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RESUMEN

El tronco arterioso comun es una cardiopatia congénita troncoconal poco frecuente.
Sélo 25 % de los pacientes sin reparacion quirurgica sobreviven el primer afio de vida,
la mayor parte fallece durante los primeros tres meses. Se ha registrado la existencia
de pacientes sin correccién quirdrgica que sobreviven hasta la edad adulta, pero no
es lo usual. En este articulo se presenta un paciente de 24 afios de edad con diagnds-
tico previo de hipertensidn pulmonar primaria. En ecocardiograma transtordacico se
diagnostica un tronco arterioso comun tipo I, en evolucién natural, con disfuncion sis-
todiastdlica de ambos ventriculos e insuficiencia moderada de las valvulas tricispide y
troncal. Existe contraindicacidon para tratamiento quirdrgico. Se inicia tratamiento
médico. A dos afios de seguimiento clinico y ecocardiografico el paciente muestra
buen estado general. El diagndstico de cardiopatias congénitas complejas no es exclu-
sivo de edades pediatricas. La ecocardiografia transtordcica es util para realizar un
diagndstico certero sin necesidad de emplear otros medios diagndsticos.

Palabras clave: Cardiopatia congénita del adulto, Tronco arterioso comun, Ecocardio-
grafia

Echocardiographic diagnosis of persistent truncus arteriosus in an
adult patient

ABSTRACT

Persistent truncus arteriosus is a rare form of congenital heart disease. Without sur-
gical repair, only 25% of patients survive the first year of life, and most die during the
first three months. The existence of patients who survive to adulthood without sur-
gical correction has been reported, but it is unusual. The case of a 24-year-old male
patient, with a previous diagnosis of primary pulmonary hypertension, is reported
here. Transthoracic echocardiography showed a persistent truncus arteriosus, type |,
in its natural course, with systolic-diastolic dysfunction of both ventricles and mo-
derate insufficiency of the tricuspid and truncal valves. Surgical treatment was contra-
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indicated; therefore, medical treatment started. The patient showed a good general
condition at two years of clinical and echocardiographic follow-up. The diagnosis of
complex congenital heart disease is not unique to pediatric patients. Transthoracic
echocardiography is useful for making an accurate diagnosis without using other

diagnostic techniques.

Key words: Congenital heart disease in adults, Persistent truncus arteriosus, Echocar-

diography

INTRODUCCION

El tronco arterioso comun es una cardiopatia congéni-
ta troncoconal rara, que representa aproximadamente
de 1 a 5 % de todas las cardiopatias congénitas®. Se
caracteriza por ser un tronco arterial Unico que emer-
ge del corazdén y que da origen a la circulacion sisté-
mica, pulmonar y coronaria’. La clasificacién de Collett
y Edwards® ha sido la mas utilizada y describe cuatro
tipos. En el tipo I, una corta arteria pulmonar principal
se origina en el tronco comun y da origen a ambas
ramas pulmonares. La correccidn quirdrgica se acome-
te durante la nifiez y excepcionalmente en la vida
adulta. Sélo el 25 % de los pacientes sin reparacion
quirargica sobreviven el primer afio de vida, la mayor
parte fallece durante los primeros tres meses. Se

- A

conoce de la existencia de pacientes sin correccion del
tronco arterioso que sobreviven hasta la edad adulta,
pero no es lo usual. La ecocardiografia transtoracica es
el método no invasivo* de eleccién para el diagndsti-
co™.

CASO CLINICO

Paciente masculino, de 24 afios de edad, que acude al
centro con diagndstico de hipertension pulmonar pro-
bablemente primaria.

El enfermo refirié disnea a los esfuerzos de mode-
rada intensidad. Durante la inspeccidn se detectd un
precordio hiperdindmico, dedos en palillo de tambor y
cianosis. La frecuencia respiratoria fue 26 por minuto.
A la auscultacion se detectd un soplo continuo Ill/VI en

Figura 1. A. Vista de eje largo paraesternal, donde se visualiza el vaso troncal cabalgando sobre la comunicacién
interventricular conoventricular amplia. B. (Tronco arterioso tipo 1) Ramas pulmonares que se originan de la pared
posterolateral izquierda del vaso troncal mediante un corto TAP, arterias coronarias derecha e izquierda que emergen de los
senos homaénimos. Al: auricula izquierda, CD: arteria coronaria derecha, Cl: arteria coronaria izquierda, RD: rama pulmonar
derecha, RI: rama pulmonar izquierda, VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo, VT: vaso troncal.
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Figura 2. A. Vista de eje corto paraesternal alto, donde se visualiza el vaso troncal, ventriculo derecho dilatado y tejido
tricuspideo accesorio. B. Tronco arterioso tipo I. AD: auricula derecha, Al: auricula izquierda, RD: rama pulmonar derecha,
RI: rama pulmonar izquierda, T: tejido tricuspideo accesorio, VD: ventriculo derecho, VT: vaso troncal.

base cardiaca, acompanado de frémito y frecuencia
cardiaca de 78 latidos por minuto. La saturacidn arte-
rial de oxigeno fue de 68 %. Los pulsos arteriales peri-
féricos eran saltones. El electrocardiograma mostré
hipertrofia biventricular y el telecardiograma, cardio-
megalia grave.

