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RESUMEN

El origen anémalo de la rama izquierda pulmonar conocido
como “sling” (honda) de la arteria pulmonar es una rara
forma de anillo vascular que rodea la tradquea y produce

estridor y sibilancias crénicas en el lactante. El
reconocimiento temprano de esta enfermedad es crucial
debido a que la historia natural de estos pacientes es la
muerte antes del afio de edad. Presentamos un caso de
esta enfermedad con los caracteristicos hallazgos
ecocardiogréficos y angiogréaficos que nos permiten hacer
el diagnéstico.

Palabras clave: Cardiopatia congénita, anomalia
vascular, anillo vascular.

El origen anémalo de la rama izquierda pulmonar (pul-
monary artery sling) es una forma poco frecuente de ani-
llo vascular que se origina por la presencia de una rama
pulmonar izquierda anémala que emerge de la parte pos-
terior de la rama derecha pulmonar, sigue un trayecto
posterior pasando por arriba del bronquio principal dere-
cho llegando hasta la linea media entre la porcion infe-
rior de la trdquea y el esd6fago y que produce asi el anillo
vascular que se completa con el ligamento arterioso que
se origina del tronco pulmonar y sigue su trayecto nor-
mal hacia la aorthgaracteristicamente la arteria izquier-
da andmala penetra al hilio a un nivel mas inferior. La
rama izquierda anormal tiende a ser ligeramente hipo-
plasica comparada con la rama derecha normal. Esta
anomalia fue originalmente descrita por Glaevecke y
Doehle en 18%7y acufiandose el término de “pulmona-
ry sling” en 1958, por Contro y c#él.
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SUMMARY

The anomalous origin of the left pulmonary branch known
as pulmonary artery sling is a rare form of vascular ring
that encircles the trachea and produces chronic stridor
and wheezing in infants. The early recognition of this
condition is crucial because the natural history of these
patients is death before one year of age. We present a
case of this rare disease with the characteristic
echocardiographic and angiographic findings that make
the diagnosis possible.
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CASO CLINICO

Paciente masculino de 4 meses de edad, antecedentes
heredofamiliares sin importancia. Madre y padre de 32
afos, el padre padeci6 hepatitis, 3 hermanos de 11, 10y
1 afios todos sanos. Producto de la gesta IV con control
prenatal adecuado, se refiere solo infeccion vaginal tra-
tada durante el embarazo, obtenido a las 42 semanas por
parto eutdcico con un peso de 2.950 kg, se desconoce
Apgar, lloré y respir6 al nacer, estancia hospitalaria de 9
dias por probable aspiracion de meconio, presencia de
hiperbilirrubinemia e hipoglucemia.

Se refiere la presencia de estridor desde el nacimien-
to, ingresa con malas condiciones generales con la pre-
sencia de datos de dificultad respiratoria con quejido
audible a distancia, desaturacion de 75-77% y palidez
tegumentaria, se da tratamiento y posteriormente de alta
por mejoria pero reingresa por la presencia de estridor,
se realizaron TAC y RMN que no resultan diagnosticas,
por lo que se realiza broncoscopia que reporta defecto en
fondo de saco en la porcion lateral de la unién del tercio
medio e inferior ademas de estenosis traqueal en la por-
cion distal. Se decide realizar ecocardiograma que resul-
ta diagnostico, la angiografia pulmonar confirma los
hallazgos del ecocardiograma en donde se reporta la pre-
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sencia de origen anémalo de la rama izquierda pulmo-
nar. Posteriormente se realiza correccion quirargica del
defecto con la realizacion de traqueoplastia con parche
de pericardio autélogo y anastomosis término-lateral de
la rama izquierda pulmonar al tronco de la arteria pul-
monar, posterior a la cirugia la paciente requiere mane-
jo ventilatorio por 21 dias. El paciente actualmente con
déficit neuroloégico secundario al procedimiento, los
ecocardiogramas mostraron correccién quirdrgica ade-
cuada del defecto con flujo y sin estenosis de la anasto-
mosis de la rama izquierda pulmonar reimplantada.

