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Nina lactante con estenosis traqueal
y arteria pulmonar izquierda en
hamaca

Tracheal stenosis in an infant with sling
pulmonar

Pérez-Juarez Fabiola?, Aleman-Sanchez Natalia?, Lépez-Corella Eduardo?

RELATO DEL CASO

Nina de 3 meses y 16 dias de edad que acudié al Servicio de
Urgencias del Instituto Nacional de Pediatria (Ciudad de Mé-
xico) con un cuadro respiratorio de rapida evolucién y fallecié
horas después.

Antecedentes relevantes: el embarazo fue normoevolutivo y
la madre tomé acido félico a partir del segundo trimestre. La
paciente nacié por via abdominal por presentacion transversa
a las 39 semanas de gestacion. Apgar de 7/9, peso de 2,826 gy
talla de 49 cm. Recibié reanimacién neonatal basica y oxigeno
suplementario y egreso a las 72 horas.

Desde el nacimiento se le not6 microtia izquierda y a la edad
de 2 meses se le diagnosticé agenesia pulmonar, sin precisarse
las circunstancias en las que se hizo el diagnéstico. El nicleo
familiar inclufa ambos padres y tres hermanos, todos sanos.

La nifa se referia como asintomdtica hasta dos dias antes de su
ingreso, cuando empezd con tos productiva, rinorrea hialina,
fiebre no cuantificada y rechazo al alimento. Al dia siguiente
presentd dificultad respiratoria con tiros intercostales y polip-
nea. Al interrogatorio dirigido se determin6 que habia estado
ciandtica desde el nacimiento.
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Al ingreso se encontraba febril, con temperatura
de 39.8 grados centigrados, con taquicardia de
200 latidos por minuto y frecuencia respiratoria
de 70 respiraciones por minuto. Pesaba 4 kg, con
tallade 51 cmy perimetro cefalico de 39 cm. La
tension arterial era de 91/60 mmHg. Estaba som-
nolienta, reactiva a estimulos y bien hidratada.
Se confirmé la microtia izquierda y se describié
microrretrognatia con macroglosia y dificil ex-
ploraciéon de glotis. Presentaba cianosis central
generalizada, narinas permeables sin secrecion
y en térax se apreciaban tiros intercostales,
subcostales, retraccién xifoidea, supraesternal,
hipoventilacion y rudeza respiratoria en he-
mitérax derecho; estertores y sibilancias en el
izquierdo. Los ruidos cardiacos eran ritmicos y
de adecuada intensidad, situados a la derecha. El
higado se palpaba 1 cm por debajo del reborde
costal y el llenado capilar en extremidades era
de 4 segundos.

La radiografia de térax a su ingreso mostr6 au-
sencia de pulmén derecho con radio opacidad
de todo el hemitérax derecho y con sobredis-
tension pulmonar izquierda compensatoria; y
no se visualizaba la silueta cardiaca (Figura 1).

Las pruebas de laboratorio reportaron Hb 13.9 g/
dL, Hto 42.3%, leucocitos 17,400 células/mcL
con 11,500 neutréfilos/mcl, 5,600 linfocitos/
mcL y plaquetas de 409,000 plaquetas/mcL.
Se instalé tratamiento con penicilina G sélida
cristalina a 300,000 U/kg/dia y recibi6 salbu-
tamol, 0.15 mg/kg/do por sibilancias. Dada la
insuficiencia respiratoria se decidié intubacion
endotraqueal; se logré intubar al octavo intento
y en la exploracion endoscépica se visualizé
estenosis concéntrica de la traquea a nivel del
tercer anillo.

El ecocardiograma transtoracico informé dex-
trocadia con levoapex, hipertension arterial
pulmonar suprasistémica, dilatacion de cavida-
des derecha, asi como interrupcién de la vena

Figura 1. Radiografia de térax que muestra ausencia
de pulmén derecho y de su vasculatura. Pulmén
izquierdo normal con hiperinsuflacién.

cava inferior con continuacién por la hemiaci-
gos. El conducto arterioso estaba permeable de
6 mm de didmetro interno, con cortocircuito de
derecha a izquierda (Figura 2).

En las horas siguientes la nifa evolucion6 mal,
con retencién persistente de CO,, sin lograr
mantener la ventilacion. Se realizé puncién
pleural sin recuperacién, presentd asistolia
que no respondié a maniobras de reanimacién
cardiovascular y fallecié a las 24 horas de su
ingreso. Los diagnésticos clinicos de defuncion
fueron: insuficiencia respiratoria, neumonia
bacteriana, cardiopatia congénita cianégena
compleja, agenesia pulmonar derecha.

