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Viviendo con una sola arteria.
(Es eso posible?
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RESUMEN

Se presenta el caso clinico de un paciente de 9 afios con tronco arterioso comun, de presentacion tardia
y sin cirugia cardiaca previa, asociado con otras patologias vasculares inusuales y con hipertensién arterial
pulmonar severa. Después de 7 afos de seguimiento ambulatorio, retorna al hospital por progresion de
sintomas. Se realizd estudio con angiotomografia que reveld, adicionalmente, interrupcion del arco adrtico
(tronco arterioso comun tipo A4 por clasificacién de Van Praagh), vélvula troncal bivalva estendtica y ausen-
cia de la vena cava superior derecha con persistencia de la vena cava superior izquierda drenando al seno
coronario. Es el primer caso documentado en Per.
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ABSTRACT

The case of a 9-year-old patient is presented with a common arterial trunk, with late clinical presentation and
without previous cardiac surgery, associated with other unusual vascular pathologies and with severe pulmonary
arterial hypertension. After 7 years of outpatient follow-up, he returns to the hospital due to progression of symp-
toms. A study with angiotomography additionally revealed interruption of the aortic arch (common arterial trunk
type A4 by Van Praagh ‘s classification), stenotic bivalve truncus and absence of the right upper vena cava with
persistence of the left upper vena cava draining to the coronary sinus. This is the first case reported in Peru.
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Presentacion del caso pulmonar (HTAP) severa con presion arterial pulmonar media (PAPm) de 43
mmHg. Se indico tratamiento farmacolégico a base de furosemida, captopril,
espironolactona y sildenafilo. Se valoré en una junta médica que concluyé que

Se presenta el caso de un varén de 9 anos, natural de Puno, Pery, con antece-  existia posibilidad quirdrgica con alto riesgo de mortalidad intraoperatoria.

dentes de tronco arterioso comun (TAC), diagnosticado en la etapa neonatal,
que no fue intervenido quirdrgicamente por razones desconocidas.

Fue evaluado por primera vez en la institucién de los autores a los 14 meses
de edad. En ese momento, estaba taquipnéico, con cianosis leve, peso 7,8 kg,
segundo ruido Unico y soplo sistolico Il/VI paraesternal derecho.

En base a la ecocardiografia transtordcica (ETT) bidimensional se diagnosticé
TAC tipo | (clasificacion de Collet-Edwards), con comunicacion interventricular
(CIV) subtroncal, estenosis severa de la valvula troncal (VT) y vena cava superior
izquierda persistente (VCSIP) al seno coronario.

Se le realiz un cateterismo cardiaco modificindose el diagndstico a TAC tipo |l
(clasificacion de Collet-Edwards). Ademds, se documenté hipertensién arterial
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Ante la negativa de los padres y debido a lo complejo del caso, se indicé se-
guimiento médico.

Retornd al hospital a la edad de 9 afios por empeoramiento de su estado clini-
co, en clase funcional NYHA lIl. El examen fisico reveld saturacién de oxigeno
periférica de 80%, pobre ganancia ponderal (19 kg), soplo sistélico eyectivo Ill/
Vlen IV espacio intercostal izquierdo y un segundo ruido Unico aumentado.

Se le realizé una ETT bidimensional con hallazgos similares a la realizada hace
7 anhos. Un nuevo estudio hemodinamico reveld un aumento en la PAPm de
43 a 52 mmHag.

Se decide realizar angiotomografia cardiovascular torécica (angio-TC) que de-
mostrd un TAC tipo A4 (clasificacion de Van Praagh), con interrupcion del arco
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aortico (IAAo) tipo C, conducto arterioso persistente (CAP) amplio de 17 mm,
CIV subtroncal de 23 mm, VT bicuspide con estenosis, dos ostium coronarios
yuxtapuestos, dilatacion de las cuatro cavidades cardiacas con predominio iz-
quierdo, ausencia de vena cava superior derecha (VCSD) con persistencia de
V/CSI al seno coronario muy dilatado.

Con los hallazgos de la angio-TC se decidié en junta multidisciplinar realizar
el cerclaje de ambas arterias pulmonares con la intencién de mejorar su es-
tado clinico y, posteriormente, dependiendo del comportamiento hemodi-
namico, evaluar la posibilidad de una cirugia reparativa definitiva a mediano
plazo.

