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CASO CLINICO

Sling de la arteria pulmonar en paciente preescolar
con compromiso de la via aérea
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Resumen

Introduccion: El sling de la arteria pulmonar izquierda es una rara malformacion congénita del arco adrtico en la que la
rama pulmonar izquierda se origina a partir de la arteria pulmonar derecha. Generalmente se situa entre la trdquea y el
esofago, que frecuentemente la comprimen. Dependiendo del grado de compromiso de la via aérea, el eséfago y las ano-
malias cardiacas asociadas, las manifestaciones clinicas varian. El tratamiento de esta malformacidn es quirdrgico; con el
paso de los afios, este abordaje ha mejorado, y se ha logrado una disminucion de la morbilidad y mortalidad en esta con-
dicién. Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente preescolar con hallazgo de sling de la arteria pulmonar izquier-
da con compromiso de la via aérea. Conclusiones: Después de la correccion quirdrgica, se logrd una respuesta clinica
favorable y una mejoria significativa en la via aérea, evidenciada en los hallazgos en la fibrobroncoscopia, sin necesidad
de intervenciones adicionales.

Palabras clave: Anillo vascular. Cabestrillo (sling). Anomalia congénita de la arteria pulmonar. Disfagia. Estenosis de la trdquea.

Pulmonary artery sling in preschool patient with airway compromise

Abstract

Background: Left pulmonary artery sling is a rare congenital malformation of the aortic arch in which this artery originates
from the right pulmonary artery and courses over the trachea and the esophagus. Clinical manifestations vary depending on
the degree of airway compromise, the esophagus and associated cardiac anomalies. The treatment for this malformation is
surgical; over the years, this approach has improved, achieving a decrease in morbidity and mortality in this condition.
Case report: A preschool patient with incidental finding of sling of the left pulmonary artery with compromise of the airway
is presented. Conclusions: After the surgical procedure, a favorable clinical outcome was observed and a significant impro-
vement in the airway was shown by a fibrobronchoscopy, without any additional intervention.
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Introduccion

Las malformaciones del arco aértico y sus ramas
constituyen menos del 1% de las anomalias congénitas
cardiovasculares y se manifiestan tipicamente en los
primeros afos de vida'?. El sling (cabestrillo) de la
arteria pulmonar es una rara malformacién del anillo
vascular en la que la arteria pulmonar izquierda se
origina de la parte posterior de la rama pulmonar de-
recha y se dirige hacia la izquierda®“. El vaso aberrante
que resulta de esta condicién, aunque es frecuente-
mente hipoplasico, comprime el eséfago por la parte
anterior y la traquea por la parte posterior, lo que puede
ocasionar una sintomatologia respiratoria o gastroin-
testinal, segun la zona afectada®®. Esta anomalia pre-
senta manifestaciones clinicas variadas que incluyen
sintomas respiratorios, como tos, estridor o sibilancias,
y digestivos, como disfagia, por lo cual puede pa-
sar desapercibida o confundirse con otras condiciones
clinicas.

A continuacidn, se presenta el caso de una paciente
con sling de la arteria pulmonar, sintomatica, con car-
diopatia congénita asociada que se corrigi6 con trata-
miento quirdrgico.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 3 afios y 6 meses de
edad. Al empezar con la alimentacion complementaria,
hacia los 6 meses de edad, presento disfagia, particu-
larmente con la ingesta de sélidos, asociada con tos
seca ocasional no cianosante ni emetizante. Como
antecedentes prenatales, la paciente es producto de
un tercer embarazo controlado: en ecografias
obstétricas, se documentd una alteracion cardiaca no
especificada. Como antecedentes patoldgicos, se diag-
nosticaron retardo global en el neurodesarollo, ductus
arterioso persistente (DAP), comunicacion interventri-
cular (CIV) e hipertensién pulmonar moderada en ma-
nejo ambulatorio con furosemida 10 mg via oral cada
12 h, captopril 10 mg via oral cada 12 h y oxigeno por
canula nasal 1/4 I/min por patologia de base. La pa-
ciente presentaba fenotipo peculiar al examen fisico,
con fontanela anterior amplia de 2 cm, sialorrea conti-
nua y adecuada saturacion de oxigeno. En la auscul-
tacion cardiaca, se detectd soplo protomesosistélico
regurgitante tricuspideo grado Il y S2 intensamente
reforzado, sin hallazgos en la auscultacion a nivel
pulmonar.

