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Resumen

La ventana aortopulmonar es una rara
anomalia cardiaca, que representa el 0,5%
del total de las malformaciones cardiacas
congénitas, su asociacion con anomalias
del origen de la coronaria derecha desde
el tronco pulmonar es poco frecuente y
de dificil diagndstico.

Se reporta el caso de un paciente de cua-
tro meses con diagndstico tardio de ven-
tana aortopulmonar, derivado a nuestro
hospital con datos de insuficiencia car-
diaca y mal nutricién, el cual es interve-
nido quirdrgicamente con maquina de
circulacion extracorporea, hipotermia
moderada, paro cardiaco inducido con
cardioplegia con clampeo aértico y clam-
peo temporal de las ramas pulmonares,
encontrandose como hallazgo quirurgico
una anomalia del origen de la coronaria
derecha desde el tronco pulmonar la cual
fue reinsertada en la aorta, con evolucion
final satisfactoria.

Palabras claves: ventana aortopulmonar,
anomalia del origen de la coronaria dere-
cha desde el tronco pulmonar, ARCAPA

Introduccion

La comunicacion entre la aorta ascendente
y el tronco pulmonar o ramas, respetando
ambas valvulas semilunares es lo que se
conoce como ventana aortopulmonar®?,

La ventana aortopulmonar es una rara
malformacion congénita, constituye el
0,5% del total de las cardiopatias congéni-
tas**, resulta del incompleto desarrollo del

Aortopulmonary window with
anomalous origin of the right
coronary artery from the pul-
monary _artery as a surgical
finding. Case report

summary

The aortopulmonary window is a rare
congenital cardiac anomaly, representing
0.5% of all congenital cardiac heart dis-
eases, and its association with anomalous
origin of the right coronary artery from
the main pulmonary artery is rare and dif-
ficult to diagnose.

This is a case report of a 4-month-old
patient with late diagnosis of aortopul-
monary window, referred to our hospi-
tal with data of heart failure and poor
nutrition, who underwent surgery with
extracorporeal circulation, moderate hy-
pothermia, cardiac arrest induced with
cardioplegia with aortic clamping and
temporary clamping of the pulmonary
branches, with a surgical finding of an
anomalous origin of the right coronary
artery from the main pulmonary artery,
which was reinserted in the aorta, with
satisfactory final evolution.

Key words: aortopulmonary window,
anomalous origin of the right coronary
artery from the pulmonary trunk, ARCAPA

septum cono troncal.

Se han propuesto varias clasificaciones
para este defecto sin embargo la que no-
sotros utilizaremos es la propuesta por
Ritchardson que las clasifica en tipo 1 cuan-
do presenta un defecto pequeino entre la
aorta ascendente y el tronco de la pulmo-
nar por encima de los senos de valsalva,
tipo 2, cuando la ventana estd localizada
sobre la pared posterior de la aorta ascen-



282

canarias pediatrica - vol. 45, n°3

Articulos originales

dente en el origen de la arteria pulmonar
derecha y tipo 3 cuando la arteria pulmo-
nar derecha surge del lado derecho de Ia
aorta ascendente y hay ausencia completa
del septum aortopulmonar pero las valvu-
las semilunares se mantienen separadas
por sus anillos>.

Sin un tratamiento adecuado y reparaciéon
quirurgica la ventana aortopulmonar pro-
duce falla cardiaca congestiva y rapida-
mente puede desarrollar hipertension pul-
monar severa y posteriormente enferme-
dad vascular pulmonar irreversible3.

Aproximadamente el 50% de las ventanas
aortopulmonares estdn asociadas a otras
anomalias cardiovasculares®. Otros estu-
dios indican que al menos entre el 25-35
Bt

El origen andmalo de las arterias coronar-
ias constituye una patologia muy infre-
cuente, la incidencia del origen andmalo
de la arteria coronaria derecha desde el
tronco de la pulmonar (ARCAPA) es de
aproximadamente 0,002% de la poblacion
general”, un tercio de estos pacientes se
asocia a otros defectos cardiacos*°, como
en el caso de nuestro paciente.

