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ANOMALIAS OBSTRUCTIVAS DEL ARCO AORTICO.
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RESUMEN

Introduccion. Las anomalias obstructivas del arco aértico comprenden un grupo de malformacién ana-
témica que en el periodo neonatal revisten importancia por ser causa de insuficiencia cardiaca, choque
cardiogénico o muerte si no se establece tratamiento médico quirdrgico.
Objetivo: Mostrar experiencia que se tiene en nuestro hospital en los casos diagnosticados con alguna
de las malformaciones obstructivas del arco aértico.
Material y métodos: De la bitacora de intervenciones quirtrgicas de cirugia cardiovascular y del registro
de necropsias del Departamento de patologia de 1990 a 2003, se obtuvieron 40 casos con diagndstico de
alguna malformacion obstructiva adrtica. Se analizaron variables de interés como edad, cuadro clinico,
anomalia cardiaca asociada, sindrome genético y anomalias extracardiacas encontradas en pacientes
intervenidos quirirgicamente y en material de autopsia.
Resultados: La malformacion anatomica obstructiva del arco aértico encontrada mas frecuente fue
la coartacion de aorta en 35 casos (87%), e interrupcion de arco aértico en 5 (13%). La manifestacién
clinica de insuficiencia respiratoria asociada a cianosis se presenté mas frecuente seguida de soplo
precordial en el 50% de los estudiados y hepatomegalia en 35%. La alteracidn en los pulsos periféricos
estuvo presente en los casos operados y esta alteracion fue descrita con menor frecuencia en los que
no se intervinieron quirurgicamente.
Conclusion: El signo clinico mas orientador de coartacion de aorta y que tiene igual importancia que la
auscultacion precordial es la palpacion comparativa de los pulsos periféricos en las cuatro extremidades
asi como la toma de presion arterial en todas las edades.

La mortalidad operatoria en 18 pacientes intervenidos fue elevada, 5 (28%) y se debi6 a la
descompensacion hemodinamica aguda (estado de choque), al momento del diagnéstico en el periodo
neonatal y malformaciones cardiacas y extracardiacas asociadas.

Palabras Clave: Anomalia arco aoértico, cardiopatia congénita, presion arterial, pulsos periféri-

SUMMARY

Introduction: Obstructive anomalies of the aortic arch are a very important group of anatomic malformations
that in the neonatal period may originate heart failure cardiogenic shock and early death whether the surgical
treatments is not opportune.

Objective: We present our experience with obstructive anomalies of the aortic arch itn our hospital job.
Material and Methods: Both register surgical interventions and autopsia books were reviewed 40 cases of some
obstructive anatomic malformations of the aortic arch since 1990 to 2003. Some interest variable were investi-
gated as age of the patients clinical features association with other congenital heart defects genetics syndrome
and noncardiac malformations in operated patients and autopsied patients.

Results: The anatomic malformation more frecuently founded was aortic coarctation in 35 (87%) cases and
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interruption of the aortic arch 5 (87%). Clinical charts of the obstructive anomalies of the aortic arch was respi-
ratory distress and cyanosis, the systolic murmur was present in 50% and hepatomegaly in 35%. Discrepancy
between the amplitude of the pulse in the arms and legs was present in all operated patients and this alteration

was reported less frecuently in cases without surgical.

Conclusion: The discrepancy between the amplitude of the pulse in the arms and legs is very important and
orient to the diagnosis of aortic coarctation, has the same importance as the auscultation of the heart and exa-

minations of blood pressure too.

The operative mortality in 18 patients was exalted 5 (28%) because this patient had acute disproportionate
hemodynamic (shock) at diagnosis time in neonatal period and other cardiac malformations and noncardiac.

Key Words: Anomalies of the aortic arch, congenital heart disease, arterial blood pressure, peripheric

pulses.

INTRODUCCION

Las anomalias obstructivas del arco adrtico
(OAA) comprenden un grupo de malformaciones
anatémicas que varian dependiendo de la falta de con-
tinuidad del arco adrtico (interrupcion del arco adrtico);
o bien en presencia de continuidad anatémica del arco
aortico con obstruccion total de la luz del vaso arterial
aortico dando un segmento fibroso (atresia aértica)
o cuando la luz del vaso se reduce ocasionando una
obstruccion parcial (coartacién aértica)’.