DISCUSION

El origen anémalo de la rama izquierda pulmonar es una
causa poco frecuente de estridor en la infancia, la distri-
bucidén por sexo muestra discreto predominio masculino
(1.5:1)2 Este anillo vascular da origen a una compresion
extrinseca de la traquea que generalmente es hipoplasica
y estrecha en el segmento del anillo vascular, se han des-
crito diversas anomalias traqueales asociadagre
ellas la mas comun son anillos traqueales completos a lo
que se ha dado por llamar complejo de honda-&nillo
(ring-sling complex), otros defectos encontrados son
segmentos estenoticos largos, distribucion anormal de
los cartilagos en las paredes de traquea y bronquios ma-
yores, anormalidad en la bifurcacién bronquial (broncus
suis que es la presencia de un origen traqueal del bron-
quio del I6bulo superior derecho), la utilidad de la bron-
coscopia para la deteccion de estas anomalias es
importante, en el caso de nuestro paciente se presento un
fondo de saco anormal asi como anillos cartilaginosos
completos de la traquea. Esta forma de anillo vascular
asi como las anomalias traqueales han sido clasificadas
para su mejor estudidoLa afectacion secundaria del
pulmén derecho con sobredistensién o atelectasia ha
sido descrita, en el caso de nuestro paciente se observo
sobredistension pulmonar que fue méas evidente en el
lado derecho, también existen casos asociados con hipo-
plasid o agenesia pulmon&El defecto ha sido descrito
en gemelo$,se ha descrito ademas la presencia de otros
defectos congénitos asociados, los defectos cardiacos se
asocian con frecuencia aproximada de 5@%mo vena
cava superior izquierda persistente, comunicacion inte-
rauricular, persistencia del conducto arterioso y comuni-
cacion interventriculaf,otras asociaciones encontradas
son tetralogia de Fallét,conexiones venosas pulmona-
res anémalds®®y coartacion de la aorteEn el caso de
nuestro paciente no se demostraron anormalidades es-
tructurales cardiacas asociadas.

El cuadro clinico se caracteriza por estridor, predomi-
nantemente espiratorio y sibilancias que pueden llegar a
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dificultad respiratoria en algunos casos, su presentacion
puede ser desde la etapa de recién nacido (aprox. 50%
de los casos) aunque la edad promedio del inicio de sin-
tomas es de 2 meség su evolucion termina general-
mente con la muerte del paciente en un plazo menor a un
afio, aunque existen algunos casos reportados en adul-
tos!51® en estos casos la sintomatologia es menor o pue-
den ser totalmente asintoméaticos. En raros casos se ha
descrito incluso disfagi&:?°

El diagnéstico generalmente se puede establecer por
el cuadro clinico y la realizacién de un trago de bario
donde se observa la indentacion anterior del eséfago a
nivel del hilio> Se ha descrito radiolégicamente los ha-
llazgos de atrapamiento unilateral de aire, generalmente
del lado derechduna posicidon anormal del eséfago y
una masa de tejido blando interpuesta entre el eséfago y
la traquea. Aunque el estudio radiolégico con trago de
bario puede ser diagnéstico en varios casos, siempre se
sugiere confirmar el diagnéstico por otros métodos.

El ecocardiograma puede hacer el diagnostico por una
ausencia de la rama izquierda en su origen habitual y ob-
servandose que ésta se origina en forma anormal de la
rama derecha pulmonar, el Doppler color facilita la iden-
tificacion de la arteria pulmonar aném#i&l diagndstico
puede ser realizado en aproximaciones paraesternal o sub-
costal®? en nuestra experiencia pudimos observar que la
aproximacion subcostal sagital permitio realizar el diag-
néstico de forma confiable, resultando esta aproximacion
mas comoda para el paciente, ésta resulté mas adecuada
debido a la sobredistensién pulmonar que presentaba el
paciente y que dificultaba la vista paraesternal. En nuestro
caso pudimos observar la traquea atrapada en el trayecto
de rama pulmonar izquierda anomgegura 1).

La angiografia sigue siendo Util para evaluar con ma-
yor detalle la anatomia de la rama izquierda anémala, en
nuestro caso permitid la confirmacion de los hallazgos
ecocardiograficos, la proyeccion craneal a@h exten-
sion de la columna toracocervical fue muy demostrativa
al permitir visualizar claramente el origen de la rama iz-
quierda pulmonar anémala y su tipica forma de honda
(sling), el tubo endotraqueal resulta util para la localiza-
cién espacial de la trAquéigura 2). También se ha re-
portado el uso de broncografia y arteriografia combinadas
en un pacientéque no ofrece beneficio diagnostico pero
permite observar con claridad el defecto.