En el ecocardiograma transtoracico bidimensional
se precisd situs solitus con concordancia auriculo-
ventricular, dilatacion moderada de ambos ventriculos
y cabalgamiento del vaso troncal sobre la cresta del ta-
bique interventricular, donde se localiza una comuni-
cacion interventricular conoventricular amplia (Figura
1A). Se identificd un tronco arterioso tipo |, de donde
emergen la circulacién coronaria y ambas ramas pul-
monares desde un tronco pulmonar corto (Figuras 1B
y 2B). Se detectd tejido tricuspideo accesorio e insufi-
ciencia moderada de las vélvulas tricuspidea y troncal
(Figura 2A). Existia disfuncién sistdlica biventricular
grave. Se precisaron multiples colaterales sistémico-
pulmonares, y presiones pulmonares elevadas, lo que
contraindicé la reconstruccién quirdrgica. Se comenzé
tratamiento médico con sildenafil, carvedilol y espiro-
nolactona en dosis habituales.

Luego de dos afios de seguimiento clinico, el pa-
ciente presenta buen estado general, y en ecocardio-
gramas evolutivos se ha constatado recuperacion de la
funcién sistdlica biventricular, con regresiéon de los

diametros ventriculares iniciales.

COMENTARIO

El paciente que se presenta demuestra la importancia
de la ecocardiografia transtoracica para los pacientes
adultos con cardiopatias congénitas complejas. Hasta
donde se conoce, no esta descrita la sobrevida pro-
longada de los pacientes con tronco arterioso comun
sin correccidon quirdrgica. El cuadro clinico es poco
especifico en esta etapa de la vida y frecuentemente,
predominan los hallazgos clinicos de hipertension
pulmonar secundaria a la cardiopatia congénita. Los
hallazgos electrocardiograficos y radioldgicos también
son poco especificos, por lo que la ecocardiografia
transtordcica bidimensional es crucial para el diagnds-
tico positivo. Se utilizan las vistas de eje largo paraes-
ternal y eje corto paraesternal alto®® (Figuras 1y 2).

Es imprescindible un indice de sospecha elevado
cuando se evalla un paciente adulto con cianosis, ya
que la edad no es un factor excluyente del diagnéstico
de cardiopatias congénitas complejas. Se considera
que la ecocardiografia transtordcica es util para reali-
zar un diagndstico certero sin necesidad de emplear
otros medios diagndsticos.

Nota del Editor
* Invasivo, este término viene del inglés invasive, cuya tra-
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duccién directa es “invasivo/a”. Siempre que se refiera a
una técnica o procedimiento diagndstico o terapéutico, es
un anglicismo. La RAE acepta este vocablo solamente como
adjetivo derivado del verbo invadir. A su vez se refiere a la
penetraciéon en el organismo sélo de agentes patdgenos,
por lo que no parece razonable aplicarlo a procedimientos
diagndsticos o técnicas de tratamiento. La traduccion mas
correcta, aunque no perfecta, es cruento, que provoca efu-
siéon de sangre, también pueden ser agresivo, penetrante.
No obstante, CorSalud ha decidido aceptar invasivo/a debi-
do a su alta frecuencia de uso y de que ademas, creemos no
es razonable sustituir por otros términos que quizds no
expresen con claridad la complejidad de este tipo de técnica
diagndstica.
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RESUMEN

El tronco arterioso comun es una cardiopatia congénita troncoconal poco frecuente.
Sélo 25 % de los pacientes sin reparacion quirurgica sobreviven el primer afio de vida,
la mayor parte fallece durante los primeros tres meses. Se ha registrado la existencia
de pacientes sin correccién quirurgica que sobreviven hasta la edad adulta, pero no
es lo usual. En este articulo se presenta un paciente de 24 afios de edad con diagnds-
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troncal. Existe contraindicacidon para tratamiento quirdrgico. Se inicia tratamiento
médico. A dos afios de seguimiento clinico y ecocardiografico el paciente muestra
buen estado general. El diagnéstico de cardiopatias congénitas complejas no es exclu-
sivo de edades pediatricas. La ecocardiografia transtordcica es util para realizar un
diagndstico certero sin necesidad de emplear otros medios diagndsticos.

