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Raros Defectos Asociados al Tronco Arterioso
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RESUMEN

El Tronco arterioso es una cardiopatia congénita ciandégena que puede tener raros defectos asociados que
la vuelven mas compleja y con mayor riesgo de motalidad. Presentamos dos casosde tronco arterioso can defectos
raros asociados que se diagnosticaron en el hospital. El estudio de ecocardiograma fue el método de diagnostico,
sin embargo, debido a la sospecha de otros defectos vasculares asociados fue necesario el estudio de
Angiotomografia (ANGIO-TAC) con el que se definio la malformacion vascular sospechada. Consideramos que en
el grupo de esta cardiopatia de casos complejos es necesario realizar ANGIO-TAC como complemento para el
diagnostico.
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SUMMARY

Truncus arteriosus is a cyanotic congenital heart disease, can be associated with rare defects that become more
complex and higher risk of mortality We report two cases of truncus arteriosus associated with rare defects diagnosed in
the hospital. The echocardiographic study was the method of diagnosis, however, due to suspicion of other associated
vascular defects was necessary the angiotomography which defined the suspected vascular malformation. We believe
that in the heart of this group of complex cases are needed to complement with angiotomography for diagnosis.
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INTRODUCCION ventriculo arterial en la que una sola arteria emerge del
corazdén y lleva la circulacion sistémica, pulmonar y
El Tronco arterioso comun (TA) es una cardiopatia coronaria. Este vaso arterial Gnico se caracteriza por conta
congénita ciandgena que se caracteriza por una conexion con una valvula que puede tener tres o mas componentes
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sigmoideos y que estas sigmoideas pueden ser displasicas.
Se ha reportado series de autopsia de 1 a 4% yse considera
que se presenta en 3 a 6 de cada 100,000 nacidos vivds.
El proposito de este trabajo es dar a conocer los primeros
dos casos con esta cardiopatia diagnosticados en el
Hospital Infantil del Estado de Sonora con defectos raros
asociados y que son considerados dentro del grupo de
Tronco arterioso complejo’.

PRESENTACION DE CASO CLINICO

CASO 1

Recién nacido femenino que ingreso al servicio
de Neonatologia del Hospital el primer dia de vida
extrauterina por haber presentado depresion respiratoria
y necesidad de oxigeno suplementario. Antecedente de
ruptura de membranas de 10 horas de evolucion, se obtuvo
producto por parto eutdcico bajo bloqueo epidural, liquido
amnidtico y placenta normal. Apgar 6,8 y Silverman
Anderson 2. Peso 2,950 gr. Talla 49 cm; Capurro 37.4
semanas de gestacion. Madre de 22 afios de edad de
escolaridad primaria; vida sexual activa a los 14 afios de
edad y con dos parejas con uso de tatuajes. Gesta [V y
con antecedente de muerte neonatal por cardiopatia no
especificada. A la exploracion fisica del neonato, en area
precordial se auscultd soplo por lo que fue valorado por
el servicio de Cardiologia quien reporté oximetria de pulso
88%, taquipneico; area precordial con hiperdinamia, primer
ruido palpable intenso; a la auscultacion chasquido proto-
sistolico asociado a soplo sistolico grado II/VI y pulsos
periféricos palpables en las cuatro extremidades de
caracteristicas normales. La radiografia de torax mostro
cardiomegalia con flujo pulmonar aumentado El estudio
de ecocardiograma evidencid corto-circuito unidireccional
de izquierda a derecha a través de un foramen oval amplio.
Conexion atrio-ventricular concordante con funcion de
valvulas auriculo-ventricular normal, defecto septal
ventricular. La salida ventricular fue unica, por un vaso
arterial con su respectiva valvula; vaso que cabalgé el
defecto septal. Este vaso arterial unico, se bifurcé 0.5 cm.
por arriba de su valvula y dio origen al tronco de arteria
pulmonar y aorta ascendente. Ramas pulmonares al parecer
confluentes; se observo un conducto arterioso pequefio
con cortocircuito de derecha a izquierda. Se establecio el
diagnostico de tronco arterioso tipo I. Se indico
tratamiento con digoxina y furosemide; angiotomografia
ante sospecha de anomalias vasculares asociadas.
Evolucion6 hemodinamicamente estable con desaturacion
de 88% en apoyo con oxigeno en casco cefalicoAl quinto
dia de estancia hospitalaria se realizo estudio de
angiotomografia sin complicacion. Al siguiente dia
presenta vomito abundante e incremento de los signos de
dificultad respiratoria por lo que se dejé en ayuno, se