En el caso de nuestro paciente fue imposible realizar
el diagndstico por TAC o RMN a pesar de que existen
varios casos en la literatura donde se muestra la utilidad
de estas técnicag**Estos estudios permiten evaluar la
presencia de estenosis traqueal segmentada y la presen-
cia de anillos cartilaginosos completos que deben ser al-
tamente sospechosos para esta anomalia vascular. La
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Figura 1. Aproximacion subcostal sagital en donde observamos el
origen anormal de la rama izquierda pulmonar de la rama derecha,
nétese que la traquea queda aprisionada dentro del trayecto de la
rama izquierda anormal. AD: auricula derecha Al: auricula izquierda
AO: aorta AP: arteria pulmonar RDAP: rama derecha de arteria
pulmonar RIAP: rama izquierda de arteria pulmonar T: traquea.

Figura 2. Angiografia pulmonar en posicion craneal a 25° con
extension de la columna toracocervical, nétese la posicion del tubo
endotraqueal que apunta al sitio del origen de la rama izquierda
andmala. RDAP: rama derecha de arteria pulmonar RIAP: rama
izquierda de arteria pulmonar T: traquea.

resonancia magnética nos puede establecer el diagnésti-
co preciso e incluso nos puede permitir el estudio ana-

tdmico completo de esta anomalia, tanto del componente
vascular como de las alteraciones traquéeéles.

El ecocardiograma resultd ser diagnéstico en el caso
de nuestro paciente, algunos grupos incluso toman al
ecocardiograma como el método diagnéstico de eleccion
incluso evitando la realizacién de estudio angiogré&fico.

El manejo quirdrgico del paciente fue descrito origi-
nalmente por Potts en 195dhediante toracotomia iz-

quierda y reimplante de la rama pulmonar izquierda en su
sitio original, esta técnica fue realizada por otros autéres,
sin embargo las complicaciones principales eran la obs-
truccién de la rama izquierda y persistencia de sintomas
respiratorios, aunque existen reportes de pacientes que
presentaron mejoria del cuadro respiratorio con la séla co-
rreccion del anillo vascular. Actualmente el tratamiento
no soélo debe tomar en cuenta la anomalia vascular sino
también las alteraciones traqueales, también se prefiere el
uso de la toracotomia media y bomba de circulacion ex-
tracorpére#?’ debido a mejores resultados y menor obs-
truccion posquirdrgica de la rama izquierda, el reimplante
de la arteria pulmonar anémala con reimplante en el tron-
co pulmonar es el tratamiento de eleccion para la anoma-
lia vascular, sin embargo existe descrito la translocacion
antetraqueal sin la correccion del origen anémalo de la
rama izquierda con malos resultados quirargfos.

El tratamiento de las anomalias traqueales puede ha-
cerse por reparacion tragu€al reseccion del segmento
estenéticd. El tratamiento con reseccion del segmento
estenotico y translocacién de la rama izquierda sin reim-
plante ha sido también descrito con buen resuaHb.
método utilizado en nuestro paciente fue la toracotomia
media con bomba de circulacion extracorpérea realizan-
dose reimplante de la rama pulmonar anémala y tra-
gueoplastia con parche de pericardio, los resultados en
cuanto a la permeabilidad de la rama izquierda y correc-
cion de la estenosis traqueal fueron muy satisfactorios.

Aunque ésta es una rara forma de anillo vascular y
una causa poco frecuente de estridor en la infancia es
importante que se descarte en pacientes con estridor cro-
nico, ya que la sobrevida de estos pacientes sin diagnds-
tico y tratamiento adecuado es muy pobre, la realizacion
de una radiografia con trago de bario permite de forma
sencilla confirmar el diagnéstico en algunos casos. En
nuestro caso el ecocardiograma demostré que permite
un diagndstico no invasivo y es posible que pueda evi-
tarse la realizacion del estudio hemodindmico en mu-
chos de estos pacientes.

CONCLUSIONES

Debe sospecharse esta patologia en todos los pacientes
con estridor y/o broncoespasmo cronico.

El estudio radiologico con trago de bario puede ser
diagnostico en varios pacientes.

El ecocardiograma puede resultar diagnéstico al ob-
servar el defecto pero depende de la experiencia del eco-
cardiografista debido a lo raro de este defecto.

El estudio de las anormalidades traqueales es funda-
mental para el manejo de estos pacientes y para el plan-
teamiento de la cirugia correctiva.
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