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Asociacion del complejo ring-sling con pig bronchus:
a proposito de un caso pediatrico
Ring-sling complex association with pig bronchus: a pediatric case report

Maria L. Bergamini® @, Maria C. Martinez Riccetti® @, Juan A. Kiang® @, Mauricio Urquizo®, Susana Noriega®

RESUMEN

Elcomplejoring-sling esunaasociaciénentre el sling delaarteria
pulmonary laestenosis traqueal congénita por anillos traqueales
completos. El sling dela arteria pulmonar es una forma rara de
anillo vascular dentro de las cardiopatias congénitas.

Se presenta el caso clinico de un nifio con estridor laringeo
asociadoadificultad respiratoriaevaluadoenotro centro, donde
se realiz endoscopia respiratoria y se observé compresion
traqueal extrinseca. Ante la sospecha clinica de anillo vascular,
sesolicité angiotomografia computada (angioTC)y se confirmé
diagnéstico de sling de arteria pulmonar.

Fue derivado a nuestro hospital y durante la intervencién
quirtrgica se realizé nueva endoscopia respiratoria y
traqueobroncografia. Se llegé al diagndstico de estenosis
traqueal congénita conbronquio derecho accesorio (pig bronchus)
y anillos vasculares completos, ambos reparados en el mismo
acto quirdrgico.

Palabras clave: arteriapulmonar, estenosis traqueal, anillovascular,
bronquios, anomalias.

ABSTRACT

The ring-sling complex is an association between pulmonary
artery sling and congenital tracheal stenosis. Pulmonary artery
sling is a rare form of vascular ring in congenital heart disease.
The clinical case of a child with inspiratory laryngeal stridor
associated with respiratory distress is presented, evaluated in
another center where respiratory endoscopy was performed,
observing extrinsic tracheal compression. Given the clinical
suspicion of a vascular ring, CT angiography was requested,
confirming the diagnosis of pulmonary artery sling.

He was referred to our hospital and during the
surgical intervention a new respiratory endoscopy and
tracheobronchography were performed, reaching the diagnosis
of congenital tracheal stenosis, right accessory bronchus (pig
bronchus) and complete vascular rings, both repaired in the
same surgical act.

Key words: vascular ring, tracheal stenosis, pulmonary artery,
bronchi, abnormalities.
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INTRODUCCION

El sling de la arteria pulmonar consiste en
un desarrollo anormal de los arcos adrticos en
el que la arteria pulmonar izquierda se origina
de la arteria pulmonar derecha, pasando entre
la traquea y el eséfago. Cerca de un 50 % de los
pacientes pueden presentar un anillo traqueal
completo, que se conoce como complejo ring-
sling,'* mds frecuente en varones."?

Los signos y sintomas aparecen en su mayoria
en el primer afio de vida y entre ellos se destacan:
estridor bifdsico que aumenta con el llanto
o con la alimentacién, tos crénica, sindrome
bronquiolitico, neumonias recurrentes, apneas,
cianosis e hiperextensién cervical.*

La evaluacién inicial en los nifios con sospecha
de anillo vascular incluye el esofagograma
y la endoscopia respiratoria. Confirman el
diagnoéstico la angiotomografia computada
(angioTC) o angiorresonancia (angioRMN) que
proveen al cirujano cardiovascular y al cirujano
infantil la informacién necesaria para realizar la
intervencién quirdrgica de manera conjunta y
oportuna.?

Dada la asociacién frecuente de dichas
patologias, orientar el proceso diagndstico
prequirtdrgico resulta de vital importancia
para la planificacién multidisciplinaria del
tratamiento. Se reporta el caso clinico de un
nifio con diagndéstico inicial de sling de arteria
pulmonar y malformacién traqueal congénita
intraoperatoria.

CASO CLINICO

Nifio de 1 afio y 9 meses de edad que ingresé
a la urgencia pedidtrica de un hospital provincial
de Buenos Aires por dificultad respiratoria
asociada a estridor laringeo. Como antecedentes
personales de relevancia, el embarazo y el parto
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fueron normales, y presenté dos internaciones
por sindrome bronquiolitico a los 5 y 6 meses
de vida. No surgié el antecedente de disfagia.
Sin antecedentes familiares de importancia. Al
examen fisico presentaba peso 9 kg (percentil <3),
talla 82 cm (percentil 10) y perimetro cefdlico
46 cm (percentil 10), sin rasgos dismdrficos,
rosado, sin edemas ni hepatomegalia, pulsos
arteriales periféricos y centrales normales,
auscultacion pulmonar normal y auscultacién
cardfaca con soplo mesosistélico 2/6 en foco
pulmonar.