La interrupcion del arco adrtico varia segun el
nivel en donde se encuentra la interrupcion en relacion
con los vasos supra-aorticos.

La coartacion de aorta se presenta a nivel
del istmo que es la continuacién del arco aértico con
aorta descendente. La atresia adrtica o segmento
fibroso se puede presentar a este nivel.

Las anomalias obstructivas del arco adrtico
son causa de insuficiencia cardiaca en el recién nacido
aciandtico en las primeras semanas de vida, o con
cuadro clinico de insuficiencia cardiaca aguda que
puede llegar a choque cardiogénico debido a descom-
pensacion hemodinamica secundaria a los cambios
fisiolégicos que se suceden en esta etapa. En el nifio
mayor, se presenta con hipertension arterial sistémica
y cambios vasculares arteriales, como el desarrollo
de circulacion bronquial colateral entre otras.

La presente revision tiene como finalidad
mostrar la experiencia que se tiene en nuestro hos-
pital en los casos de anomalia OAA tanto sometidos
a cirugia como los que fallecieron sin procedimiento
quirdrgico.

MATERIAL Y METODOS

Se revisé la bitacora de intervenciones qui-
rurgicas cardiovasculares practicadas en el Hospital
Infantil del Estado de Sonora (HIES) durante el perio-
do de la 1990 a 2003. En este lapso se han realizado
un total de 272 intervenciones quirdrgicas; se encon-
traron 18 casos (6.6%) con anomalia obstructiva del
arco aértico que fueron tratados quirirgicamente.

Del registro de necropsias del departamento
de patologia del hospital se obtuvieron 149 casos con
cardiopatia los cuales son revisados en sesion conjun-

ta rutinaria de Cardiologia-Patologia. De este estudio
se obtuvieron 22 (15%) casos con el diagndstico de
anomalia OAA.

Se obtuvieron en general 40 casos con
diagndstico de anomalia OAA, a los cuales se les
estudioé variables de interés clinico y anatomopatol6-
gico. Treinta y cinco pacientes (87%) corresponden a
coartacion de aorta 'y 5 (13%) a interrupcion de arco
aortico. No se encontrd algun caso de atresia de arco
aortico. Veintisiete (68%) fueron del sexo masculino
y 12 (31%) del sexo femenino y un caso presento
ambigliedad sexual.

Las edades variaron de recién nacido a 4
afios de edad (Figura 1). En 35 casos (88%) menores
de 12 meses de edad, 27 (77%) eran recién nacidos.
Cinco (12%) fueron mayores de 13 meses de edad.

3 Figura 1 3
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Todos los nifios nacieron en el estado de
Sonora; en 21 nifios (53%) se identificd su origen en
la ciudad de Hermosillo y los restantes 13 y 6 casos,
del norte y sur respectivamente.

El 20% de los casos mostraron un sindrome
genético o dismorfico (Figura 2); 11(27%) nifios pre-
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sentaron malformaciones asociadas en otros siste-
mas. (Cuadro 1) Un solo caso presentd antecedente
de familiar con cardiopatia.

A los pacientes operados les fue practicado
estudio de radiografia de térax, electrocardiograma
y con equipo ATL apogee CX se practicod ecocardio-
grama que se grabd en video VHS para su control
(Figura 3). Solo a un paciente se le practicé estudio
de cateterismo cardiaco.

i Figura 2 i
ANOMALIA OBSTRUCTIVA DE ARCO AORTICO
N =40
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Cuadro 1
ANOMALIA OBSTRUCTIVA DE ARCO AORTICO
N =40
ANOMALIAS EXTRACARDIACAS ASOCIADAS

No. de

Area Afectada Casos

SISTEMA GENITOURINARIO

Genitales ambiguos

Hidrocele bilateral

Hipospadia y criptorquidea

| Al = —

Rifn6n en herradura

SISTEMA DIGESTIVO

Atresia yeyunal

Fistula perianal

Hernia de Bochdaleck

N = = N

VIAS AEREAS SUPERIORES

MUSCULO ESQUELETICO 1

Total | 11 (27%)

Figura 3

En 14 (35%) de los pacientes se encontré
proceso infeccioso bronconeumoénico de repeticion;
siendo mas frecuente en 10 (55%) de los que se
intervinieron quirurgicamente.