COMENTARIO ANATOMOPATOLOGICO
La autopsia en esta nifia extendi6 y detall6 el

espectro de sus anomalias congénitas; (Figura 3)
ademds de confirmar la microtia izquierda con
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Figura 2. Corte supraesternal donde se visualiza con-
ducto arterioso permeable (PCA).

Figura 3. En el aspecto externo era evidente la microtia
izquierda (A) y la microrretrognatia (B). Un pancreas
anular rodea al duodeno (C).

implantacion baja de pabellén auricular derecho
y la retrognatia que tanto dificulté la intubacion,
nos revel6 un pancreas anular que rodeaba el
duodeno, una gran cantidad de tejido timico
junto a las paratiroides, restos glandulares de tipo
salival en hipdfisis y un pulmén izquierdo con-
formado por un solo Iébulo, con un esbozo de
lingula. Pero lo que determind la fatal evolucién
de la paciente es una compleja malformacién
que afectd el dominio cardiopulmonar.
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En el térax destac6 un pulmén derecho marca-
damente hipopldsico; el corazén era grande y
ocupaba la cavidad toracica derecha (Figura 4).
No se identificé la vena cava inferior y las vena
suprahepdticas desembocaban directamente en
la auricula derecha. El drenaje del territorio de
la vena cava inferior se hacia por una hemidci-
gos a la vena cava superior. La auricula derecha
era normal, la valvula trictspide tuvo una valva
anterior hipoplasica que le daba un aspecto
bivalvo y se identificé un trombo pequeno re-
ciente, adherido a la valva posterior. La arteria
pulmonar estaba dilatada, con un conducto

Figura 4. Aspecto anterior téraco-abdominal. El
pulmoén izquierdo no tiene cisuras interlobares y se
aprecia un esbozo de lingula. El pulmén derecho
(PD) es muy pequeno. El corazén ocupa el hemitérax
derecho.
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arterioso permeable y amplio y con una rama
izquierda grande que se insinuaba por detrds de
la trdquea, entre ésta y el esofago (“arteria pul-
monar izquierda en hamaca”) con compresién
de la pared posterior de la triquea (Figura 5). La
arteria pulmonar derecha era delgada y llegaba
a un pulmén derecho muy pequefio (Figura 6).
La auricula izquierda recibia las venas pulmo-
nares izquierdas de aspecto normal y una vena
pulmonar derecha filiforme (Figura 7). Habia
una comunicacion interventricular puntiforme
perimembranosa.

La traquea tenia un aspecto de embudo con
estenosis de su calibre distal y cerca de la carina
en su cara posterior se apreciaba una profunda
depresion por compresién extrinseca de la arteria
pulmonar izquierda, merced al trayecto aberran-
te retrotraqueal de la arteria que se insinuaba
entre la trdquea y el es6fago (la arteria pulmo-
nar izquierda en hamaca o sling left pulmonary
artery) (Figura 8).

Figura 5. Aspecto posterior téraco-abdominal. Pul-
moén izquierdo no lobulado. Pulmén derecho (PD)
hipoplasico. Una gruesa arteria pulmonar izquierda
pasa por detras de la traquea y la comprime. La arteria
pulmonar derecha es delgada y parece emerger de
la izquierda.
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Figura 6. Vista anterior. El tronco de la pulmonar esta
dilatado (AP) con su rama izquierda retrotraqueal. El
conducto arterioso (CA) es permeable.

Figura 7. Dos venas pulmonares izquierdas y una de-
recha muy delgada drenan normalmente a la auricula
derecha (PI: pulmén izquierdo; PD: pulmén derecho).
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Figura 8. Vista posterior. La traquea se estrecha en
forma de embudo y a nivel de la carina se aprecia
comprimida y aplanada por la arteria pulmonar iz-
quierda retrotraqueal (“en hamaca”).

El examen histolégico de secciones cercanas al
extremo superior de la trdquea mostré anillos
cartilaginosos casi completos, sin la parte mem-
branosa normal (Figura 9). A partir de la carina
los bronquios se veian flacidos y aplanados, con
un bronquio izquierdo mas o menos normal

2017 marzo;38(2)

y un bronquio derecho delgado y sin anillos
cartilaginosos palpables. Habia una marcada
hipoplasia pulmonar derecha, con un pulmén
de 3 cm de eje mayor y constaba de un solo
I6bulo. El pulmén izquierdo fue normal salvo
la lobulacién anormal referida.

