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INCIDENCIA Y DESCRIPCION
ANATOMICA. CLASIFICACIONES

DEFINICION: EI Truncus Arterioso
(TA) es una malformacién congénita en
la cual una sola arteria nace del corazon,
acabalgando sobre el septum interven-
tricular y dando origen a las arterias co-
ronarias, arterias pulmonares y aorta as-
cendente.

Es una anomalia cardiaca relativamente
rara, con una incidencia del 0.21-0.34%
de los pacientes nacidos con una ano-
malia cardiaca congénita y suponiendo
aproximadamente el 2-3% de los pa-
cientes registrados en una unidad de ci-
rugia cardiaca pediatrica.

La historia natural del TA es benigna
durante el desarrollo intrauterino del fe-
to, con minimas alteraciones en la fisio-
logia cardiovascular fetal. Sin embargo,
la naturaleza benigna del TA cambia de
forma dramatica después del nacimien-
to, con la caida de las resistencias pul-
monares, apareciendo una severa insufi-
ciencia cardiaca congestiva, responsable
de la extremada alta mortalidad durante
el primer afo de vida de estos pacientes.
Los estudios de la historia natural de es-
ta cardiopatia, sugieren un 50% de mor-
talidad durante el primer mes de vida,
siendo la supervivencia al primer afio de
vida del 10-25%. La gran mayoria de
pacientes que sobreviven por encima
del afio de vida padecen una grave en-
fermedad vascular pulmonar, muchas
veces de caracter irreversible.
Embriolégicamente, el TA aparece co-
mo consecuencia de una parada en el

proceso de septacion de la arteria trun-
cal, por deficiencia del septum adrtico-
pulmonar y del infundibulo subpulmo-
nar. El grado de deficiencia del septum
aorto-pulmonar determina la variabili-
dad en el origen de las arterias pulmo-
nares. Estudios experimentales en em-
briones de pollo han mostrado que la
ablacion de la cresta neural determina la
aparicion de TA, al igual que la ausen-
cia de dichas células en las bolsas farin-
geas determina la ausencia de timo y
paratiroides, asociacién que explica la
prevalencia de TA con el Sindrome de
DiGeorge.

RASGOS MORFOLOGICOS: La ca-
racteristica mas importante del TA es la
presencia de un tronco arterial Unico,
acabalgando el septum ventricular sobre
un defecto septal interventricular alto,
conformado entre ambos brazos de la
trabécula septomarginalis como conse-
cuencia de la ausencia del septum in-
fundibular, siendo el defecto amplio, no
restrictivo y de localizacion subarterial.
El anillo de la vélvula truncal acabalga
sobre el defecto generalmente de forma
balanceada, estando la valvula truncal
formada por dos, tres o cuatro velos.
Las arterias coronarias son generalmen-
te normales, aungque pequefias variacio-
nes sobre el patron anatémico normal
pueden ocurrir. La arteria truncal da
posteriormente origen a las arterias
pulmonares y a la aorta ascendente.

En un 10-15% de casos el arco adrtico
estd interrumpido, existiendo una conti-
nuidad entre las arterias pulmonares y la
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aorta torécica a través de un gran ductus
arterioso.
Las CLASIFICACIONES anatomicas
se han basado en el origen de las arte-
rias pulmonares desde la arteria truncal.
Collet y Edwards subdividen el TA en
cuatro tipos:
I: Existe un tronco pulmonar
comun desde la arteria truncal.
II: Origen independiente pero
muy cercano de las arterias pul-
monares
I11 : Origen independiente y se-
parado de ambas arterias pulmo-
nares.
IV: Ramas pulmonares desde la
aorta descendente (actualmente
considerada una forma extrema
de Fallot con atresia pulmonar).
Van Praagh ha ofrecido una nueva clasi-
ficacion:
Tipo Al: Es lo mismo que el ti-
po | de Collet y Edwards.
Tipo A2: Engloba los tipos 11y
111 de Collet y Edwards.
Tipo A3: Ausencia de una rama
pulmonar (hemitruncus)
Tipo A4: Truncus asociado a in-
terrupcion del arco aortico.

CLINICA Y FISIOPATOLOGIA

El truncus arterioso provoca dos cons-
cuencias fisiopatoldgicas fundamenta-
les:

1. Desaturacion que se traduce en
una cianosis variable, como con-
secuencia de la mezcla de sangre
saturada y desaturada que se pro-
duce de manera obligada a nivel
ventricular y de la arteria truncal.
La presencia de una cianosis mas
importante con saturaciones infe-
riores al 80% debe alertarnos de la
posibilidad de la existencia de una
enfermedad vascular pulmonar de
grado severo.