Hubo 13 (72%) nifios operados menor de
un afo de edad y de ellos 8 (44%) fueron recién
nacidos.

Los recién nacidos con y sin cirugia 20 (74%)
nifios fueron de término, 4 (15%) de post-términoy 3
(11%) de pre-término

Elinicio de los sintomas varié desde el primer
dia de nacido hasta 1 mes de edad, 35 (88%) ma-
nifestaron sintomas en el periodo neonatal, 4 (10%)
lo hicieron entre el primero y octavo mes de vida y
un paciente que se intervino no refirié sintomas al
momento de la cirugia. Los signos de insuficiencia
respiratoria asociado a cianosis se presentd en 36
(90%) y en ellos 4 presentaron tinte terroso; 21 (52%)
tuvieron rechazo a la via oral, 20 (50%) presentaron
en mal estado general, irritabilidad, hipo-reactividad,
flacidez, quejido y llanto frecuente. 5(12%) tuvieron
antecedente de apnea neonatal y otros sintomas
menores como tos, edema, fatiga y vémitos.

20 (50%) presentaron soplo precordial y 14
(35%) hepatomegalia congestiva.

En 18 pacientes intervenidos quirurgica-men-
te se reporto alteracion en los pulsos periféricos; en 8
(36%) de 22 no operados y que fallecieron reportaron
alteracion con una calidad de pulsos variable, 5 con
disminucion del pulso en las cuatro extremidades y 3
con disminucién en miembros inferiores comparados
con los superiores.

5 (22%) pacientes no operados con estudio
de autopsia recibieron atencién por Cardidlogo Pe-
diatra.

9 (50%) recién nacidos y 3 (17%) lactantes
menores operados, desarrollaron un cuadro clinico de
insuficiencia cardiaca y choque cardiogénico. Otros
de mas edad 4 (22%) no presentaron alteracion he-
modinamica descrita. Un paciente no refirié sintomas
al momento de la cirugia.

Los pacientes no operados que fallecieron
y se les practico autopsia desarrollaron insuficiencia
cardiaca y choque cardiogénico 13 (60%).

La técnica quirurgica practicada para la co-
rreccion de la anomalia vascular fue término-terminal
en 8 (44%) casos, seguida del colgajo de subclavia en
4 (22%), colocacion de parche romboidal en 3 (16%)
y colgajo de subclavia con utilizacién de parche en
2 (11%). No se describid la técnica quirdrgica en un
paciente que fallecié durante la cirugia.

5 (28%) pacientes operados fallecieron. La
edad al momento de su muerte varié de 8 dias a 4
meses; solo a uno le fue practicado estudio post-
mortem (no se incluyé en el grupo de no operados
fallecidos y con autopsia).

Los pacientes operados siguen su control
por consulta externa de cardiologia en el hospital, a
3 (16%) se diagnosticé re-coartacion de aorta; 2 con
diagndstico previo de coartacion y uno con interrup-
cién de arco aodrtico.

Las anomalias cardiovasculares asociadas a
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obstruccion de arco aértico fueron el conducto arterio-
so en 32 (80%) estando presente en todos los casos
de autopsia, en estos 16 tuvieron permeabilidad del
vaso y 6 se encontré cerrado; comunicacion interauri-
cular 24 (60%),en los casos de autopsia ésta fue en el
area del foramen oval, 2 tuvieron valvula del foramen
oval permeable y competente; comunicacion interven-
tricular 17 (42%), ésta estuvo presente 13 (59%) de
los casos de estudio post-mortem. La comunicacion
interventricular fue membranosa en 7 y se encontrd
cerrada en un caso de interrupcién de adrtico, en 3
fue comunicacion muscular. Las lesiones valvulares
izquierdas (valvula adrtica y valvula mitral) en 8 (20%),
presente mas frecuente en los pacientes intervenidos
quirirgicamente. Otras malformaciones como canal
atrioventricular, hipoplasia del arco aértico y altera-
cién en el musculo cardiaco debido a fibroelastosis
endomiocardica se encontraron repetidas cada una
(Figura 4).