coloco con ventilacion asistida con intubacion oro-
traqueal; se reporté gasometria con pH 7.06 pCO39 pO,
52 HCO3 11 DB -18.6 saturacionde O ,68% con
inestabilidad hemodinamica, hipotensién por lo que se
indic6 apoyo aminérgico con dopamina y dobutamina. Se
coloco catéter venoso central a través de puncion de
subclavia; se inicid prostaglandinas en infusioén por
presentar palidez +++ y datos de sindrome de bajo gasto
por signos de choque cardiogénico. Angiotomografia
mostrd tronco arterioso tipo I predominantemente
pulmonar con nacimiento precoz de aorta ascendente con
vaso supra-adrtico: tronco braquiocefalico (sin subclavia)
y carotida en el vaso troncal, interrupcion del arco aortico
a éste nivel (Figura 1). Un conducto arterioso pequeiio
que alimento a la porcion distal de la aorta interrumpida y
de ella emergio arteria subclavia derecha e izquierda
(Figura 2). Del tronco pulmonar emergieron casi
confluentes las ramas pulmonares derecha e izquierda
(Figura 3) y estas, en su posicion posterior del tronco de
arteria pulmonar se entrecruzaron (Figura 4). Las arterias
coronarias emergieron del vaso troncal y su trayecto fue
de distribucion normal. No se realizé cirugia debido a su
inestabilidad con una evolucién torpida y deterioro de
sus condiciones generales; por la inestabilidad
hemodinamica tuvo un manejo dinamico en area de terapia
intensiva neonatal donde se reporto temperatura 38.5°C,
hepatomegalia de 3, 4 y 4 cm bajo el borde costal derecho,
llenado capilar 4 segundos, pulsos periféricos en miembros
superiores e inferiores débiles; se manejo con

Figura 1.- AngioTac: Se visualiza emergencia de aorta
ascendente que emerge del tronco arterial comin. Emergencia
de arterias subclavias de la porcién distal interrumpida.
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prostaglandinas, furosemide, aminas; y plasma fresco

debido a alteracion en tiempos de coagulacionAl decimo

segundo dia de estancia hospitalaria presentd oliguria con
diuresis de 0.84 ml/Kg/hr piel marmoérea, disminucion en
el llenado capilar, cianosis generalizada y paro cardiaco

irreversible.

Figura 2.-AngioTac: Se visualiza aorta ascendente interrumpida
y el vaso troncal pulmonar (flecha) dominante que se continia
con un conducto arterioso pequeiio que alimenta a aorta
descendente.

Figura 3.- AngioTac: Se visualiza emergencia de ar teria
pulmonar dominante y su relacién con ramas pulmonares.

Figura 4.- AngioTac: Se visualiza conexion independiente de
ramas pulmonares al vaso pulmonar dominante y cruce de
ramas pulmonares.