La gravedad de las anomalias en esta nifa sugi-
rié que no habia estado tan asintomatica como
se referia antes de su ingreso. Siempre tuvo
cianosis. Estaba muy baja de peso vy talla, con
una ventilaciéon muy comprometida por la este-
nosis traqueal y una presién arterial pulmonar
elevada. La deplecioén linfoide en timo, bazo y
ganglios con involucién aguda del timo sugie-
ren un cuadro crénico con agudizacion final.
En los pulmones se encontré una bronquiolitis
extensa con focos neumodnicos confluentes;
probablemente fue el desencadenante de un
giro hacia el agravamiento que condujo rapi-
damente a la muerte.

Las dos anomalias mas significativas en esta
nina: la arteria pulmonar izquierda aberrante
con trayecto retrotraqueal, llamada arteria
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Figura 9. La traquea estendtica muestra anillos cartilaginosos casi completos (esquema de traquea normal.)
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pulmonar en hamaca (también llamada “sling
pulmonar”) y, por otro lado, la estenosis tra-
queal congénita con anillos cartilaginosos
completos son malformaciones poco frecuen-
tes, pero dentro su rareza, su asociacion es
reconocida y frecuente.' La arteria pulmonar
izquierda en hamaca, como malformacién ais-
lada, puede ser poco sintomatica, ciertamente
puede comprimir la trdquea pero su correccién
quirdrgica es factible y su pronéstico es bueno.
Cuando se asocia, como en nuestra paciente, a
estenosis traqueal congénita de segmento largo,
y esto sucede en mas de la mitad de los casos
de arteria pulmonar en hamaca, el cuadro cli-
nico es mucho mas complicado, la evolucion
desfavorable y la correccion quirdrgica dificil
o imposible.? Es importante recalcar que, si
bien la arteria aberrante estd comprimiendo
la traquea y produce una depresion evidente,
la estenosis traqueal, con su estructura cartila-
ginosa anormal, es una alteracién propia del
desarrollo de la traquea y no es secundaria a
la compresion por la arteria anémala. La coin-
cidencia de ambas anomalias evidentemente
no es aleatoria y parece responder a defectos
en la funcién diferenciadora y oganogénica del
mesénquima cervical y se ubicarian en el es-
pectro de los defectos del campo mesenquimal
cervical.? Es frecuente que pacientes con esta
combinacién de malformaciones tengan a su
vez otras anomalias diversas, bronquiales, car-
diovasculares, del intestino primitivo y otras.*

En nuestra paciente la microtia se noté desde
el nacimiento. Se reconoce que puede ser
una malformacién aislada o formar parte del
espectro 6culo-auriculo vertebral .’ En nuestro
caso el estudio completo de autopsia indicé
que puede también ser un indicador de otras
malformaciones, algunas que dominaron el
cuadro clinico como la compleja anomalia
cardiopulmonar, pero también otras que
podrian haber pasado inadvertidas como el
pancreas anular.
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A-14-21. DIAGNOSTICOS ANATOMICOS
PRINCIPALES

Malformaciones multiples

Estenosis traqueal congénita de segmento largo,
con cartilagos anormales.

Arteria pulmonar izquierda retrotraqueal (arteria
en hamaca) con compresion traqueal extrinseca.

Pulmén derecho hipoplasico.
Cardiopatia congénita.

Conducto arterioso permeable.

Comunicacion interventricular alta punti-
forme.

Valvula tricspide displasica.
Ausencia de vena cava inferior con hemia-
cigos.

Microtia izquierda.

Micrognatia.

Pancreas anular.

Bronquiolitis aguda con bronconeumonia mul-
tifocal.

COMENTARIO CARDIOLOGICO
(Dra. Fabiola Pérez Judrez)

La arteria pulmonar en hamaca es una entidad
muy rara, se asocia con estenosis bronquial y
traqueal de manera frecuente. Aqui presentamos
el caso de una nifia de 3 meses con esta patolo-
gia, estenosis traqueal e hipoplasia de pulmén
derecho que se present6 con insuficiencia res-
piratoria grave.
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La arteria pulmonar en hamaca también cono-
cida como “sling pulmonar” consiste en que la
arteria pulmonar izquierda anormal se origina
de la rama derecha de la arteria pulmonar, cruza
entre la traquea y el eséfago y finalmente llega
al pulmén izquierdo® (Figura 10). En alrededor
de 50-65% se puede encontrar un anillo tra-
queal completo y este se refiere como complejo
“anillo-hamaca”."