Figura 4
ANOMALIA OBSTRUCTIVA DE ARCO AORTICO
N =40
ANOMALIA CARDIOVASCULAR ASOCIADA (AUTOPSIA)
n=22
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Anomalias que se presentaron en una oca-
sion son Anomalia de Taussig-Bing, retorno venoso
anémalo de venas pulmonares con hipoplasia leve
a moderada de ventriculo izquierdo, y un corazoén
en ortoposicién que mostré un pliegue en la pared
anterior de la aorta ascendente. Se encontré un caso
con isomerismo pulmonar izquierdo aislado.

Los 5 casos de interrupcién del arco aértico
mostraron persistencia del conducto arterioso y comu-
nicacion interventricular. La comunicacion interventri-
cular fue en dos membranas, se encontro cerrada en
una con interrupcion tipo-A; la otra fue muscular.

La comunicacidn interauricular a nivel del
foramen oval estuvo presente mostrando una valvu-
la permeable y competente en 3 de los 4 casos de
autopsia. En 3 se present6 interrupcion tipo-Ay 2 la
tipo-B. (Figura 5). Solo dos fueron operados, uno con
interrupcion tipo-B fallecio y el otro tipo-A actualmente
se encuentra con estrechez en el istmo de aorta,
(coartacion).

HY
Lado A

DISCUSION

Las anomalias OAA representan un grupo de
malformaciones cardiovasculares que frecuentemente
ocasionan alteraciones hemodinamicas graves; si no
se detectan y se instituye un tratamiento adecuado
pueden ser causa de muerte.

Presentamos la experiencia que se tiene con
malformaciones cardiovasculares OAAen el HIES. La
coartacion de aorta e interrupcion de arco adrtico son
las Unicas que se que se han detectado e indicado
tratamiento médico-quirurgico a la fecha.

Aun cuando la primera intervencion quirur-
gica cardiovascular en el HIES se realizé en 1989,
es a principio de los 90s cuando las operaciones se
realizan en forma regular con apoyo de cirujanos car-
diovasculares voluntarios quienes operan a corazén
cerrado y a corazon abierto. En nuestro reporte previo
acerca de la experiencia quirurgica cardiovascular en
el recién nacido, el conducto arterioso fue el motivo
mas frecuente de intervencion quirurgica, seguido de
la anomalia obstructiva izquierda y en este grupo la
coartacion de aorta la mas frecuente?2.

En estudios de autopsia la coartacion de
aorta se ha reportado en 14.8%*. En este estudio
analizamos conjuntamente la coartacion de aorta e
interrupcion de arco adrtico y representan el 15% de
las malformaciones cardiovasculares en autopsia.
En un estudio previo la coartacion de aorta ocupé el
segundo lugar y la interrupcion de arco aortico el lugar
numero diez dentro de las primeras diez cardiopatias
congénitas en el HIES®.

La coartacion de aorta se presentdé mas
frecuente 35 (87%) que la interrupcion del arco
aédrtico 5 (13%) y mas frecuentemente en el
sexo masculino que en el femenino con una re-
laciéon 2.2: 1; esta relacion es mayor en este
estudio que el reportado por otros autores®’.

La incidencia de coartacion de aorta se ha
reportado de 1 en 1,200 nacidos vivos y se ha descrito
que la coartacion de aorta ocurre en 5 a 8% de los
pacientes con cardiopatia congénita®. En nuestro hos-
pital los pacientes operados por enfermedad cardiaca
el 6.6% se debe a OAA.