El electrocardiograma y la radiograffa simple
de térax fueron normales. En la ecocardiografia
transtordcica, no se detect6 cardiopatia estructural.
Se solicité evaluacién por el Servicio de Endoscopia
Respiratoria. Se realiz¢ fibrolaringoscopia que
informé compresion traqueal en tercio superior
con disminucién del calibre de la luz. Se complet
estudio con angioTC de térax (Figura 1), en la que
se observo origen anémalo de la arteria pulmonar
izquierda que nacia de la arteria pulmonar
derecha pasando entre la trdquea y el eséfago;
esto provocaba compresion traqueal a nivel
distal, hallazgo compatible con sling de arteria
pulmonar. En el mediastino superior, se evidencié
un bronquio accesorio derecho que se originaba
en la trdquea y llegaba al 16bulo superior derecho.
Durante la internacién presento reagudizacién del
cuadro respiratorio por la infeccién simultdnea
con SARS-CoV-2, que requiri6 ingreso a asistencia
respiratoria mecédnica (ARM).

Superado el cuadro, fue derivado a nuestro
hospital para la resolucién quirtrgica.

Ficura 1. Angiotomografia computada

Debido a las diferencias encontradas
entre el informe de la angioTC de térax y la
endoscopia respiratoria realizadas en el otro
centro, se programé el abordaje conjunto®
entre Cirugia Cardiovascular Infantil y Cirugfa
Pedidtrica (Seccién Endoscopia Respiratoria).
Se realiz6 la cirugfa con bomba de circulacién
extracorpdrea (CEC). Se observé el nacimiento
de la rama pulmonar izquierda a partir de la
rama pulmonar derecha, se realiz6 sling por
detrds de la trdquea cercana a la carina, secciéon
de dicha rama y reimplante en tronco de arteria
pulmonar. Durante el procedimiento, se realizé
videobroncoscopia con broncoscopio 3.5, y se
observé el origen anémalo de bronquio traqueal
derecho y en trdquea media zona estendtica no
franqueable. Se cambi6 a éptica de 1,9 mm, que se
avanzo por la zona estendtica, observando anillos
traqueales completos distales y compresién
vascular causada por el sling de arteria pulmonar.
Asimismo, se realizé traqueobroncografia
(Figura 2) con contraste hidrosoluble e isoosmolar,
que confirmo el diagndstico de estenosis traqueal
congénita larga de 3 cm y distal a la estenosis
la carina con ambos bronquios fuentes. Se
realiz6 una traqueoplastia deslizada de dicho
segmento.>” Con el paciente normotérmico, se
programa la salida de la CEC. Permaneci6 con
drenaje pleuromediastinico bilateral 5 dfas.®

En la evolucién posquirtrgica, present6
sindrome bronquial obstructivo grave con
requerimiento de altos pardmetros de ARM.
Resuelto este cuadro y no habiendo ocurrido otras
complicaciones asociadas a la cirugfa, se inici6 el

AP: tronco de la arteria pulmonar; APD: rama pulmonar derecha; API: rama pulmonar izquierda; TQ: trdquea.



Reporte de casos | Arch Argent Pediatr 2022;120(3):e133-e136 / €135

destete de la ARM y de la sedacién. Por presentar
cirugia reciente de via aérea, ventilacién mecanica
por mds de 30 dias, neuropatia grave de paciente
critico, bajo peso y altos requerimientos de
sedacién, se decidi6, junto con el cirujano infantil
de via aérea, realizar una traqueostomia 10 dfas
después de la cirugia; se logro6 el retiro de ARM
a los 30 dias luego de la traqueostomia. Egreso
hospitalario sin requerimiento de oxigeno.

DISCUSION

Los anillos pulmonares son el resultado del
desarrollo anormal de los arcos adérticos, sus
ramas y /o las ramas pulmonares.

El nacimiento anémalo de la arteria pulmonar
izquierda, también llamado sling o cabestrillo,
es una malformacién poco frecuente en la que
la arteria pulmonar izquierda nace de la cara
posterior de la rama pulmonar derecha.”!
Esto genera un recorrido anormal: cruza hacia
la izquierda y se ubica entre la trdquea y el
eséfago. La rama pulmonar izquierda suele ser
ligeramente hipopldsica.

Se desconoce la verdadera incidencia dado que
es una patologfa infrecuente. Solo se calcula la

FiGURA 2. Traqueobroncografia pulmonar

incidencia global de los anillos vasculares menor
al 1 % de las anomalias vasculares congénitas.
Si bien su etiologia es multifactorial, se ha visto
predisposicién genética en los sindromes de
Down, Edwards y Mowat-Wilson, asociacién
VACTER y en gemelares.’