CASO 2

Recién nacido de termino femenino de diez horas
de vida extrauterina que ingresé a Neonatologia por
presentar hiporexia, vomitos, hipotermia, cianosis y
glicemia de 43 mg/dl. Es producto de la Gesta 2 con peso
al nacimiento de 3,300 gr talla de 50 cmApgar de 9/9 y
Slverman de 0. Madre de 29 afos de edad gesta II; curso
con infeccion de vias urinarias al séptimo mes. A la
exploracioén fisica fenotipo normal y sin malformacion o
deformacion aparente. Campos pulmonares con buena
entrada de aire; cianosis grado +, ruidos cardiacos ritmicos
con tonos de buna intensida d y presencia de soplo
sistélico grado II/VI en el 2 E.I.C.1z.; segundo ruido unico.
Abdomen sin crecimiento visceral. Pulsos periféricos
palpables de caracteristica normal. Se solicito estudio de
radiografia de torax en la que se observd cardiomegalia
grado II con flujo pulmonar aumentado. El estudio de
ecocardiogama transtordcico bidimensional reveld situs
solitus; a nivel auricular presencia de cortocircuito
unidireccional de izquierda a derecha a través de un
foramen oval. Vélvula mitral y cavidad ventricular izquierda
hipoplasica (Figura 5-A). Dilatacion de auricula derecha
la que conecta a través de valvula tricispide amplia con
una camara ventricular grande de la que emergidun solo
vaso arterial (Figura 5-B). La valvula tricuspidea mostro al
color flujo de regurgitacion moderado a severo. De esta
cavidad ventricular grande, emergid un solo vaso arterial
que se identifico como aorta con arco adrtico izquierdo y
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de ¢l las ramas pulmonares emergieron confluentes de la
parte posterior; sin presencia de tronco pulmonar y no
visualizamos conducto arterioso. Solo se pudo definir
arteria coronaria derecha. No fue posible definir el origen
de arteria coronaria izquierda. En las primeras 24 horas de
estancia en Neonatologia, se realiz6 estudio
angiotomografico con el proposito de definir estructuras
vasculares anomalas asociadas. El estudioANIGIO-TAC
mostro tronco arterioso tipo IV con coronaria unica y
origen anémalo de coronaria de tronco braquiocefalico en
trayecto largo anterior descendente (Figura 6) y paso por
la cara anterior de rama derecha de arteria pulmonar hasta

ANTIL DEL ESTADO DI
NINA 786412

Cardiaco

NTIL DELES

alcanzar el surco auriculoventricular donde continud con
su distribucion normal en el corazén (Figura 7). Posterior
al estudio presenta signos de dificultad respiratoria con
cianosis generalizada, quejido espiratorio con retraccion
xifoidea por lo que se decidié intubacidon endotraqueal
para asistencia y parametros minimos en el ventilador
manteniendo oximetria de 85 a 90%, presenta flujos
urinarios bajos, en abdomen se encontré hepatomegalia,
T.A. 42/19, pulsos periféricos disminuidos con llenado
capilar mayor de 3 segundos. Se maneja con aminas. En
las siguientes tres horas presenta anuria, paro cardiaco
que fue irreversible a las maniobras de reanimacion.

ALY D Lardiaco

L

Figura 5.- Ecocardiograma: Lado A: defecto septal auricular . Color: cor tocircuito unidir eccional de izquierda a der echa. Lado B:
auricula y ventriculo primitivo (flecha) izquierdo con par te del septum auricular. Cavidades derechas grandes.

DISCUSION

El tronco arterioso comun es una malformacion
congénita rara considerada una forma de salida unica del
corazon. Fue descrita por vez primera en 1798 poWilson
y en 1949 Collet y Edwards la clasificaron; en 1965 Van
Praagh sugirié otra clasificacién 435 Esta ultima
clasificacion considera no solo el origen de las arterias
pulmonares sino la presencia o no de comunicacion
interventricular y la interrupcién del arco adrtico (se
asigna letra A o B segun tenga comunicacion
interventricular o no respectivamente ) y un numero 1 si
tiene tronco pulmonar; 2 si no existe tronco pero las ramas

nacen directamente del tronco comun sin importar su
cercania; 3 siel origen de una de las ramas no es el tronco
arterioso comun, sino de un conducto o colateral adrtica
y 4 cuando el arco adrtico esta interrumpido y existe un
gran conducto que alimento la aorta descendente’. Se ha
considerado que ambas clasificaciones tienen limitaciones
por su inconsistencia; y en un consenso de expertos en el
afio 2000 se informo de otra clasificaciofi: A) considerando
al tronco arterioso comun con aorta dominante y ramas
cercanas; B) aorta dominante con ausencia de una rama;
C) Tronco arterioso comun con pulmonar dominante e
interrupcion de arco adrtico o coartacion grave de de aorta.
Previamente reportamos casos clinicos de tronco arterioso
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Figura 6.- AngioTac: Se visualiza emergencia (flecha) de arteria
coronaria tunica del tronco braquiocefalico.