Los antecedentes referidos en la historia
clinica son importantes asi como el origen geografico
de los pacientes; cerca de la mitad de ellos fueron
referidos de otros centros de salud, lo que motivo el
traslado de una poblacién a la capital y por consiguien-
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te retraso en atencion médica con mayor probabilidad
de deterioro hemodinamico principalmente en el
recién nacido y como consecuencia mayor riesgo de
complicaciones y muerte. Se ha reportado que las
cardiopatias constituyen el grupo mas frecuente de
malformaciones congénitas y son responsables del
33 % de las muertes en el periodo neonatal®.

La presencia de un sindrome genético tiene
importancia e implicaciones prondsticas como se
presentd en 9 (20%) los pacientes estudiados. Los
casos con sindrome genético pueden presentar otras
malformaciones cardiacas asociadas o bien extra-
cardiacas; por si mismo ensombrecer el prondstico
al ocasionar muerte en el primer afio de vida en los
casos con trisomia 18 (sindrome de Edwards) quienes
cerca del 100% tiene cardiopatia; ésta es la segunda
cromosomopatia mas frecuente después del sindrome
de Down. El sindrome de Down tiene una incidencia
de 1/680; presenta cardiopatia congénita en 40 a
50%; las mas comunes son los defectos septales
intracardiacos asociados o no a alteracion en las
valvulas auriculoventriculares como se presentd en
dos de nuestros pacientes con coartacion de aorta.

El Sindrome de Turner se asociaen el 35% a
anomalias OAA. Después de la aorta bivalva la coar-
tacion de aorta es la que se presenta mas frecuente,
como sucedidé en nuestro caso.

Los casos de interrupcion de arco aértico no
tuvieron asociacién con sindrome genético; pero la
literatura reporta frecuente asociacion con el sindrome
de Di George™.

En pacientes con cardiopatias congénitas se
ha reportado una variacion de 9 a 24% de malforma-
ciones extracardiacas. En otro estudio se encontro
25% de anomalias extracardiacas y de ellas, 40%
tuvo anomalia de un sistema, otro 40% de dos siste-
mas y 15% de tres sistemas en diversas cardiopatias
entre ellas la coartaciéon de aorta; situacion similar
se presentd en nuestro estudio 11 (27%) tuvieron
malformaciones extracardiacas'>'.

Los nifios recién nacidos con OAA suelen
ser de término y con buen peso. Estan predispues-
tos a proceso infeccioso pulmonar debido al estado
congestivo que condiciona la cardiopatia. Unos ini-
ciaron sintomas desde el primer dia de edad y otros
a los 4 meses pero la mayoria 88% lo manifestaron
en el periodo neonatal como signos de insuficiencia
respiratoria asociado a cianosis y otros sintomas
inespecificos como rechazo a via oral mal estado ge-
neral, irritabilidad, quejido, flacidez e hiporeactividad
entre otros. El estado clinico de choque cardiogénico
es frecuente en el recién nacido como se presentd
en nuestro estudio. La hepato-megalia manifiesta el
deterioro hemodinamico significativo asi como los
pulsos periféricos débiles o no palpables en miembros
inferiores necesarios para la sospecha diagnostica. Se
ha descrito discrepancia en los pulsos periféricos en
el 88% de los pacientes con coartacion de aorta y en
12% los pulsos se han encontrado normales aun en
cardiopatia compleja asociada, en otros en 16%1516.

Los casos diagnosticados de autopsia en

casi la totalidad de ellos no se encontré en el ex-
pediente clinico la exploracion de los pulsos de las
extremidades, aspecto importante para la sospecha
diagnéstica en vida; en cambio en los casos operados
fue el punto crucial para la pesquisa de su cardiopatia
y por tanto la cirugia. Cabe hacer notar que el hos-
pital no contaba con cardiologia pediatrica ni cirugia
cardiovascular cuando fallecieron esos nifios.

En la actualidad el Hospital Infantil del Estado
cuenta con unidad materno infantil y el recién nacido
recibe atencién en la sala de alojamiento conjunto,
donde es posible detectar signos y sintomas de OAA;
también se reciben nifios que han nacido en otros
hospitales y cuando los recibimos un alto porcentaje
llegan en condiciones precarias, de ahi el mal pro-
noéstico en varios de nuestros casos operados.

