Arteria pulmonar esquerra aberrant
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ReEsum

Introduccié. Larteria pulmonar esquerra aberrant
(sling de I'artéria pulmonar) és una malformacioé cardiaca
en qué l'artéria pulmonar esquerra neix de la dreta i es
col-loca entre la traquea i I'esofag. Déna lloc a simptoma-
tologia respiratoria com a consequiéncia de la compressié
del bronqui principal dret i de la traquea.

Cas clinic. Lactant de 7 mesos d’edat amb episodis de
dificultat respiratoria des dels 3 mesos de vida catalogats
de bronquitis. Es va diagnosticar com a artéria pulmonar
esquerra aberrant i es va practicar cirurgia correctora amb
desinsercio de I’APE i anastomosi directa al costat esquerre
del tronc de I'artéria pulmonar.

Comentaris. L'origen anomal de I'arteria pulmonar es-
querra és un rar anell vascular que requereix un alt index
de sospita en lactants amb simptomatologia respiratoria re-
current. El diagnostic precog d'aquesta malaltia és crucial,
perqué pot conduir a un greu compromis respiratori que
pot amenacar la vida i fins i tot produir la mort abans de
I"'any de vida. Una avaluacié correcta de les anomalies asso-
ciades de |'arbre traqueobronquial és important per decidir
la cirurgia i millorar el pronostic. Revisem la literatura d'a-
questa estranya entitat pel que fa als aspectes epidemiolo-
gics, fisiopatologics, clinics, diagnostics i quirdrgics.

Paraules clau: Defectes cardiacs congénits. Artéria pulmo-
nar. Estenosi traqueal. Cirurgia.

SLING DE LA ARTERIA PULMONAR

Introduccién. El nacimiento anémalo de la arteria pul-
monar izquierda (sling de la arteria pulmonar) es una mal-
formacién cardiaca en la que la arteria pulmonar izquierda
nace de la derechay se sitla entre trdquea y es6fago. Pro-
voca sintomas respiratorios como consecuencia de la com-
presion del bronquio principal derecho y la trdquea.
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Caso clinico. Lactante de 7 meses de edad con epi-
sodios de dificultad respiratoria desde los 3 meses de vida
catalogados de bronquitis. Diagnosticado de sling de la ar-
teria pulmonar, se realizé cirugia correctora con desinser-
cién de la APl y anastomosis directa al lado izquierdo del
tronco de la arteria pulmonar.

Comentarios. El origen anémalo de la arteria pulmo-
nar izquierda o sling de la arteria pulmonar es un raro
anillo vascular que requiere un alto indice de sospecha en
lactantes con sintomatologia respiratoria recurrente. El
diagnéstico precoz de esta enfermedad es crucial, porque
puede conducir a un severo compromiso respiratorio que
puede amenazar la vida e incluso producir la muerte antes
del afio de edad. Una adecuada evaluacién de las anoma-
lias asociadas del arbol traqueo-bronquial es importante
para decidir la cirugia y mejorar el prondstico. Revisamos
la literatura de esta rara entidad, en sus aspectos epi-
demiolodgicos, fisiopatolégicos, clinicos, diagnosticos y
quiruargicos.

Palabras clave: Defectos cardiacos congénitos. Arteria pul-
monar. Estenosis traqueal. Cirugia.

PuLMONARY ARTERY SLING

Introduction. The anomalous left pulmonary artery
(pulmonary artery sling) is a congenital condition in which
the left pulmonary artery arises from the right pulmonary
artery forming a sling between the trachea and the esop-
hagus and leading to respiratory symptoms by compres-
sion of the right main stem bronchus and trachea.

Case Report. A 7 month old infant presented with res-
piratory distress since 3 months of age, for which he had
been diagnosed with bronchitis. The diagnosis of pulmo-
nary artery sling was made and he underwent a surgical
repair with detachment of the aberrant left pulmonary ar-
tery and reimplantation to the left side of the main pul-
monary artery.

Comments. The anomalous origin of the left pulmo-
nary artery known as pulmonary artery sling is a rare form
of vascular ring that requires a high index of suspicion in
infants with recurrent respiratory symptomatology. The
early recognition of this condition is crucial because these
patients may experience life-threatening respiratory com-
promise and early death. An adequate assessment of the
anomalies of the tracheobronchial tree is very important
in order to improve surgical planning and prognosis. The
authors review the literature and discuss the epidemio-
logy, pathophysiology, clinical presentation and diagnosis,
and surgical aspects of this anomaly.

Key words: Heart defects, congenital. Pulmonary artery.
Tracheal stenosis. Surgery.
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Introduccio

La simptomatologia respiratoria és molt frequent en
la poblacié pediatrica, pero només una minima part
d’'aquesta simptomatologia és secundaria a anoma-
lies vasculars que provoquen compressio extrinseca
de l'aparell traqueobronquial .