Palabras clave: Cardiopatia congénita del adulto, Tronco arterioso comun, Ecocardio-

grafia

INTRODUCTION

Persistent truncus arteriosus is an unusual form of
congenital heart disease, which accounts approxi-
mately for 1 to 5% of all congenital heart diseases”. It
is characterized by a single arterial trunk that emerges
from the heart and gives rise to systemic, pulmonary
and coronary circulation?. Collett and Edwards classifi-
cation® has been the most commonly used one, and
describes four types. In type |, a short main pulmonary
artery originates from the common trunk and forms
both pulmonary arteries. Surgical correction is under-
taken during childhood, and exceptionally in adult-
hood. Without surgical repair, only 25% of patients
survive the first year of life, and most die during the
first three months. The existence of patients who sur-

vive to adulthood without a correction of the truncus
arteriosus is known, but it is not common. Transtho-
racic echocardiography is the noninvasive method of
choice for establishing a diagnosis*>.

CASE REPORT

A 24-year-old male patient came to hospital with a
diagnosis of probable primary pulmonary hyperten-
sion.

The patient complained of dyspnea on moderate
exertion. Hyperdynamic precordium, clubbing and cya-
nosis were found during examination. The respiratory
rate was 26 breaths per minute. On auscultation, a
continuous murmur, grade 3-4, was detected in the
cardiac base, accompanied by a thrill and a heart rate

Figure 1. A. Parasternal long axis view, where the trucal vessel overrides the large conoventricular ventricular septal defect. B.
(Persistent truncus arteriosus, type 1) Pulmonary arteries originating from the left posterolateral wall of the truncal vessel by a
short pulmonary trunk, right and left coronary arteries emerging from right and left coronary sinuses. Acronyms in Spanish -
Al: left atrium, CD: right coronary artery, Cl: left coronary artery, RD: right pulmonary artery, RI: left pulmonary artery, VD:

right ventricle, VI: left ventricle, VT: Truncal vessel.
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Figure 2. A. High parasternal short axis view, where the truncal vessel is seen, as well as dilated right ventricle and accessory
tricuspid tissue. B. Persistent truncus arteriosus, type |. Acronyms in Spanish - AD: right atrium, Al: left atrium, RD: right
pulmonary artery, RI: left pulmonary artery, T: accessory tricuspid tissue, VD: right ventricle, VT: truncal vessel.

of 78 beats per minute. Arterial oxygen saturation was
68%. Peripheral arterial pulses were bounding. The
electrocardiogram showed biventricular hypertrophy
and the telecardiogram indicated a severe cardio-
megaly.

Situs solitus was shown in the two-dimensional
transthoracic echocardiography, with atrioventricular
concordance, moderate dilatation of both ventricles,
and the truncal vessel overriding the crest of the
interventricular septum, where a large conoventricular
ventricular septal defect is located (Figure 1A). A type |
persistent truncus arteriosus was identified. In it,
coronary circulation and both pulmonary arteries
emerge from a short pulmonary trunk (Figures 1B and
2B). Accessory tricuspid tissue was found, as well as
moderate insufficiency of the tricuspid and truncal
valves (Figure 2A). There was a severe biventricular
systolic dysfunction. Multiple systemic-pulmonary col-
laterals were detected, and elevated pulmonary pres-
sures; therefore surgical reconstruction was contra-
indicated. Medical treatment was started with silde-
nafil, carvedilol and spironolactone in normal doses.

After two years of clinical follow-up, the patient
showed a good general condition, and subsequent
echocardiograms have shown a recovery of biventric-
ular systolic function, with regression of initial ven-
tricular diameters.

COMMENT

This case demonstrates the importance of transtho-
racic echocardiography for adult patients with com-
plex congenital heart disease. To our knowledge, with-
out surgical correction, the prolonged survival of pa-
tients with persistent truncus arteriosus has not been
described. Clinical symptoms are not specific at this
stage of life, and the clinical findings of pulmonary
hypertension secondary to congenital heart disease
often predominate. Electrocardiographic and radio-
logical findings are also nonspecific; therefore, the
two-dimensional transthoracic echocardiography is
crucial for establishing a diagnosis. The views of the
parasternal long axis and the high parasternal short
axis*> were used (Figures 1 and 2).

It is essential to have a high level of suspicion when
assessing an adult patient with cyanosis, because age
is not a factor that excludes the diagnosis of complex
congenital heart disease. It is considered that trans-
thoracic echocardiography is useful for making an ac-
curate diagnosis without using other diagnostic tech-
niques.
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