Esta patologia puede presentar isque-
mia subclinica del miocardio o riesgo de
muerte subita por lo que debe ser corregi-
da quirdrgicamente una vez establecido el
diagndstico aln en pacientes asintomati-
cos®?,
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Figura 1. Electrocardiograma prequirurgico
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El presente trabajo tiene como propdsito
presentar nuestra experiencia con un caso
de asociacion de dos patologias cardiacas
raras, una de las cuales fue diagnosticado
en quiréfano y que requirieron reparacién
quirargica en un solo tiempo.

Caso clinico
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Se reporta el caso de un paciente de cu-
atro meses, sexo masculino, de 4.28 Kg,
talla 60 cm, transferido desde un hospital
General de otra provincia al nuestro, con
el diagnéstico de ventana aortopulmonar,
siendo manejado inicialmente en el hospi-
tal general con furosemida, espironolac-
tona y enalapril , durante 3 dias antes del
traslado.

Durante el ingreso la madre del nifio re-
fiere desmejoria evidente 7 dias antes
del traslado con inapetencia, sudoracién
profusa y tiraje intercostal (datos de in-
suficiencia cardiaca), al examen fisico se
observa un nifo palido irritable con mal
estado nutricional segun las tablas de la
Organizacién Mundial de la Salud [peso
P<1 (-4.20 2), talla P 3 (-1.88 Z), peso/talla
P<1 (-4.68)].

Presenta retracciones intercostales bajas,
buena entrada de aire bilateral saturan-
do 99 %, Ruidos cardiacos ritmicos, R1 y
R2 normales, frecuencia cardiaca 150 por
minuto, con soplo sistdlico IlI/VI, hepato-
megalia de mas de 2cm por debajo del re-
borde costal y pulsos periféricos amplios.
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Se solicitan examenes de laboratorioy cul-
tivos los que son normales, ademas se re-
aliza ecocardiograma, electrocardiograma
y radiografia de térax para confirmar el di-
agnostico.

El electrocardiograma demostrd ritmo
sinusal, frecuencia cardiaca de 150 por
minuto, eje a +60, Qtc 0,42 seg. Pr de
0,125 seg. con signos de sobrecarga izqui-
erda (figura 1), la radiografia de térax mos-
tro discreta cardiomegalia con signos evi-
dentes de hiperflujo pulmonar (figura 2), y
el ecocardiograma confirma el diagndstico
de ventana aortopulmonar, la cual mide
aproximadamente 5 mm a 11 milimetros
del plano valvular aértico, cavidades izqui-
erdas dilatadas, funcion sistdlica conser-
vada, velo anterior mitral prolapsante con
insuficiencia leve a moderada, arco aértico
izquierdo, se descarta ductus y coartacion
aortica, hipertensién pulmonar severa (fig-
ura 3).

Se realizan exdmenes pre-operatorios, a
los seis dias del ingreso y pasa a quirdéfano
a los 7 dias para correccién de ventana aor-
topulmonar con maquina de circulacidon
extracorpérea, hipotermia moderada vy
paro cardiaco inducido por cardioplegia
con clampeo adrtico y oclusion transitoria
de las ramas pulmonares, durante el acto
quirurgico se abre la arteria pulmonar y se
visualiza ostium coronario derecho llegan-
do al tronco pulmonar, se abre la aorta as-
cendente se observa ostium izquierdo en
posicidn habitual, se desinserta el ostium
coronario derecho y se lo posiciona en el
seno coronario derecho, se cierra la aorta
y ventana aortopulmonar con un flap de
la arteria pulmonar, para finalmente re-
construir el tronco pulmonar con homoin-
jerto de pericardio autdlogo, se crea una
comunicacion interventricular de 4 mm
por antecedente de hipertension pulmo-
nar severa. Tiempo de circulacidon extra-
corpérea: 112 minutos y clampeo aodrtico
de 93 minutos.

Evoluciond con sangrado durante las pri-
meras horas postoperatorio que requirid
multiples transfusiones y con disfuncion
del drenaje mediastinico por lo que re-
quirid aseo quirurgico, cambio de drena-
je , se colocé drenaje pleural y catéter de
tenckhoff, dejandose el térax abierto para

Desde el punto de vista hemodinamico fue
apoyado con milrinona y epinefrina, la
parte infecciosa se cubrid con ceftazidima
y vancomicina en el contexto de ser un pa-
ciente con torax abierto y multi invadido,
después del cierre esternal se agregd met-
ronidazol por deposiciones abundantes
y liquidas, a los 6 dias del cierre esternal
presenta fiebre por lo que se rota pipera-
cilina/tazobactan completando 14 dias se
mantiene la vancomicina hasta completar
los 14 dias y se suspende los otros an-
tibioticos, se tomaron cultivos de control
gue salieron negativos.

