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Cierre de arterias colaterales aortopulmonares mayores por
toracotomia derecha en un paciente con atresia pulmonar y
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RESUMEN

La atresia pulmonar es una cardiopatia congénita compleja caracterizada por la falta de continuidad entre
el ventriculo derecho y la arteria pulmonar. Cuando se asocia a comunicacién interventricular y arterias
colaterales aortopulmonares mayores supone un reto quirdrgico que puede precisar diferentes vias de

abordaje en distintos tiempos quirdrgicos, como el caso presentado.
© 2014 Sociedad Espafiola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U.
Todos los derechos reservados.
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Closure of major aorto-pulmonary collateral arteries by right thoracotomy in a
patient with pulmonary atresia and ventricular septal defect

ABSTRACT

Pulmonary atresia is a complex congenital heart disease characterized by the lack of continuity between
the right ventricle and pulmonary artery. Pulmonary atresia, ventricular septal defect, and major aorto-
pulmonary collateral arteries remain as a surgical challenge and may require staged surgical approaches,
as in the case presented.

© 2014 Sociedad Espafola de Cirugia Toracica-Cardiovascular. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All

rights reserved.

Introduccion

La atresia pulmonar es una cardiopatia congénita caracterizada
por la ausencia de continuidad entre el ventriculo derecho (VD)
y las arterias pulmonares (AP) y una comunicacién interventricu-
lar (CIV) no restrictiva. Como consecuencia de esta falta de paso
pueden establecerse vias alternativas para abastecer el territorio
pulmonar. Estos cortocircuitos se realizan a través del ductus arte-
rioso o en ocasiones, de forma mas infrecuente a través de arterias
colaterales aortopulmonares mayores (MAPCA) con origen en aorta
toracica descendente o arco adrtico, logrando asi la llegada de san-
gre al pulmén'2,

En términos generales, se trata de una cardiopatia rara y com-
pleja debido a su gran variabilidad anatémica. El principal signo
clinico es la cianosis, pero su grado de manifestacion depende
de la cantidad de sangre que llega al pulmén a través del ductus
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arterioso y de las arterias colaterales. De esta forma, en algunos
pacientes se presenta con cianosis marcada al nacimiento, mien-
tras que otros lo hacen de forma tardia, junto con estancamiento
en el crecimiento e insuficiencia cardiaca. Aunque el tratamiento
es fundamentalmente quirdrgico, en algunos casos es necesario
administrar prostaglandinas que mantengan inicialmente el ductus
abierto?.

De forma especifica, la atresia pulmonar asociada a una CIV
y a MAPCA es extremadamente infrecuente (10/100.000 nacidos
vivos), siendo variable su abordaje quirtrgico. A continuacién pre-
sentamos un caso con estas caracteristicas que precisé cirugia en 2
tiempos!.

Caso clinico

Paciente nacida a término con ecocardiografia transtoracica al
nacimiento que confirma la existencia de atresia pulmonar y una
CIV perimembranosa de 7 mm, inicidndose tratamiento con pros-
taglandina E1. Al cuarto dia, el cateterismo demostré arco aértico
derecho, la existencia de AP confluentes (2-3 mm de didmetro) con
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Figuras 1y 2. Resonancia magnética en la que se aprecia rama aortopulmonar con
origen en aorta descendente dirigiéndose hacia l6bulo pulmonar inferior derecho.

presencia de 2 MAPCA, una de ellas originada en la aorta toracica
descendente dirigida hacia el 16bulo pulmonar inferior izquierdo
y otra del istmo aédrtico perfundiendo el 16bulo pulmonar supe-
rior derecho. El ductus no se encontraba permeable por lo que se
suspendieron las prostaglandinas.

Tras confirmacién de hallazgos similares por nuevo cateterismo
a los 6 meses de edad, la paciente fue intervenida a los 9 meses
de vida mediante esternotomia media. Se objetivé AP derecha de
4,5 mm e izquierda de 6,5 mm. Se realiz6 cierre de la CIV con parche
de pericardio autégeno y no se consideré necesaria la unifocaliza-
cién de MAPCA, por lo que se ligaron. Asimismo se implanté un
conducto valvulado biolégico procedente de vena yugular bovina
(Contegra®) de 12 mm de didmetro entre la AP y el VD. El tiempo
total de clampaje fue de 51 min y el de circulacién extracorpérea
de 137 min.