2. Shunt izquierda-derecha de carac-
ter no restrictivo a nivel de la arte-
ria truncal. La posicion del shunt

arriba de la vélvula truncal condi-
ciona una sobrecarga pulmonar
tanto en sistole como en diéstole,
lo que puede explicar la temprana
aparicion de enfermedad vascular
en estos pacientes.
Las manifestaciones clinicas del TA
aparecen a los pocos dias de vida con la
caida de las resistencias vasculares
pulmonares, apareciendo un cuadro de
insuficiencia cardiaca congestiva con
mayor o menor grado de cianosis, sien-
do la taquipnea, sudoracion con las to-
mas, falta de ganancia de peso, pulsos
saltones, precordio hiperdindmico vy
hepatomegalia, alguno de los signos y
sintomas mas caracteristicos. Este cua-
dro clinico puede verse agravado por la
presencia de algun otro defecto asocia-
do a nivel de la valvula truncal y/o arco
adrtico.
A la auscultacion cardiaca destaca un
soplo pansistolico en borde esternal iz-
quierdo, un murmullo diastélico en pre-
sencia de regurgitacion truncal y un se-
gundo ruido unico.
La enfermedad vascular pulmonar pue-
de aparecer antes del primer afio de vi-
da, aumentando la cianosis y disminu-
yendo el cuadro de insuficiencia con-
gestiva al balancearse la circulacion
pulmonar y sistémica.

DIAGNOSTICO

Actualmente el diagnostico de truncus
arterioso es ecocardiogréfico.

La Rx térax muestra de forma inespeci-
fica cardiomegalia y plétora pulmonar.
El ECG es inespecifico, ritmo sinusal
con hipertrofia biventricular.

El estudio ecocardiografico 2D-Doppler
color es definitivo, aporta informacion
sobre el tipo de TA, origen de ramas
pulmonares, caracteristicas de la valvula
truncal, defecto interventricular, aorta
ascendente y arco aortico.

El cateterismo cardiaco puede ser reali-
zado para confirmar datos anatomicos y
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estudiar el estado de la vascularizacion
pulmonar.

Actualmente en el truncus simple y du-
rante los tres primeros meses de vida, el
estudio ecocardiografico debe ser sufi-
ciente para indicar la cirugia, quedando
el cateterismo cardiaco para aquellos
casos complejos con anatomia mal defi-
nida y para los casos tardios que preci-
san estudio fisiopatologico del arbol
vascular pulmonar.

Debemos plantear en el neonato el dia-
gnostico diferencial con la Tetralogia de
Fallot con atresia pulmonar y con la
ventana aorto-pulmonar, siendo la eco-
cardiografia suficiente para diferenciar
estas lesiones.

MANEJO CLINICO

La presencia de truncus arterioso es una
indicacion absoluta de cirugia.

Clinicamente el recién nacido presenta-
ra un empeoramiento de su insuficiencia
cardiaca congestiva tras la caida de las
resistencias vasculares pulmonares, por
lo que deben manejarse con digital y di-
uréticos, afiadiendo vasodilatadores sis-
témicos en el caso de insuficiencia de la
valvula truncal o de plétora pulmonar
muy severa. En los casos con interrup-
cion del arco adrtico debe iniciarse de
manera urgente perfusion de PGE1 para
mantener el ductus abierto, debiendo
guedar ingresado el paciente en cuida-
dos intensivos e indicarse la cirugia ur-
gente tras estabilizacion en 24-48 horas.

TRATAMIENTO QUIRURGICO:
MOMENTO E INDICACIONES

Los pacientes con TA persistente deben
ser operados antes de los tres primeros
meses de vida, existiendo una tendencia
cada vez mayor a realizar la correccion
durante el periodo neonatal, incluso en
pacientes asintomaticos. Es deseable,
siempre que la situacion clinica del pa-
ciente lo permita, esperar a la caida de
las resistencias vasculares pulmonares

durante la segunda o tercera semana de
vida.