En lo digestivo se mantuvo en ayuno por
débito achocolatado en poca cantidad por
6 dias posteriores al cierre esternal; se
inicio estimulacion tréfica con leche ma-
terna por sonda orogastrica con aumento
progresivo del volumen de ingesta.

Durante todo este tiempo se apoyd con
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Figura 3. Ecocardiograma prequirugico. Eje corto de
grandes vasos. Se observa la imagen de la ventana aor-
topulmonar de 5 mm.

posteriormente ser cerrado a los 3 dias de
la cirugia.
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nutricion parenteral la cual se suspendid a
los 15 dias del cierre esternal.

Al noveno dia del cierre de térax, ya en
destete ventilatorio, se detecta inestabili-
dad esternal por lo que se refija el esternén
un dia mas tarde y dos dias después se ex-
tuba al paciente.

En la parte renal mantuvo buena diuresis
apoyado con furosemida en infusién por
3 dias después de la cirugia correctiva y
posteriormente en bolos segln balance
hidrico, se retir6 el catéter de tenckhoff al
tercer dia del cierre esternal.

Finalmente es dado de alta a los 26 dias
del ingreso con ecocardiograma donde se
observa coronaria derecha normoimplan-
tada (figura 4). Se indica control por con-
sulta externa medicado con captopril, es-
pironolactona y furosemida.

Discusion

Tanto la ventana aortopulmonar como el
origen anémalo de la coronaria derecha
son entidades poco frecuentes, la asoci-
acién de la ventana aortopulmonar con
otras malformaciones cardiacas se ha es-
tablecido en un 25-35% de los casos® y la
mortalidad operatoria descrita varia de 7,9
al 9 %°. Sin embargo, en una serie de 20
pacientes reportada por Moallim et al., el
90 % de los casos se asociaron a otras mal-
formaciones cardiacas y de estas el 10 %
correspondieron a anomalias coronarias?,
en otra serie de 38 pacientes descrita por
Hew et al. se encontro asociacion a defec-
tos cardiacos severos en un 68 %'

La enfermedad vascular pulmonar irre-
versible precoz es la principal causa de la

Figura 4. Ecocardiograma postquirurgico. Eje corto de
grandes vasos. Se observa la coronaria derecha normo
implantada y llenado en didstole

necesidad de corregir el defecto tempra-
namente, en el caso de nuestro paciente
se trata de un diagndstico tardio, hecho
a los cuatro meses de edad por datos de
franca insuficiencia cardiaca en un hospital
general.

En el electrocardiograma y ecocardio-
grama pre operatorios no se evidencio
alteraciones sugestivas de origen andéma-
lo de la coronaria derecha, posiblemente
porque esta patologia suele ser silente al
contrario del origen andmalo de la coro-
naria izquierda donde se observa en for-
ma precoz fallo cardiaco, miocardiopatia
dilatada e insuficiencia mitral”®.

No existen hallazgos electrocardiograficos
caracteristicos del origen andmalo de la
coronaria derecha desde el tronco pulmo-
nar, aunque se puede encontrar hipertro-
fia ventricular izquierda con ondas Q pro-
fundas®’*2,

Radke et al. encontraron en su estudio al
41 % de los pacientes con esta patologia
asintomaticos y el 40 % presentaron datos
de isquemia®.

Los pacientes que presentan sintomas
de isquemia miocardica o incluso muerte
subita se debe al robo coronario que se
produce desde la coronaria izquierda ha-
cia la derecha, sin embargo esta situacién
suele no darse en determinadas condi-
ciones como, estenosis del origen de la
coronaria derecha, dominancia izquierda y
en la presencia de cortocircuito de izquier-
da a derecha por elevacién de la presién
pulmonar lo cual supondria menos robo
diastdlico®, como es el caso de nuestro pa-
ciente, esto Ultimo justificaria la ausencia
de alteraciones en el electrocardiogramay
la ausencia de imagen de robo diastélico
por doppler en el ecocardiograma.

La asociacién de ambas patologias es muy
rara. Se han publicado escasos trabajos so-
bre el tema®*4,
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