comunicación interventricular es complejo 
pero accesible al tratamiento trascateterismo mediante el implan-
te de dispositivos con mínima morbimortalidad.

Palabras clave: embolización de colaterales trascateterismo, 
atresia pulmonar, colaterales aortopulmonares.

ABSTRACT

Background. Pulmonary atresia with ventricular septal defect 
(VSD) is a complex heart disease with an incidence of ~2% of all 
congenital heart diseases. It is frequently associated with 22q11 
deletion syndrome. Due to the extensive anatomic variability, it is 
necessary to accurately establish an individualized surgical/medi-
cal plan.
Case report. We report the case of a 2-year-old patient with pulmo-
nary atresia and two associated mayor aortopulmonary collateral 
arteries. This patient underwent right ventricular-pulmonary artery 
connection at which time it was possible to ligate one of the collat-
erals. The remaining were embolized by transcatheter device with 
total occlusion.
Conclusions. Management of collateral arteries associated with 
pulmonary atresia with VSD is complex but is accessible with trans-
catheter treatment with device implantation with minimal morbidity.

Key words: transcatheter embolization of collaterals, pulmonary 
atresia, aortopulmonary collaterals

La AP+CIV tiene una incidencia de 2% entre todas las 
cardiopatías congénitas.1 La variabilidad anatómica inclu-
ye hipoplasia de tronco y ramas pulmonares, anormalida-
des de la vasculatura pulmonar y la presencia de circu-
lación anormal proveniente, en la mayoría de las veces, 
de la aorta descendente por grandes vasos, generalmente 
entre 1 y 8.2,3 Estos brindan perfusión a diversas porcio-
nes de ambos pulmones. En ocasiones pueden contribuir 
a incrementar el fl ujo pulmonar. El acceso quirúrgico para 
la ligadura o sección de estas colaterales puede ser com-
plicado, por lo que se pueden implementar procedimientos 
trascateterismo para la oclusión de esas arterias anorma-
les, particularmente si son clínicamente signifi cativas.

La meta de la cirugía debe ser conectar el ventrículo 
derecho con la arteria pulmonar y, en caso de existir arte-
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rias colaterales, conectar a la circulación pulmonar central 
el mayor número posible de estas (focalización) o bien, si 
la conexión ventrículo derecho-arteria pulmonar es sufi -
ciente, descartar a la circulación colateral mediante ciru-
gía o embolismo. Desde el año 2000 la Congenital Heart 
Surgeons Society publicó la caracterización de la circu-
lación pulmonar con base en los hallazgos angiográfi cos, 
donde se establece una guía terapéutica de acuerdo con la 
anatomía y fi siología individualizada.4

Cabe destacar que la AP+CIV se asocia fuertemente 
con el síndrome de deleción 22q11, particularmente cuan-
do están presentes grandes colaterales.5 Por ello, resulta 
obligada la búsqueda de la facies característica, así como 
el estudio cromosómico, puesto que la presencia de este 
síndrome tiene grandes implicaciones en el futuro de los 
niños.

Presentamos el caso de un paciente con AP+CIV que 
fue operado mediante conexión ventrículo pulmonar con 
injerto protésico. Posteriormente se practicó la oclusión 
de una gran arteria colateral de aorta descendente a la cir-
culación pulmonar mediante un dispositivo Amplatzer® 
Vascular Plug II.

CASO CLÍNICO

Se trató de un preescolar masculino de 36 meses de edad, 
producto del tercer embarazo normoevolutivo. Se obtuvo 
por parto eutócico, peso de 2,690 g, talla de 52 cm y Ap-
gar de 8-9. Sin antecedentes heredofamiliares de interés 
para su padecimiento. Se detectó cianosis peribucal y un-
gueal que se incrementaba al llanto desde el primer mes de 
vida y difi cultad respiratoria asociada a tiraje intercostal. 
El paciente fue referido a nuestro instituto a los 10 meses 
de edad. A su ingreso se detectó que no había una facies 
anormal, cianosis grado II, hiperactividad precordial iz-
quierda y soplos continuos en la periferia de ambos cam-
pos pulmonares con intensidad II/VI. El segundo ruido era 
único. Se practicaron estudios de gabinete que descartaron 
la deleción 22q11 y en los que se reportó atresia pulmonar 
con comunicación interventricular, con un cabalgamien-
to de 50%, masas infundibulares obstruyendo el tracto de 
salida ventricular derecho y atresia valvular con hipopla-
sia grave de anillo pulmonar. Las ramas pulmonares eran 
confl uentes: la derecha, de 9.68 mm de diámetro (Z=+2) 
y la izquierda, de 9.49 mm (Z=+1). Un primer cateteris-
mo cardiaco practicado al año de edad mostró dos grandes 