Se realizo cateterismo cardiaco a los 3 afios y 6 meses
con la finalidad de determinar resistencias pulmonares

Figura 1. Cateterismo cardiaco prequirargico. Sling de la
arteria pulmonar izquierda.

y discutir su caso en la junta médico-quirdrgica. Se
detectd DAP grande tubular (5 mm), CIV perimembra-
nosa pequefia a moderada (7 mm), doble vena cava
superior con innominada, hipertension pulmonar hiper-
quinética 20 mmHg por debajo de la adrtica, con una
resistencia pulmonar (Rp) de 6.99 unidades, resistencia
sistémica (Rs) de 52.07 unidades (relacién Rp/Rs de
0.13), circulacion pulmonar (Qp) de 6.30 I/min y circula-
cién sistémica (Qs) de 1.57 I/min (relacién Qp/Qs 4.0:1).
Ademas, como hallazgo mas significativo, sling de la
arteria pulmonar izquierda (Fig. 1).

Se realiz6 una tomografia axial computarizada de
torax, donde se confirmé el sling de la arteria pulmonar
izquierda relacionado con una compresion extrinseca
del bronquio fuente izquierdo (Fig. 2). Por estos hallaz-
gos, a la paciente se le realizd una fibrobroncoscopia,
lo que evidencié compromiso del calibre de la traquea,
sin estenosis, con colapso dinamico del bronquio fuen-
te izquierdo que comprometia la luz en aproximada-
mente el 50% (Fig. 3).

El caso fue discutido en la junta médico-quirdrgica
de cardiopediatria, neumopediatria y cirugia cardiovas-
cular, y se decidi6 realizar la correccion quirdrgica del
sling. Por medio de esternotomia media, se realizo la
diseccion de la arteria pulmonar izquierda en todo su
recorrido y su reimplante al tronco de la arteria pulmo-
nar. Ademas, se realizo la seccion y ligadura del DAP
y auriculotomia derecha con correccion de la CIV por
medio de suturas y parche GORE-TEX®.

La paciente presentd mejoria de la disfagia y de la
tos. Después de 7 meses de la intervencion quirurgica,
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Figura 2. Tomografia axial computarizada de térax. Evidencia del sling de la arteria pulmonar que compromete la luz

de la traquea.

Figura 3. Fibrobroncoscopia prequirirgica. Compromiso
de la luz del bronquio fuente izquierdo.

se realizé la fibrobroncoscopia de control, que evidencid
una mejoria del colapso de la traquea y del bronquio
fuente izquierdo (Fig. 4), por lo que ya no fue necesario
ningun procedimiento quirdrgico adicional.

Discusion

Las malformaciones del arco adrtico y sus ramas se
deben a una alteracién precoz en el desarrollo embrio-
nario, y son el resultado de la involucion anormal de
alguno de los arcos branquiales embrionarios. Dentro de
estas anomalias vasculares, se incluye el sling de la
arteria pulmonar, que se presenta por la involucion del
sexto arco adrtico proximal izquierdo y representa menos
del 3% de todas las anormalidades del arco adrtico’°.
En un estudio retrospectivo realizado en el Guangdong
General Hospital, en China, entre octubre del 2007 y
diciembre del 2014, se evaluaron 52,200 pacientes con
cardiopatia congénita, de los cuales 47 presentaban
sling de la arteria pulmonar izquierda (0.14%)".

En el presente caso, la paciente contaba con un
diagndstico antenatal de cardiopatia. Sin embargo, no
estaba especificada, por lo que inicialmente no se sos-
pechd la alteracién vascular. Cominmente, los anillos
vasculares se encuentran asociados con otros defec-
tos congénitos, por lo que es raro que se presenten de
manera aislada: aproximadamente el 50% de estos
casos presenta cardiopatias congénitas, como doble
tracto de salida del ventriculo izquierdo, tetralogia de
Fallot o defecto septal ventricular y DAP, como en este
caso. Del 58 al 83% de los casos presentan otras ano-
malias congénitas extracardiacas: en el 50% de los
casos se encuentran anillos traqueales cartilaginosos
completos, por lo que pueden presentar traqueomala-
cia o lobulaciones pulmonares anormales*®'2,
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Figura 4. Fibrobroncoscopia posquirdrgica. Normalizacion
de la luz del bronquio fuente izquierdo.

