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CAso cLIiNICO

Oclusién de colateral aorto-pulmonar con dispositivo Amplatzer®
Vascular Plug Il en un paciente con atresia pulmonar y comunicacion

interventricular. Reporte de un caso

Oclusion of aortopulmonary colateral arteries with Amplatzer® Vascular Plug Il device in a patient
with pulmonary atresia and ventricular septal defect. Case report
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RESUMEN

Introduccién. La atresia pulmonar con comunicacion interven-
tricular es una cardiopatia compleja con una incidencia aproxi-
mada de 2% entre todas las cardiopatias congénitas. Se asocia
con frecuencia al sindrome de delecién 22q11. Tiene una amplia
variabilidad anatémica que es necesario precisar con exactitud
para poder establecer un plan médico quirtrgico individualizado.
Caso clinico. Se presenta el caso de un paciente de 2 afios con
atresia pulmonar y comunicacién interventricular asociadas a dos
grandes colaterales aortopulmonares. Este paciente fue corregido
mediante conexion de ventriculo 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 oclusion total.
Conclusiones. El manejo de las arterias colaterales asociadas a
atresia pulmonar con comunicacion interventricular es complejo
pero accesible al tratamiento trascateterismo mediante el implan-
te de dispositivos con minima morbimortalidad.

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

INTRODUCCION

La atresia pulmonar con comunicacion interventricu-
lar (AP+CIV) puede considerarse como la variedad mas
grave de la tetralogia de Fallot aunque la anatomia suele
ser mas compleja y, por ende, es necesario un estudio ana-
tomico preciso que permita establecer un programa tera-
péutico médico-quirtrgico adecuado para cada paciente.
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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
cardiopatias congénitas.! La variabilidad anatémica inclu-
ye hipoplasia de tronco y ramas pulmonares, anormalida-
des de la vasculatura pulmonar y la presencia de circu-
lacion anormal proveniente, en la mayoria de las veces,
de la aorta descendente por grandes vasos, generalmente
entre 1y 8.28 Estos brindan perfusion a diversas porcio-
nes de ambos pulmones. En ocasiones pueden contribuir
a incrementar el flujo pulmonar. El acceso quirdrgico para
la ligadura o seccion de estas colaterales puede ser com-
plicado, por lo que se pueden implementar procedimientos
trascateterismo para la oclusion de esas arterias anorma-
les, particularmente si son clinicamente significativas.

La meta de la cirugia debe ser conectar el ventriculo
derecho con la arteria pulmonar y, en caso de existir arte-
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rias colaterales, conectar a la circulacion pulmonar central
el mayor nimero posible de estas (focalizacion) o bien, si
la conexidn ventriculo derecho-arteria pulmonar es sufi-
ciente, descartar a la circulacion colateral mediante ciru-
gia o embolismo. Desde el afio 2000 la Congenital Heart
Surgeons Society publicé la caracterizacion de la circu-
lacion pulmonar con base en los hallazgos angiograficos,
donde se establece una guia terapéutica de acuerdo con la
anatomia y fisiologfa individualizada.*

Cabe destacar que la AP+CIV se asocia fuertemente
con el sindrome de delecion 22q11, particularmente cuan-
do estan presentes grandes colaterales.® Por ello, resulta
obligada la basqueda de la facies caracteristica, asi como
el estudio cromosomico, puesto que la presencia de este
sindrome tiene grandes implicaciones en el futuro de los
nifios.

Presentamos el caso de un paciente con AP+CIV que
fue operado mediante conexién ventriculo pulmonar con
injerto protésico. Posteriormente se practicd la oclusién
de una gran arteria colateral de aorta descendente a la cir-
culacién pulmonar mediante un dispositivo Amplatzer®
Vascular Plug I1.

CASO CLINICO

Se tratd de un preescolar masculino de 36 meses de edad,
producto del tercer embarazo normoevolutivo. Se obtuvo
por parto eutdcico, peso de 2,690 g, talla de 52 cm y Ap-
gar de 8-9. Sin antecedentes heredofamiliares de interés
para su padecimiento. Se detectd cianosis peribucal y un-
gueal que se incrementaba al llanto desde el primer mes de
vida y dificultad respiratoria asociada a tiraje intercostal.
El paciente fue referido a nuestro instituto a los 10 meses
de edad. A su ingreso se detectd que no habia una facies
anormal, cianosis grado |1, hiperactividad precordial iz-
quierda y soplos continuos en la periferia de ambos cam-
pos pulmonares con intensidad I1/V1. El segundo ruido era
Unico. Se practicaron estudios de gabinete que descartaron
la delecion 22q11 y en los que se reportd atresia pulmonar
con comunicacion 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
confluentes: la derecha, de 9.68 mm de didmetro (Z=+2)
y la izquierda, de 9.49 mm (Z=+1). Un primer cateteris-
mo cardiaco practicado al afio de edad mostré dos grandes