colaterales. Una de ellas nacía de la subclavia derecha y 
comunicaba hacia ambas ramas de arteria pulmonar (Fi-
gura 1). La otra colateral nacía de la aorta descendente 
(con diámetro de 5 mm) y comunicaba fl ujo directamente 
a la rama derecha de la arteria pulmonar. La presión en 
estos dos sistemas era similar en 44/26 mmHg (con me-
dia de 34 mmHg). Con estos hallazgos se decidió prac-
ticar una corrección total a los 2 años de edad. Durante 
la cirugía se confi rmaron los datos señalados en el cate-
terismo cardiaco. Se colocó un parche para el cierre de 
la comunicación interventricular, ligadura de la colateral 
dependiente de subclavia derecha y se implantó un tubo 
valvulado Hancock® de 16 mm de diámetro entre el in-
fundíbulo ventricular derecho y la arteria pulmonar, sin 
complicaciones. La evolución ulterior fue satisfactoria. 
Sin embargo, persistió con discreta polipnea en los meses 
siguientes a la cirugía. Nueve meses después en consulta 
de revisión, se confi rmó la polipnea. Un ecocardiograma 
de control reveló un fl ujo importante por la colateral de 
aorta descendente, por lo que se programó un cateterismo 
cardiaco para diagnóstico y para valorar la posibilidad de 
oclusión de esta.

El segundo cateterismo mostró un salto de saturación 
de 15% (66% en venas cavas a 81% en rama derecha de 
arteria pulmonar) con presión de 30/10 mmHg (media de 
12 mmHg) en rama derecha de arteria pulmonar. La rela-
ción de gastos era de 1.8:1 ocasionado por la arteria cola-
teral comunicante; el diámetro máximo de esta era de 4.8 
mm por lo que se decidió su oclusión con un dispositivo 
Amplatzer® Vascular Plug II de 8 mm (Figura 2). Inme-
diatamente después de la oclusión, la saturación en la rama 
derecha se normalizó. La presión en esta rama disminuyó 
a 17/7 mmHg (media de 10 mmHg) y la relación de gastos 
se estabilizó en 1:1. No hubo complicaciones durante el 
procedimiento y el paciente fue egresado el mismo día.

DISCUSIÓN

Las arterias colaterales aortopulmonares de gran tamaño 
que comunican la circulación sistémica con la pulmonar 
son un hallazgo frecuente en AP+CIV y representan el 
remanente de arterias esplácnicas ventrales embrionarias, 
que en condiciones normales deben mostrar una regresión 
conforme se establece la circulación arterial pulmonar en 
las primeras semanas de gestación.6 Sin embargo, estas 
arterias se convierten en arterias colaterales de diverso ta-
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maño y funcionalidad con relación directa a un mal desa-
rrollo de la circulación arterial pulmonar, específi camente 
en casos de atresia pulmonar. Y esto deriva en una amplia 
gama de alteraciones circulatorias pulmonares que van 
desde la simple atresia pulmonar con ramas confl uentes, 
hipoplasia de ramas pulmonares, pérdida de la confl uen-
cia de las arterias pulmonares, presencia de grandes co-
laterales aortopulmonares que pueden o no ser comuni-
cantes con la circulación pulmonar hasta la agenesia de 
ramas pulmonares verdaderas. Es evidente que cada una 
de las variedades anatómicas posibles necesita de un di-
seño individualizado para la corrección quirúrgica, cuya 
meta principal es restablecer, en la medida de lo posible, 
la circulación ventrículo-pulmonar. Pero esto dependerá 
de las características anatómicas de las ramas pulmonares 
y de las arterias colaterales. Las opciones, por tanto, son 
restablecer la continuidad ventrículo pulmonar mediante 

un parche o un tubo valvulado (de acuerdo con la anato-
mía intracardiaca), la focalización total o por estadios (de 
acuerdo con la anatomía de ramas pulmonares y de las 
arterias colaterales) o decidir el cierre o no de la comuni-
cación interventricular (según la hipoplasia de las ramas 
pulmonares).7-9

En este caso, la anatomía ventricular y de las ramas 
pulmonares permitió llevar a cabo una conexión del 
ventrículo derecho a la arteria pulmonar  en la que se 
implantó un tubo valvulado. Durante el procedimiento 
quirúrgico fue asequible ligar la gran colateral depen-
diente de la subclavia derecha. Sin embargo, fue difícil 
eliminar quirúrgicamente la colateral derivada de la aor-
ta descendente. Durante el seguimiento fue evidente que 
generaba hiperafl ujo pulmonar, ya que se detectó un QP/
QS de 1.8:1 y un salto de saturación de 15% entre la vena 
cava superior y la arteria pulmonar derecha, por lo que se 
decidió el cierre trascateterismo de la colateral. Dado el 
diámetro de 4.8 mm se consideró que la mejor opción era 
utilizar un dispositivo Amplatzer® Vascular Plug II de 8 
mm de diámetro, que permitió el cierre total, inmediato 
y sin complicaciones de esta colateral, normalizando la 
circulación pulmonar.