Si el paciente presenta insuficiencia
cardiaca congestiva rebelde al trata-
miento médico o existe asociada una in-
terrupcion del arco aortico, la cirugia
debe ser realizada con urgencia inde-
pendientemente de la edad del paciente.
En la actualidad el banding de la arteria
pulmonar es un tratamiento obsoleto,
siendo la Unica excepcion aquellos rari-
simos casos de truncus arterioso persis-
tente asociado a la presencia de comu-
nicaciones interventriculares maltiples.
El TA es indicacién de correccion com-
pleta bajo circulacién extracorporea. La
correccion de la cardiopatia conlleva
tres partes:

Extraccion de las arterias pulmonares de
la arteria truncal y reconstruccion de la
aorta, con reparacion cuando procede de
la valvula truncal.

Apertura del ventriculo derecho y cierre
de la comunicacion interventricular.
Reconstruccion de la continuidad entre
el ventriculo derecho y las arterias pul-
monares utilizando un conducto gene-
ralmente provisto de una vélvula.

En los casos de existir una interrupcién
del arco adrtico, inicialmente se procede
a reconstruir el arco utilizando un pe-
riodo limitado de parada cardiocircula-
toria en situacion de hipotermia profun-
da, pudiendo utilizarse una perfusion
cerebral selectiva para evitar la isque-
mia cerebral y proteger mejor al cere-
bro.

El tipo de conducto utilizado para re-
construir la continuidad entre el ventri-
culo derecho y las arterias pulmonares
ha ido cambiando continuamente debido
a su acelerada calcificacion y degenera-
cion. Actualmente los homoinjertos son
los conductos de eleccidn, al haber de-
mostrado la mayor durabilidad, pero
dada su escasa disponibilidad en los
bancos de tejidos (tamafios muy peque-
fios), los heteroinjertos bovinos y porci-
nos siguen utilizdndose a pesar de una
menor durabilidad.



Protocolos Diagndsticos y Terapéuticos en Cardiologia Pediatrica

Capitulo 12

RESULTADOS DE LA
CORRECCION COMPLETA

Actualmente los resultados de la repa-
racion del truncus arterioso han mejora-
do espectacularmente como consecuen-
cia de:

1. Realizacion de la cirugia a edades
mas precoces, incluso durante el
primer mes de vida.

2. Mejora de las técnicas de circula-
cién extracorpGrea y proteccion
miocérdica en el recién nacido.

3. Mejora en el manejo postoperato-
rio de los pacientes.

La mortalidad hospitalaria para el trun-
cus arterioso simple oscila entre el 5-
10% en centros especializados en ciru-
gia neonatal, siendo la mortalidad para
las formas complejas del 20%.

Existen tres factores de riesgo de morta-
lidad en la cirugia del TA:

1. Presencia de interrupcion del arco
aortico

2. Presencia de insuficiencia severa
de la vélvula truncal

3. Cirugia posterior a los 6 meses de
vida.

SEGUIMIENTO A MEDIO-LARGO
PLAZO

Como en todas las cardiopatias en las
que se utiliza un conducto valvulado ex-
tracardiaco, el futuro de estos pacientes
estd condicionado por la durabilidad del
conducto, debiendo ser reoperados en el
tiempo para recambio de los conductos.
La durabilidad media de los homoinjer-
tos y/o heteroinjertos esta condicionada
por dos factores:

1. Degeneracion intrinseca de los

conductos

2. Crecimiento de los pacientes.
La durabilidad media es de 3.7 afios con
un rango de 6 meses a 7 afios en la ex-
periencia personal del autor, siendo si-
milar en otras series publicadas.

Los pacientes operados de TA deben de
tener un seguimiento de la valvula trun-
cal, muchas veces bicuspides o cuadri-
cuspides y con tendencia a la degenera-
cién temprana, por lo que debe ser ruti-
nario un control ecocardiografico anual
que evale el funcionamiento de la val-
vula y la aparicién de gradientes en la
conexion ventriculo-pulmonar. Las obs-
trucciones en el conducto extracardiaco
pueden ser aliviadas transitoriamente
con angioplastia percutanea con catéter-
balén, lo cual puede retrasar la indica-
cién de recambio quirdrgico del con-
ducto de manera temporal.

En ausencia de defectos residuales, los
pacientes corregidos de TA deben estar
en grado funcional I, libres de sintomas
y sin precisar medicacion, aunque existe
una curva de supervivencia en todas las
series claramente descendente con el
paso de los afios; muerte subita, reope-
raciones, enfermedad vascular pulmo-
nar, disfuncion ventricular, que conlleva
una tasa de supervivencia estimada a los
10 afios de aproximadamente el 65-
70%.
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