[//

La embriologia del “sling pulmonar” no se ha

documentado completamente. Algunos auto-
res proponen que representa una falla en el
desarrollo de la arteria pulmonar o bien que se
origina cuando existe una conexién caudal del
plexo post-bronquial izquierdo con la arteria
pulmonar izquierda, resultando en que la arte-

-‘L \\\\‘5' A ™

Figura 10. Dibujo que representa la rama pulmonar
izquierda en hamaca.

2017 marzo;38(2)

ria pulmonar izquierda cursa posterior al arbol
traqueobronquial.”

En los casos reportados existe una relacion de 3:1
hombres:mujeres y 90% de los pacientes tiene
sintomas en el primer afo de vida. Los signos
atribuibles a insuficiencia respiratoria en estos
pacientes puede ser secundario a compresion
en la traquea y pueden morir sibitamente por
insuficiencia respiratoria grave.

Entre 40 y 50% de los pacientes con arteria
pulmonar en hamaca tiene asociaciéon con
anomalias cardiovasculares mayores tal como
conducto arterioso, comunicacién interven-
tricular, comunicacion interatrial, vena cava
superior izquierda y tetralogia de Fallot. Tal fue
el caso de nuestra paciente donde se encontré
un conducto arterioso con cortocircuito de
derecha a izquierda, asi como interrupcién de
la vena cava inferior. Es raro que los pacientes
se compliquen por las anomalias cardiacas
asociadas, las manifestaciones clinicas son se-
cundarias a sintomas respiratorios casi siempre.
Asi que es facil omitir el diagndstico de car-
diopatias asociadas en pacientes que muestran
sintomas respiratorios sin cambios hemodi-
namicos, por lo que el ecocardiograma debe
realizarse de manera rutinaria para descartar
cardiopatias congénitas asociadas en pacientes
con sintomas respiratorios inexplicables sin
presencia de soplos, asi como complementar
el abordaje diagndstico con angiotomografia
computada, ya que juega un papel muy impor-
tante en el diagnéstico, no sélo para establecer
de manera detallada las caracteristicas de la
rama izquierda anémala en hamaca, sino el
desarrollo de la traquea y la relacién de ésta
con la arteria pulmonar.”?

Aunada a la arteria pulmonar en hamaca, la
paciente presentd hipoplasia del pulmoén dere-
cho que también es una condicién muy rara, se
reporta una incidencia de 1:15,000 autopsias.
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Més de 50% de los pacientes mueren antes de
los primeros 5 afios de vida.?'?

El prondstico de esta enfermedad depende de la
presentacién y de las patologias asociadas. En
ausencia de otras malformaciones asociadas la
rama izquierda en hamaca es compatible con la
vida normal; sin embargo, una infeccion respira-
toria grave durante la infancia es comun en estos
pacientes y puede llevar a neumonia y muerte.

Se piensa que los pacientes con esta patologia
y sintomas respiratorios moderados necesitan
tratamiento quirdrgico y se han introducido
diversas técnicas quirdrgicas. Sin embargo, a
pesar de esta opcion, la tasa de mortalidad es alta
cuando existen anomalias asociadas. El pronés-
tico en pacientes asintomaticos es excelente y la
cirugia no esta indicada. Por lo que en pacientes
lactantes con sintomas respiratorios recurrentes
inexplicables es recomendable realizar un eco-
cardiograma como modalidad de primera opcién
para el diagnéstico, asi como un estudio de an-
giotomografia de corazén y grandes vasos. No
obstante, la condicién de nuestro paciente fue
muy grave y no fue posible completar el abordaje
diagndstico oportuno para poder plantear alguna
posibilidad de tratamiento quirdrgico."'?

CONCLUSION

La utilidad de describir este caso no sélo es re-
cordar la entidad de arteria pulmonar en hamaca
e hipoplasia pulmonar como una de las posibles
causas de patologias respiratorias graves, sino
hacer énfasis en buscar patologias asociadas tal
como estenosis traqueal y cardiopatias congéni-
tas. Por lo que el diagnéstico oportuno y exacto
permitira brindar una atencién completa y rapida
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y, tal vez, esto puede favorecer el pronéstico de
futuros pacientes.
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