Los pacientes con AP+CIV pueden presentar múlti-
ples y grandes arterias colaterales sin obstrucción, como 
en este caso, lo que produce un excesivo afl ujo de san-
gre a los pulmones y predispone a insufi ciencia cardiaca. 
Por esto, resulta necesario intervenirles para suprimir esa 
circulación. La forma tradicional es la ligadura de las co-
laterales. Sin embargo, en ocasiones, pueden originarse 
de sitios difíciles o alejados del campo operatorio y es 
cuando la alternativa trascateterismo es útil. Histórica-
mente, se han utilizado diversos materiales para embo-
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Figura 1. A. El catéter se encuentra 
en la gran arteria colateral comuni-
cante (fl echa) que se origina de aorta 
descendente a la rama derecha de 
arteria pulmonar. B. Angiografía aór-
tica que muestra a la arteria colateral 
que se origina en la subclavia dere-
cha (fl echa) y comunica a la rama 
derecha de arteria pulmonar. Se 
observa la confl uencia de las ramas 
pulmonares verdaderas (*) y la arte-
ria colateral que nace en aorta des-
cendente (+). C. Con un catéter se 
canuló la arteria colateral y se obser-
va la comunicación hacia las ramas 
verdaderas de arteria pulmonar (*).

A B C

Figura 2. A. Angiografía en aorta descendente que muestra a la 
gran arteria colateral (+) que comunica con la rama derecha de 
arteria pulmonar (*). El diámetro es de 4.8 mm. B. La fl echa señala 
al dispositivo Amplatzer Vascular Plug II, que ocluye totalmente la 
circulación por la arteria colateral. >>: prótesis valvular pulmonar.
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lizar, incluyendo adhesivos tisulares como el Gelfoam® 
(gelatina de piel porcina purifi cada), balones de silicón y 
espirales de Gianturco.10 En la actualidad es posible que 
estos últimos sean los de uso más extendido. Se ha re-
portado como un procedimiento exitoso en más de 90% 
de los casos.6 Sin embargo, en algunas ocasiones, por 
la posición de los vasos, el diámetro y su propia tortuo-
sidad, el implante puede ser difícil o requerir de varias 
espirales.

El desarrollo de nuevos instrumentos, como los dispo-
sitivos Amplatzer® Vascular Plug (AVP) elaborados con 
una malla de níquel y titanio (nitinol) con memoria auto 
expandible,11 ha permitido simplifi car la oclusión de casos 
seleccionados de diversas malformaciones arterio-veno-
sas, incluyendo a las grandes colaterales relacionadas a la 
AP+CIV. En la actualidad, la versión moderna del AVP es 
la II que fue aprobada por la FDA en 2007 para su empleo 
clínico.12 Esta nueva versión consta de tres segmentos con 
seis capas densas de nitinol, que brinda mejores propie-
dades oclusivas. Además, el implante del dispositivo es 
sencillo y mediante catéteres de perfi l bajo. Por otro lado, 
la complicación más temida, que es la migración del apa-
rato, se minimiza ya que al ser autoexpandible genera la 
sufi ciente fuerza radial para mantenerse inmóvil una vez 
desplegado.

En los casos de AP+CIV con grandes colaterales 
aortopulmonares existe una estrecha relación con el sín-
drome de deleción 22q11. Existe cierta evidencia clínica 
que relaciona a las colaterales que nacen de los vasos 
braquiocefálicos con este síndrome en mayor proporción 
que aquellos con grandes colaterales que nacen direc-
tamente de la aorta descendente.13 Esta información es 
importante, particularmente por la historia natural de los 
pacientes con deleción 22q11, no solamente en el aspec-
to cardiológico sino en el neurológico y psiquiátrico. En 
este caso, esta posibilidad fue descartada por el estudio 
de FISH.

Es importante referir que la evolución a largo plazo 
de las colaterales es incierta y pueden condicionar enfer-
medad vascular pulmonar en algunos casos, o bien, evo-
lucionar a estenosis progresiva con daño pulmonar paula-
tino. Por esto mismo, restablecer la circulación pulmonar 
de la manera más fi siológica posible es mandatorio en la 
AP+CIV.
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