Figura 7.- AngioTac: Se visualiza emergencia de ar teria
coronaria tnica (flecha), su trayecto y su llegada al corazén con
distribucién habitual en musculo cardiaco.

pero en relacion al tipo I con una experiencia limitada en
donde el diagnostico especifico de la malformacién se hizo
mediante el estudio de ecocardiograma y encontramos la
presencia de sindrome dismoérfico en dos de ellos. En un

reporte reciente de un hospital de alta especialidad se

describe la experiencia que incluyo todas las variantes
anatomicas encontradas para el tronco arterioso y la mas
frecuente fue tronco arterioso tipo [ y de acuerdo a la
ultima clasificacion comentada previamente todos fueron
tronco arterioso conaorta dominante y ramas confluentes
o casi confluentes y la alteracion en las sigmoideas fue
casi similar en trivalva y con cuatro valvas (46.4% y 42.9%
respectivamente); se ha descrito que en esta alteracion de
sigmoideas es frecuente la disfuncion valvular con mayor
frecuencia de insuficiencia que estenosis aunque la primera
se ha asociado a un mayor riesgo para mortalidad, esta
disfuncién valvular también fue reportada en un estudio
previo'7®. La interrupcion de arco aortico es un defecto
raro en tronco arterioso al igual que anomalias en arterias
coronarias; sin embargo en algunos reportes de series de
casos no se ha descrito debido a su rareza y esto es lo que
motivo la descripcion de este trabajo en donde los dos
casos que presentamos fueron atendidos en la etapa
neonatal y el diagndstico de la cardiopatia congénita de
tronco arterial se establecio por el ecocardiograma de
superficie y se sospecho la presencia de defectos
vasculares asociados que motivo la realizacion de estudio
ANGIO-TAC con el fin de corpborar su existencia, definir
los defectos anatomicos y explicar su consecuencia
fisiopatologica, para determinar el plan quirdrgico que no
fue posible realizar. El estudio ANGIO-TAC en el primer
caso demostro la presencia de interrupcion del arco adrtico
a nivel de cardtida y subclavia con origen anéomalo de
subclavia derecha emergiendo de la porcion distal
interrumpida (Figura 1). La porcion aortica distal
interrumpida es alimentada a través de un conducto
arterioso muy pequeilo y de la porcion distal aortica
interrumpida emergio las arterias subclavia derecha e
izquierda (Figura2). Las ramas de la arteria pulmonar no
confluentes emergieron de la parte posterior de la arteria
pulmonar, la izquierda superior y del lado derecho de la
linea media posterior del tronco pulmonar y la derecha de
la parte inferior y del lado izquierdo de la linea media
posterior del tronco pulmonar lo que condicion6 el cruce
de ellas en su trayecto (Figuras 3 y 4). El segundo caso
también diagnosticado a temprana edad con el estudio de
ecocardiograma de superficie y se realiz6 estudio de
ANGIO-TAC ante la sospecha de anomalia en arteria
coronaria al no poder definir el origen de ellas. El estudio
demostrd coronaria Unica con origen anémalo debido a
que emergio del tronco braquiocefalico con un trayecto
largo descendente que paso por la cara anterior de la rama
derecha de arteria pulmonar hasta llegar al surco coronario
y posterior a ello tuvo una distribucion habitual. Los dos
casos tuvieron manifestaciones clinicas de estado de
choque cardiogénico en el que los cambios
hemodinamicos de las resistencias vasculares sistémico-
pulmonares jugaron un papel fundamental para ello
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sumado a la malformacion misma. La mortalidad es elevada
para los casos de interrupcion de arco aorticd. Existe la
interrogante si verdaderamente la edad ideal para la cirugia
es la etapa neonatal. Las alteraciones troncoconales se
han relacionado con la delecion de la region q 11 del
cromosoma 22 denominado 22ql11.2. Se ha demostrado la

embargo en estos casos que presentamos no fue posible
su estudio ', Consideramos que cuando no es posible
definir otros defectos asociados al tronco arterioso,
llamado tronco arterioso complejo, el estudilAANGIO-TAC
proporciona informacion objetiva de los defectos
vasculares asociados y con ello completar un diagnostico

asociacion de esta alteracion del cromosoma hasta en una
tercera parte de pacientes con tronco arterioso; sin

preciso de la complejidad de la cardiopatia.
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