El origen embriol6gico normal de las arterias
pulmonares es mixto. La porciéon proximal se
origina a partir del arco aértico VI derecho e
izquierdo, respectivamente, para cada rama. La
porcién distal procede de las arterias pulmonares
primitivas del plexo vascular pulmonar. Se
postula una ausencia en el desarrollo del arco
aortico VIizquierdo, debiendo de forma anormal
originar la vascularizacién pulmonar del arco
adrtico VI derecho.’

La evolucién clinica depende del grado de
compresién que estas estructuras vasculares
producen sobre la via aérea y /o el eséfago.?

Hasta el 90 % de los pacientes presenta
sintomas respiratorios en el primer afio
de vida:® estridor bifdsico que aumenta con
el llanto o la alimentacidn, tos traqueal,
infecciones respiratorias recurrentes, sindrome
bronquiolitico, hiperextension cervical y fallas

TQ: trdquea; BDA: bronquio derecho accesorio; C: carina; BFD: bronquio fuente derecho; BFI: bronquio fuente izquierdo.
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en la extubacion.!** Entre los sintomas digestivos
secundarios a la compresién esofdgica, se destacan
la disfagia, los vémitos y la deglucién lenta.? La
estenosis traqueal se produce como consecuencia
de la compresion extrinseca y su asociaciéon con
diversas malformaciones traqueales; la mds
frecuente son los anillos traqueales completos,
conocida como complejo ring-sling.”'*1? También
se han encontrado segmentos estendéticos largos,
anomalias en la distribucién de los cartilagos,
anomalias de la bifurcacién bronquial (pig
bronchus o bronchus suis),” que es la presencia de
un bronquio accesorio derecho que se origina de
la traquea con destino al 16bulo superior derecho

e, incluso, agenesia pulmonar derecha.®
Los defectos congénitos asociados mds

frecuentes son las cardiopatias congénitas (30-

50 %), entre las que se destacan los defectos

septales interauriculares e interventriculares,

ductus arterioso permeable, anomalia del
drenaje venoso pulmonar, persistencia de vena
cava superior izquierda y excepcionalmente la
tetralogia de Fallot.36%1012

El plan de estudio debe incluir:'*#

1) Radiografia de térax frente, que permite
identificar una lateralizacién anormal de la
trdquea. La radiograffa perfil podrd evidenciar
una disminucién del calibre traqueal.

2) Esofagograma con bario: el 95 % de los
pacientes muestra algtn tipo de indentacion
esofdgica.

3) Ecocardiografia: permite observar la
ausencia de continuidad entre tronco de
arteria pulmonar y rama pulmonar izquierda.
Por otro lado, es el estudio necesario para
diagnoéstico de malformaciones cardiacas
asociadas.

4) Laringotraqueobroncoscopia y traqueobron-
cograffa: constituye uno de los estudios mads
importantes para realizar en estos pacientes.
Permite observar la compresion pulsatil de la
via aérea, los anillos completos, la gravedad
de la malformacién y descartar otras causas
de estridor respiratorio."

5) AngioTC y angioRMN: confirman el
diagnéstico del anillo vascular y de
la malformacién de la via aérea con una
sensibilidad cercana al 100 %.?> Se recomienda
realizar laringotraqueobroncoscopia y
traquebroncografia previo a intervencién
quirdrgica para minimizar los tiempos de
CEC y disminuir el riesgo de complicaciones
infecciosas.

El tratamiento es quirtdrgico con o sin CEC."*!3

Consiste en desinsertar la arteria pulmonar
izquierda y reimplantarla en el tronco de la arteria
pulmonar, situdndola por delante de la traquea,
y resolver la estenosis traqueal congénita.®®
La mortalidad global de los anillos vasculares
es menor al 1 %.! Pero si se evaltdan solo los
complejos ring-sling, asciende hasta un 36 %,
segun las series y las malformaciones asociadas.®”
La mayor sobrevida se observa en aquellos que no
tienen cirugfa traqueal.’

La sintomatologfa traqueal suele disminuir de
manera progresiva. En caso de persistir, debera
replantearse una reevaluacién endoscépica de la
via aérea.'*

La traqueostomia no es un procedimiento que
se realice de rutina, sino que queda reservada
para aquellos pacientes con patologia laringea
asociada, laringomalacia grave, dificultades en la
extubacién y/o ARM prolongada.! ®
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