Estudio por imagen
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Figura 1. Eje sagital de la angio-TC. Del TAC emergen las ramas pulmonares
derecha (RPD) e izquierda (RPI) dilatadas. Este se contintia con PCA grande
y aorta descendente (AO). En posicién opuesta al ductus, salen las arterias
carétida y subclavia izquierda

Figura 2. Corte coronal de la angio-TC. La vena (V) innominada derecha
drena a una vena cava superior izquierda (VCSI) persistente que desemboca
en un seno coronario muy dilatado. Obsérvese la vena cava inferior (VCI)
drenando a la auricula derecha y ausencia de VCS derecha
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Figura 3. Corte transversal de la angio-TC a nivel de la raiz troncal que
muestra una valvula troncal bicuspide

Figura 4. Corte transversal de la angio-TC a nivel del nacimiento de las
arterias coronarias, evidenciando 2 ostium coronarios yuxtapuestos de
donde emergen la arteria coronaria derecha (CD) y el tronco coronario
izquierdo (TCl)

Figura 5. ETT bidimensional con vista de cinco cadmaras. Con el Doppler
color se observa flujo sanguineo a nivel de la CIV subtroncal y aceleracion
sistolica a nivel de la vélvula troncal
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Figura 6. ETT bidimensional con vista de cinco cdmaras. El Doppler continuo
a nivel de la salida unica arterial muestra un gradiente medio de 79 mmHg

Video 1. Reconstruccién tomografica completa en tres dimensiones del
tronco arterioso comun con interrupcién del arco aértico tipo C

Discusion

El TAC pertenece a la familia de las anomalias conotroncales y se caracteriza
por un tronco arterial solitario que emerge de la base del corazén y da origen a
las arterias coronarias, pulmonares y al menos a una arteria braquiocefélica®.
Esta entidad representa cerca del 1% de las cardiopatias congénitas®. La mayor
variabilidad anatémica se encuentra en el arco adrtico. Una patologia asocia-
da importante es la IAAo (11 a 19%)®? y tiene que haber un PCA que permita
que haya flujo sanguineo en la aorta descendente. La VT tiene 3 valvas en dos
terceras partes de los pacientes; en el resto, puede haber de 2 a 6 valvas?. No
es infrecuente que haya insuficiencia de la VT, causada por engrosamiento y
displasia o por prolapso debido a la dilatacion de la raiz troncal. Es inusual la
presencia de estenosis de la VT2,

« Rincén congénitas 01 64

La PVCSI con ausencia de la VCSD ocurre en 0,09 a 0,13% de pacientes con
cardiopatias congénitas”. En esta anormalidad venosa no hay implicaciones
hemodindmicas, pero si toma importancia cuando se vaya a obtener una via
venosa central utilizando la vena yugular interna.

La presencia de HTAP severa y la relativa edad avanzada del paciente cons-
tituyen factores de mal prondstico. Desde un inicio se plante6 la posibilidad
quirdrgica de cerclaje pulmonar bilateral con el fin de disminuir las presiones
pulmonares y, luego, planificar la cirugia reparativa definitiva. Por negativa de
los padres y lo complejo de su cardiopatia no se realizo.

Es muy inusual que un paciente con TAC sobreviva sin cirugia hasta los 9
anos. Los factores que probablemente han favorecido la supervivencia del
paciente son un PCA no restrictivo, resistencias vasculares pulmonares eleva-
das y ausencia de insuficiencia de VT. Otro dato interesante es que, durante
este tiempo, el paciente ha vivido en Puno, ciudad de los Andes peruanos,
ubicada a 3.827 metros sobre el nivel del mar. Es posible que exista una re-
lacién entre la altura y el comportamiento no habitual de esta compleja car-
diopatia en el paciente. Sin embargo, no se tiene conocimiento que se haya
descrito en la literatura un TAC con este tipo de asociacién. Sin embargo,
existe una relacion de tipo parabdlica entre la presion pulmonar vy la altu-
ra del lugar de nacimiento, segun el estudio realizado por Cruz-Jibaja et al.”.
De lo expuesto se puede desglosar una interrogante: jsera que en este pacien-
te la altura extrema ha permitido su supervivencia mas alla de lo habitual para
una patologia tan severa?

Conclusion

Este caso resalta la importancia del uso de imégenes cardiacas de forma multi-
modal para lograr un diagnéstico preciso de una cardiopatia compleja como el
TAC. Esta forma de estrategia ayuda a identificar la anatomia y la fisiopatologia
de las cardiopatias congénitas de una manera objetiva y certera. Esta informa-
cién es crucial para decidir cudl es la mejor estrategia terapéutica para seguir.

Ideas para recordar

- EITAC es una cardiopatia congénita severa poco frecuente con una pobre
supervivencia si no se diagnostica y opera dptimamente antes de los 6 me-
ses de edad.

-+ EITAC, como muchas otras cardiopatias congénitas, puede tener otras anor-
malidades cardiovasculares asociadas de importancia clinica.

- Elabordaje multimodal de imégenes es indispensable en la evaluacién de
las cardiopatias congénitas.
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