El uso preoperatorio de prostaglandina
E-1 esta indicado para mantener mayor estabilidad
hemodinamica en el paciente en estado critico por
cardiopatia; actualmente en el HIES no tenemos
alcance a este producto. La mortalidad operatoria se
ha reportado variable segun la experiencia del autor
y varia de 15 a 40% Esta mortalidad ha sido asociada
al numero y severidad de anomalias asociadas asi
como a la condicién clinica en que se encuentra al
momento del examen médico y momento de envio al
hospital para la atencion especializada. En nuestros
pacientes estos factores fueron condicionantes para
la mortalidad quirurgica que es 5 (28%).

La técnica quirurgica practicada en nuestros
pacientes para la correccion de la OAA fue similar a
la reportada por otros autores™.

Detectamos tres casos de re-coartacion en
el seguimiento de los pacientes operados, uno con
diagndstico previo de interrupcion de arco aodrtico y
dos con coartacion de aorta; de estos uno la presento
en forma temprana, en la segunda semana de opera-
do. Se reintervino quirirgicamente en medio privado
y no se tiene control. Los otros dos pacientes estan
pendientes de cirugia al momento de esta publicacion.
Después de una cirugia exitosa en coartacién de
aorta, la incidencia de re-coartacion se ha reportado
de 0 a 60% y usualmente se presenta en el sitio de
la reparacion quirargica; influye para su presentacion
la técnica quirurgica, asociacion de hipoplasia de
arco aortico; ya que en esta se reportd en 12% de
los pacientes operados vy sin ella la re-coartacion se
presenté en 2%. Otros tuvieron una incidencia de
16%18-20.

80% de los pacientes tuvo conducto arte-
rioso, 6 tuvieron la luz del vaso cerrada. El frecuente
hallazgo de conducto arterioso se debe en parte a
la poblacion estudiada. El 87% eran menores de
12 meses de edad y de ellos 77% recién nacidos,
situacion similar explica la presencia de comunicacién
interauricular en el area del forman ovale. En los pa-
cientes no operados que fallecieron la comunicacién
interventricular se encontr6 en 60% y fue mas frecuen-
te que en el grupo de los operados. La asociacion
con anomalias valvulares izquierdas fué frecuente 8
(20%) casos. Se encontré anomalias complejas como
canal a-v, anomalia de Taussig Bing y fibro-elastosis
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endomiocardica.

Se operaron dos pacientes con interrupcién
de arco aortico. Uno fallecio y el otro operado en el
periodo neonatal presentd estrechez post-quirargica
en el istmo de aorta (re-coartacion). La interrupcién
de arco adrtico tipo A se encontré mas frecuente como
se ha reportado en la literatura.

CONCLUSION

En el HIES las OAA representan un grupo
importante de malformaciones cardiovasculares que
tienen un curso clinico variable y en el periodo neona-
tal pueden ser letales si no se diagnostican y reciben
tratamiento médico quirdrgico adecuado.

nostico de la OAA entre ellos estan socio-econémicos,
nivel de atencion primaria, tiempo de traslado de los
pacientes al hospital, carencia de prostaglandinas
actualmente, presencia de sindrome genético, ano-
malias asociadas cardiacas y en otros 6rganos y
sistemas.

Es necesario tener en mente que en la ex-
ploracion fisica pediatrica el auscultar el corazoén tiene
igual importancia que la simple palpacién comparativa
de los pulsos periféricos y el registro de la presion
arterial sistémica; y ante la sospecha una cardiopatia
la referencia temprana es trascendental.

Estas malformaciones OAA son un reto tanto
para el Pediatra como para el Cardiélogo Pediatra y el
Cirujano Cardiovascular en el diagndstico especifico

El mayor nimero de pacientes con OAA y el tratamiento médico quirurgico adecuado

son no operados, fallecieron en el periodo neonatal
en donde la atencién médico especializada es aun
limitada debido a que se sospecha poco la existencia
de una cardiopatia.

Diversos factores que influyeron en el pro-
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