colaterales. Una de ellas nacia de la subclavia derecha y
comunicaba hacia ambas ramas de arteria pulmonar (Fi-
gura 1). La otra colateral nacia de la aorta descendente
(con didmetro de 5 mm) y comunicaba flujo directamente
a la rama derecha de la arteria pulmonar. La presion en
estos dos sistemas era similar en 44/26 mmHg (con me-
dia de 34 mmHg). Con estos hallazgos se decidi6 prac-
ticar una correccion total a los 2 afios de edad. Durante
la cirugia se confirmaron los datos sefialados en el cate-
terismo cardiaco. Se coloc6 un parche para el cierre de
la comunicacion interventricular, ligadura de la colateral
dependiente de subclavia derecha y se implant6 un tubo
valvulado Hancock® de 16 mm de diametro entre el in-
fundibulo ventricular derecho y la arteria pulmonar, sin
complicaciones. La evolucion ulterior fue satisfactoria.
Sin embargo, persistio con discreta polipnea en los meses
siguientes a la cirugia. Nueve meses después en consulta
de revision, se confirm¢ la polipnea. Un ecocardiograma
de control revel6 un flujo importante por la colateral de
aorta descendente, por lo que se programo un cateterismo
cardiaco para diagnostico y para valorar la posibilidad de
oclusion de esta.

El segundo cateterismo mostré un salto de saturacion
de 15% (66% en venas cavas a 81% en rama derecha de
arteria pulmonar) con presién de 30/10 mmHg (media de
12 mmHg) en rama derecha de arteria pulmonar. La rela-
cién de gastos era de 1.8:1 ocasionado por la arteria cola-
teral comunicante; el didmetro maximo de esta era de 4.8
mm por lo que se decidi6 su oclusion con un dispositivo
Amplatzer® Vascular Plug Il de 8 mm (Figura 2). Inme-
diatamente después de la oclusién, la saturacion en larama
derecha se normalizd. La presion en esta rama disminuyd
a 17/7 mmHg (media de 10 mmHg) y la relacién de gastos
se estabilizo en 1:1. No hubo complicaciones durante el
procedimiento y el paciente fue egresado el mismo dia.

DISCUSION

Las arterias colaterales aortopulmonares de gran tamafio
que comunican la circulacién sistémica con la pulmonar
son un hallazgo frecuente en AP+CIV y representan el
remanente de arterias esplacnicas ventrales embrionarias,
que en condiciones normales deben mostrar una regresion
conforme se establece la circulacion arterial pulmonar en
las primeras semanas de gestacion.® Sin embargo, estas
arterias se convierten en arterias colaterales de diverso ta-
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Figura 2. A. Angiografia en aorta descendente que muestra a la
gran arteria colateral (+) que comunica con la rama derecha de
arteria pulmonar (*). El diametro es de 4.8 mm. B. La flecha sefiala
al dispositivo Amplatzer Vascular Plug Il, que ocluye totalmente la
circulacion por la arteria colateral. >>: prétesis valvular pulmonar.

mafio y funcionalidad con relacién directa a un mal desa-
rrollo de la circulacion arterial pulmonar, especificamente
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 confluentes,
hipoplasia de ramas pulmonares, pérdida de la confluen-
cia de las arterias pulmonares, presencia de grandes co-
laterales aortopulmonares que pueden o no ser comuni-
cantes con la circulacion pulmonar hasta la agenesia de
ramas pulmonares verdaderas. Es evidente que cada una
de las variedades anatémicas posibles necesita de un di-
sefio individualizado para la correccidn quirdrgica, cuya
meta principal es restablecer, en la medida de lo posible,
la circulacion ventriculo-pulmonar. Pero esto dependera
de las caracteristicas anatémicas de las ramas pulmonares
y de las arterias colaterales. Las opciones, por tanto, son
restablecer la continuidad ventriculo pulmonar mediante

Figura 1. A. El catéter se encuentra
en la gran arteria colateral comuni-
cante (flecha) que se origina de aorta
descendente a la rama derecha de
arteria pulmonar. B. Angiografia aor-
tica que muestra a la arteria colateral
que se origina en la subclavia dere-
cha (flecha) y comunica a la rama
derecha de arteria pulmonar. Se
observa la confluencia de las ramas
pulmonares verdaderas (*) y la arte-
ria colateral que nace en aorta des-
cendente (+). C. Con un catéter se
canulé la arteria colateral y se obser-
va la comunicacion hacia las ramas
verdaderas de arteria pulmonar (*).