L'artéria pulmonar esquerra aberrant (sling de
I'arteria pulmonar) és una rara malformacié conge-
nita en qué l'artéria pulmonar esquerra (APE) s’ori-
gina extrapericardicament de la part posterior de la
branca dreta de I'artéria pulmonar, es dirigeix a I'es-
querra i se situa entre la traquea i I'esofag?. Descrita
des del 18973, esta inclosa dins de les anomalies vas-
culars amb compressié traqueobronquial i repre-
senta el 4% d'aquestes malformacions'. Es presenta
amb compromis respiratori que pot comportar la
mort, per aixo és important tenir un alt index de sos-
pita en lactants amb simptomatologia respiratoria
recurrent. El tractament és la correccié quirudrgica
amb desinsercio de I’APE aberrant i reimplantacié al
costat esquerre de l'artéria pulmonar (AP) central.
En casos amb estenosis traqueals associades sera ne-
cessari actuar sobre aquestes mitjancant diverses
técniques*®.

Observacio clinica

Lactant home que presenta episodis repetits de difi-
cultat respiratoria des dels 3 mesos de vida. Als 7
mesos inicia un estridor episodic que augmenta de
manera progressiva juntament amb la dificultat res-
piratoria. Els quadres es cataloguen de bronquitis, i
el pacient és ingressat diverses ocasions i tractat amb
broncodilatadors.

Després d'un nou episodi més sever, ingressa en un
altre centre on s'inicia un estudi. Els resultats de les
proves és el segUent: radiografia de torax normal; es-
tudi immunoal-lergologic negatiu; ecocardiografia:
cor estructuralment normal amb fluxos de grans va-
sos normals; tomografia axial computada (TAC) tora-
cica: APE que neix de I'arteria pulmonar dreta (APD),
en el trajecte de la qual comprimeix la traquea i el
bronqui principal dret (Fig. 1). En el nostre centre es
fa cateterisme cardiac i I'arteriografia pulmonar mos-
tra I'APD d‘on s'origina la bifurcacio de I'APE i
aquesta que envolta la traquea per la part posterior
(Fig. 2). El diametre d’'aquesta artéria anomala en el
[loc més reduit és de 6 mm, amb un llarg recorregut
fins a la participacié a nivell de I'hil esquerre. La pres-
sié pulmonar és la meitat que la sistemica.

Es fa la correccié quirargica amb esternotomia mit-
jana i circulacié extracorpodria, amb la desinsercié de
I’APE anomala, I'alliberacié de I'espai retrotraqueal i
I'anastomosi directa al costat esquerre del tronc de
I'artéria pulmonar (AP). Els controls ecocardiografics
posteriors mostren fluxos Doppler en la unié AP-APE
sense gradients significatius.

Fig. 1 (a-c). TAC que mostra el naixement anomal de I'artéria pulmo-
nar esquerra (APE) que comprimeix la traquea (T).

Discussio

En I'origen andmal de l'artéria pulmonar esquerra
aberrant o sling de I'artéria pulmonar, la branca
aberrant es dirigeix després del seu naixement a la
dreta i enrere, comprimint el bronqui principal dret,
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Fig. 2. Arteriografia pulmonar que mostra I'artéria pulmonar principal
(AP) que continua amb I’artéria pulmonar dreta (APD), d’on s’origina
la bifurcacid de I'artéria pulmonar esquerra (APE) i que envolta la tra-
quea per la part posterior.

i des d'aqui es dirigeix a I'hil pulmonar esquerre, ro-
dejant la traquea i passant per davant |'esofag. El
bronqui principal dret i I'esofag es comprimeixen per
la part anterior i la traquea per la part posterior 2.
Sovint I’APE és hipoplasica i considerablement més
petita que I’APD, que sembla més llarga del normal
(ja que virtualment és una extensié de I’AP princi-
pal). Aquesta disminucié de la mida de I’APE expli-
caria l'alta incidéncia de problemes anastomotics
que es produien inicialment amb la reimplantacié
quirargica®®.

En el 50% dels casos aquesta malformacié esta asso-
ciada a alteracions traqueals com traqueomalacia i
llargs segments d’estenosis traqueals provocats per
anells cartilaginosos complets. Aquesta associacié ha
estat anomenada complex anell-sling (de I'angles
ring-sling)’. Aquests anells (abséncia del component
membranés de la traquea), fan que la traquea carti-
laginosa adopti una forma circular en lloc de I'habi-
tual forma de U*®°. No impliquen sempre la preséen-
cia d’estenosis importants, pero habitualment la
traquea és més estreta. Poden estar situats en la
regié on I’APE passa al voltant de la traquea, pero
sovint s'estenen en tota la seva longitud’. Les mal-
formacions traqueobronquials son frequents, parti-
cularment el bronqui suis (bronqui del Idbul superior
dret originat a la traquea) i el pulmé dret o esque-
rre unilobar o absent®*.

Els simptomes respiratoris (estridor, dificultat respi-
ratoria, pneumonies de repeticié, cianosi, apnea...)
com a conseqliéncia de la compressié sobre I'arbre
traqueobronquial poden provocar mort sobtada en
nounats i lactants, sobretot quan hi ha retard en el
reconeixement d'aquests simptomes®. Fins i tot en
abséncia d’'estenosis traqueals significatives s'han
descrit casos de mort en edats precoces per obstruc-
ci6 de la via aéria™.