Inicialmente, la paciente permanecié hemodinamica y respira-
toriamente estable, aunque en los dias posteriores se evidenci6 una
situacion de bajo gasto cardiaco, demostrandose en ecocardiogra-
fia disfuncién severa del VD y persistencia de una MAPCA inferior
derecha. Al cuarto dia del postoperatorio se realizé cateterismo que
confirmé la presencia de 2 MAPCA permeables originadas en aorta
descendente, y dirigidas hacia el 16bulo pulmonar inferior dere-
cho, inadvertidas en las pruebas de imagen previas. La realizacién
de una resonancia magnética confirmé los hallazgos anteriormente
descritos (figs. 1y 2). La paciente permaneci6 estable, y en el plazo
de un mes se plane6 nuevo cierre quirdrgico de las MAPCA dado el
excesivo calibre para su adecuado cierre percutaneo.

Figura 3. Toracotomia lateroposterior derecha. Aorta descendente con 2 ramas
colaterales aortopulmonares.

Se utiliz6 como via de acceso una toracotomia posterolateral
derecha a nivel del cuarto espacio intercostal. Tras la diseccién
de la aorta toracica y del arco aértico derecho se localizaron las 2
MAPCA derechas (fig. 3) y fueron ligadas de forma exitosa. La evo-
lucién postoperatoria fue satisfactoria siendo dada de alta a los 10
dias sin complicaciones. En el seguimiento a 3 meses permanece
asintomadtica y con adecuada ganancia pondoestatural.

Discusion

La complejidad de la atresia pulmonar con CIV se debe a la
gran variabilidad anatémica que obliga a individualizar la estra-
tegia quirtrgica. El cierre de la CIV puede realizarse en un segundo
tiempo o inicialmente si la anatomia es favorable, junto con la
reconstruccién del tracto de salida del VD, bien con un parche de
ampliacién o con un conducto valvulado. Si las arterias pulmona-
res son confluentes y bien desarrolladas, este conducto se dirigira
desde el VD hasta estas ramas construyendo un nuevo tronco
pulmonar*°.

La asociacién mas infrecuente es la atresia pulmonar con CIV y
MAPCA, que se considera ain un reto estratégico. La morfologia del
arbol pulmonar nativo, ya sean AP confluentes intrapericardicas
(tipo 1) o intrapulmonares (tipo II) o no confluentes intrapulmo-
nares (tipo III), asi como la distribucién y nimero de MAPCA va a
determinar tanto su clasificaciéon anatémica como el prondstico a
largo plazo en estos pacientes, tal como fue descrito por el grupo
de Birmingham (Reino Unido) desde el 200457,

Cuando las MAPCA van directamente a las ramas pulmonares,
su oclusién quirdrgica es suficiente para evitar el aumento progre-
sivo de la presién pulmonar. Sin embargo, cuando algiin segmento
pulmonar esta irrigado solo por estas colaterales, su oclusién no
puede llevarse a cabo ya que produciria un infarto pulmonar a ese
nivel. En este caso, es necesario desconectarlas de la aorta y unirlas
al sistema pulmonar garantizando asi el maximo reclutamiento de
los segmentos pulmonares, y construyendo una circulacién sisté-
mica y pulmonar independientes. Si bien las técnicas quirdrgicas
inicialmente se basaban en derivaciones paliativas, hoy en dia se
pretenden reconstrucciones mas fisiolégicas como la unifocaliza-
cién de MAPCA, la reconstruccion intrahiliar e intrapericardicay la
focalizacién central hacia el VD89,

Nuestro caso es un ejemplo de la complejidad diagnéstica propia
de esta enfermedad. No es infrecuente que las MAPCA sufran modi-
ficaciones anatémicas desde el nacimiento hasta los 6-9 meses en
los que se indica la cirugia. Ademas, la presencia de ramas pulmo-
nares bien desarrolladas y confluentes permitié6 que mediante el
implante de un tubo valvulado, se restaurase la continuidad entre el
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VDy la AP. De la misma forma, un tamafio 6ptimo de ambas AP con
adecuada arborizacién distal, junto con la existencia de circulacién
dual en los l6bulos inferior izquierdo y superior/inferior derechos,
no dependiente exclusivamente del flujo de las MAPCA, hizo inne-
cesaria la unifocalizacién dada la preservacion de la irrigaciéon de
un ndmero superior a 15 segmentos pulmonares, permitiendo su
ligadura sin complicaciones. Por otra parte, el cierre de arterias cola-
terales mediante toracotomia posterolateral permite una buena
alternativa como via de acceso, evitando las complicaciones pro-
pias de la reesternotomia y permitiendo una visién adecuada de
estas MAPCA.
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