Los anillos vasculares se caracterizan por el curso
anémalo de la rama pulmonar izquierda que se origina
en la cara posterior de la arteria pulmonar derecha, en
lugar del tronco comun de la arteria pulmonar, con un
trayecto entre el eséfago y la traquea®>.

Las manifestaciones clinicas que provoca este tipo
de anillo vascular se basan en el grado de compresion
ejercido sobre la via aérea y el eséfago. La paciente
del presente reporte mostrd disfagia y tos seca ocasio-
nal al momento del inicio de la alimentacién comple-
mentaria, sintomas inespecificos que no llevaron a la
sospecha clinica del anillo vascular. Con el compromiso
del calibre a nivel del bronquio fuente izquierdo por el
anillo vascular, esta paciente solamente presentaba tos
ocasional y nunca requirié internamiento por cuadros
respiratorios. La exploracion fisica no fue reveladora,
ya que no existia un hallazgo patognomdnico que orien-
tara hacia el diagndstico del anillo vascular. La mayoria
de los pacientes pueden presentar soplo cardiaco por
la cardiopatia asociada al sling. En este caso, el soplo
correspondia a la CIV que padecia la paciente.

En el caso que se presenta, el hallazgo fue inciden-
tal, posterior a la realizacion del cateterismo para
determinar resistencias pulmonares. Sin embargo, la
presencia del sling de la arteria pulmonar se pudo ob-
servar con base en la sospecha clinica. Estudios como
la radiografia de térax o el esofagograma con trago de
bario no son especificos de esta patologia. La tomo-
grafia axial computarizada o la resonancia magnética
nuclear de térax son mas Utiles para estos casos, ya
que muestran tanto la malformacién vascular como el

compromiso del es6fago y de la via aérea, y se logra
determinar la anatomia antes de la intervencion quirar-
gica (como en el presente caso).

La fibrobroncoscopia se debe realizar para evaluar
la via aérea e identificar el grado de estenosis traqueal
o la presencia de anillos traqueales'®. En esta paciente
se identificé el colapso dinamico del arbol bronquial
izquierdo por el segmento proximal de la arteria pulmo-
nar izquierda, comprometiendo la luz del mismo. No
fue necesaria la dilatacion o stent para corregir la obs-
truccién, ya que la paciente mejord con la correccion
quirurgica del sling.

Desde la primera correccién, en 1953, el tratamiento
de los pacientes sintomaticos es quirurgico, y ha cam-
biado de forma muy importante en los Ultimos afos' 5.
La demostracién de un anillo vascular no es indicacion
quirargica por si misma: es imprescindible tener en
cuenta la sintomatologia del paciente y hacer una va-
loracion multidisciplinaria. La cirugia de la paciente del
caso se realizd para la correccion de las otras cardio-
patias y del sling de la arteria pulmonar, con el fin de
disminuir la obstruccion generada en el bronquio fuen-
te izquierdo. Este procedimiento se realizd mediante el
reimplante de arteria pulmonar izquierda al tronco de
la pulmonar; en la misma cirugia, se repararon las otras
malformaciones cardiacas asociadas. Después de la
cirugia, se observaron resultados satisfactorios, tanto
clinicos (mejoria de los sintomas de la paciente) como
en la fibrobroncoscopia de control, que presenté mejo-
ria de la obstruccién del calibre del bronquio fuente
izquierdo. Las complicaciones posquirtrgicas mas co-
munes reportadas en la literatura son la pardlisis del
nervio laringeo recurrente, el quilotérax y el neumoto-
rax'"'6. En este caso, no se presenté ninguna de ellas.

En el estudio retrospectivo realizado por Xie, et al,,
en 47 pacientes con sling de la arteria pulmonar iz-
quierda se reporté una tasa de mortalidad promedio
de 17.9% después de 5 dias de la cirugia. Esta morta-
lidad es similar a la mencionada en otros reportes, con
una tasa que varia del 11 al 45%'"". Yong, et al. mos-
traron un descenso en la mortalidad de los pacientes
con este padecimiento cada 10 afos, desde 1984 has-
ta 2011, debido a la mejoria de la técnica quirlrgica.
Los autores determinaron mayor sobrevida en los pa-
cientes que no requirieron de cirugia traqueal'®.

Responsabilidades éticas
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