Pel que fa al diagnostic, la radiografia de torax pot
donar la primera clau, ja que en alguns casos es

visualitza hiperinsuflacié del pulmé dret™. L'ecocar-
diografia pot ser diagnostica i, a més, permet definir
si coexisteixen anomalies intracardiaques, cosa que
succeeix en el 60-80% dels pacients en preséncia
d'estenosis traqueals llargues " 2. Les més frequents
son la persisténcia de la vena cava superior esquerra
(20%), defectes septals atrials i ventriculars (20 i
10%) i persistencia del conducte arterios (25%) ™.
L'ecocardiografia té limitacions, per aixd en alguns
casos el diagnostic s'ha de confirmar per altres tec-
niques . La TAC helicoidal amb reconstruccié en 3D
i I'angioressonancia magnética nuclear (RMN) po-
den definir les anomalies traqueobronquials quanti-
ficant el diametre luminal de la traquea i demos-
trant la preséncia d’'anells complets > . A més, la
RMN permet avaluar els defectes cardiacs associats.
Una prova diagnostica a I'abast de la majoria d'hos-
pitals és I'esofagograma amb bari, que ens pot con-
duir a un diagnostic correcte en el 75-90% dels casos
d’anells vasculars "'. En I'artéria pulmonar esquerra
aberrant s'observa I'empremta anterior pulsatil de
I'esofag, a diferencia d'altres anells vasculars on I'em-
premta és posterior . La broncoscopia és una técnica
molt util per definir les alteracions traqueals pero
pot ser perillosa en arees amb estenosis severes . Per
a alguns autors la broncoscopia és indispensable per
avaluar les estenosis traqueals amb anells traqueals
complets™, mentre que per a uns altres, n'hi ha prou
amb les tecniques d’'imatge ™ ™.

El tractament quirdrgic va ser descrit per primera
vegada el 1945 per Potts, que mitjancant una tora-
cotomia va fer la divisié de I’APE seguida de la trans-
locacié anterior a la traquea i la reimplantacié ™. La
tecnica quirdrgica ha canviat poc des que se'n va fer
la primera descripcio, perd I'abordatge optim és I'es-
ternotomia mitjana amb derivacié cardiopulmonar,
que en el mateix acte permet fer, si cal, la reparacio
de defectes intracardiacs i dels anells traqueals®. L'al-
ternativa quirurgica consisteix en la reseccié i I'anas-
tomosi de |'estenosi traqueal amb recol-locacié de
I’APE anterior a la traquea fent-la passar entre els
dos extrems de la traquea dividida. L'avantatge
d’aquesta tecnica és que no utilitza linies de sutura,
i com a inconvenients és que pot provocar una col-
zada de I'APE i la compressié de la part anterior de
la traquea o del bronqui principal esquerre®® i que
no es pot utilitzar en pacients amb estenosis traque-
als significatives ™.

El tractament associat de les estenosis traqueals amb
segments llargs continua sent controvertit. Basica-
ment inclou la traqueoplastia amb empelt de peri-
cardi i la traqueoplastia per lliscament (de I'angles
slide traqueoplastia).

La traqueoplastia amb empelt de pericardi autodleg
té com a avantatges el potencial creixement de la
traquea i la capacitat de reepitelitzacié del peri-
cardi. Els inconvenients son el potencial col-lapse de
I'empelt, la necessitat de llargs periodes de ventila-
cié mecanica i el creixement de teixit de granulacio
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en les linies de sutura'™". La traqueoplastia per llis-
cament té com a avantatges que no hi ha material
estrany (la traquea és reconstruida amb teixit tra-
queal propi), I'estabilitat de la paret cartilaginosa,
un curs postoperatori més senzill i que no calen
[largs periodes de ventilacié mecanica'. Igual que la
tecnica anterior es poden formar granulomes en les
linies de sutura i les estenosis Ilargues que afecten el
bronqui principal son dificils d’abordar amb aquesta
tecnica™". En les estenosis més curtes es fa reseccié
i anastomosi .

La mortalitat utilitzant la técnica de reseccié i reim-
plantacié és del 0-5% * ™. La supervivencia amb la
preséncia d'anells traqueals complets associats a
artéria pulmonar esquerra aberrant és del 80% "'.

L'artéria pulmonar esquerra aberrant, igual que
altres anells vasculars, requereix un alt index de sos-
pita, perqué és una entitat que es presenta de
manera molt infreqUent i que en alguns casos pot
conduir a un greu compromis respiratori que pot
amenacgar la vida i fins i tot produir la mort. Un
diagnostic precog, que es pot fer amb exploracions a
I'abast de la majoria dels hospitals, repercutira en un
tractament millor. L'Ginic tractament d’aquesta mal-
formacié és la correccié quirurgica. L'estudi i el trac-
tament associat en cas necessari de les estenosis
traqueals és fonamental en aquests pacients.
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