un parche o un tubo valvulado (de acuerdo con la anato-
mia intracardiaca), la focalizacidn total o por estadios (de
acuerdo con la anatomia de ramas pulmonares y de las
arterias colaterales) o decidir el cierre 0 no de la comuni-
cacion interventricular (segun la hipoplasia de las ramas
pulmonares).’-®

En este caso, la anatomia ventricular y de las ramas
pulmonares permitié llevar a cabo una conexién del
ventriculo derecho a la arteria pulmonar en la que se
implant6 un tubo valvulado. Durante el procedimiento
quirargico fue asequible ligar la gran colateral depen-
diente de la subclavia derecha. Sin embargo, fue dificil
eliminar quirdrgicamente la colateral derivada de la aor-
ta descendente. Durante el seguimiento fue evidente que
generaba hiperaflujo pulmonar, ya que se detect6 un QP/
QS de 1.8:1 y un salto de saturacion de 15% entre la vena
cava superior y la arteria pulmonar derecha, por lo que se
decidio el cierre trascateterismo de la colateral. Dado el
diametro de 4.8 mm se consider6 que la mejor opcion era
utilizar un dispositivo Amplatzer® Vascular Plug Il de 8
mm de didmetro, que permiti6 el cierre total, inmediato
y sin complicaciones de esta colateral, normalizando la
circulacion pulmonar.

Los pacientes con AP+CIV pueden presentar malti-
ples y grandes arterias colaterales sin obstruccién, como
en este caso, lo que produce un excesivo aflujo de san-
gre a los pulmones y predispone a insuficiencia cardiaca.
Por esto, resulta necesario intervenirles para suprimir esa
circulacién. La forma tradicional es la ligadura de las co-
laterales. Sin embargo, en ocasiones, pueden originarse
de sitios dificiles o alejados del campo operatorio y es
cuando la alternativa trascateterismo es til. Histérica-
mente, se han utilizado diversos materiales para embo-
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lizar, incluyendo adhesivos tisulares como el Gelfoam®
(gelatina de piel porcina purificada), balones de silicon y
espirales de Gianturco.1° En la actualidad es posible que
estos Gltimos sean los de uso mas extendido. Se ha re-
portado como un procedimiento exitoso en mas de 90%
de los casos.® Sin embargo, en algunas ocasiones, por
la posicién de los vasos, el diametro y su propia tortuo-
sidad, el implante puede ser dificil o requerir de varias
espirales.

El desarrollo de nuevos instrumentos, como los dispo-
sitivos Amplatzer® Vascular Plug (AVP) elaborados con
una malla de niquel y titanio (nitinol) con memoria auto
expandible,'* ha permitido simplificar la oclusion de casos
seleccionados de diversas malformaciones arterio-veno-
sas, incluyendo a las grandes colaterales relacionadas a la
AP+CIV. En la actualidad, la version moderna del AVP es
la 1 que fue aprobada por la FDA en 2007 para su empleo
clinico.? Esta nueva version consta de tres segmentos con
seis capas densas de nitinol, que brinda mejores propie-
dades oclusivas. Ademas, el implante del dispositivo es
sencillo y mediante catéteres de perfil bajo. Por otro lado,
la complicacion mas temida, que es la migracion del apa-
rato, se minimiza ya que al ser autoexpandible genera la
suficiente fuerza radial para mantenerse inmovil una vez
desplegado.

En los casos de AP+CIV con grandes colaterales
aortopulmonares existe una estrecha relacion con el sin-
drome de delecion 22q11. Existe cierta evidencia clinica
que relaciona a las colaterales que nacen de los vasos
braquiocefalicos con este sindrome en mayor proporcion
que aquellos con grandes colaterales que nacen direc-
tamente de la aorta descendente.’® Esta informacion es
importante, particularmente por la historia natural de los
pacientes con delecién 22q11, no solamente en el aspec-
to cardioldgico sino en el neuroldgico y psiquidtrico. En
este caso, esta posibilidad fue descartada por el estudio
de FISH.

Es importante referir que la evolucion a largo plazo
de las colaterales es incierta y pueden condicionar enfer-
medad vascular pulmonar en algunos casos, 0 bien, evo-
lucionar a estenosis progresiva con dafio pulmonar paula-
tino. Por esto mismo, restablecer la circulacién pulmonar
de la manera maés fisioldgica posible es mandatorio en la
AP+CIV.
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