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Interrupcion de arco aortico,
una cardiopatia poco frecuente

Interrupted aortic arch,
a rare heart disease
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Miguel A Medina-Andrade,* David Ramirez-Cedillo,*
Rocio Alejandra Pefia-Juarez,*$ Héctor M Gonzalez-Torres?

RESUMEN

Introduccion: la interrupcién de arco aodrtico es una patologia infrecuente, con incidencia de 0.003 por 1,000
recién nacidos, hasta 14% de los casos se asocia con sindrome de DiGeorge. Se caracteriza por una separacion
completa entre la aorta ascendente y la descendente. Existen tres tipos, en el tipo A se presenta interrupcion
entre el origen de la arteria subclavia izquierda y la aorta descendente; la cual se irriga a partir de la arteria
pulmonar a través del conducto arterioso. Caso clinico: presentar el caso de un recién nacido de dos dias de
vida, quien inicia con datos de choque cardiogénico. En la exploracion fisica se destaca un segundo ruido Gnico
y fuerte, disminucién importante de pulsos en miembros inferiores con respecto a los superiores. Los estudios
de imagen confirman una interrupcién de arco adrtico tipo A con hipoplasia severa de aorta. Resultados: en
sesion médico quirdrgica se decide realizar avance adrtico, entre los hallazgos quirdrgicos se observa hipoplasia
severa de la aorta requiriendo colocacion de injerto de dacrén. Conclusiones: la interrupcién de arco aértico es
una patologia infrecuente con una mortalidad alta; la cual depende de las anomalias asociadas, peso, tipo de
interrupcion y el tipo de correccion si es en uno o dos tiempos. Es indispensable realizar una exploracion fisica
adecuada y completa a todos los recién nacidos para detectar anomalias cardioldgicas.
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ABSTRACT

Introduction: the interruption of the aortic arch is rare pathology with an incidence of 0.003 per 1,000 newborns, up
to 14% of patients is associated with DiGeorge’s syndrome. It is characterized by a complete separation between
the ascending and descending aorta. There are three types; in type A there is an interruption between the origin
of the left subclavian artery and the descending aorta; which is irrigated from the pulmonary artery through the
ductus arteriosus. Clinical case: we present the case of a 2-day-old newborn who beings with data of cardiogenic
shock, on physical examination a second single and stronger noise stands out, significant decrease in pulses in
lower limbs compared to upper limbs. Imaging studies confirmed an interrupted aortic arch type A with severe
hypoplasia of the aorta. Results: in a medical surgical session, it was decided to perform aortic advancement,
among the surgical findings severe hypoplasia of the aorta was observed, requiring placement of a Dacron graft.
Conclusions: the interruption of the aortic arch is an infrequent pathology with a high mortality, which depends
on the associated anomalies, weight, type of interruption and the type of correction if it is one or two times. And
adequate and complete physical examination of all newborns is essential to detect cardiac abnormalities.
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INTRODUCCION

La interrupcion de arco adrtico es una patologia in-
frecuente, con incidencia de 0.003 por 1,000 recién
nacidos, el 14% de los casos se asocia con sindrome
de DiGeorge.' Se caracteriza por una separacién
completa entre la aorta ascendente y la descendente;
en muchos casos se acompafa de defectos septales
interventricularesy persistencia de conducto arterio-
so como defecto obligado, ademas de hipoplasia de
arco adrtico, valvula adrtica bicispide, anomalias de
la valvula mitral, tronco arterioso y obstrucciones en el
tracto de salida del ventriculo izquierdo.? Existen tres
tipos, no obstante, sin importar el tipo de interrupcion
de arco adrtico, es importante recordar que se trata
de una cardiopatia critica, es decir, dependiente de
conducto arterioso con mortalidad elevada si no se
diagnostica en los primeros dias de vida.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un recién nacido de dos
dias de vida, el cual inicia con datos de choque
cardiogénico. En la exploracion fisica se destaca
un segundo ruido Unico y fuerte, con disminucién
importante de pulsos en miembros inferiores con
respecto a los superiores. Los estudios de imagen
confirman una interrupcién de arco adrtico tipo A
con hipoplasia severa de aorta (Figura 1). En se-
sién médico-quirdrgica se decide realizar avance
adrtico. Durante el procedimiento quirldrgico se
visualiza hipoplasia severa de la aorta, con aorta
descendente ductal (Figura 2) se corta remanente
de 2 mm que se dirige a subclavia izquierda a aorta
descendente; por lo que se realiza anastomosis
latero-terminal con injerto de dacrén de 6 mm
(Figura 3), tiempo de pinzamiento adrtico de 18
minutos. En el postquirdrgico inmediato presenta
inestabilidad hemodinamica, con datos de choque
cardiogénico. El ecocardiograma postquirdrgico
corrobora anastomosis permeable sin gradiente
obstructivo por aorta descendente.

DISCUSION

Se considera que de los 130 millones de recién na-
cidos a nivel mundial cada afho, mas de un millén lo
hacen con algun tipo de cardiopatia congénita; lo
que constituye un problema grave de salud publica
mundial.® La incidencia de cardiopatias congénitas
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Figura 1: Tomografia cardiaca con reconstruccion. Se ob-
serva la interrupcidn entre la comunicacion de la subclavia
izquierda y la aorta descendente.

graves se aproxima de 2.5 a 3 por cada 1,000 naci-
mientos.” La interrupcion de arco adrtico es una pato-
logia infrecuente que representa 1% de las cardiopa-
tias, la cual se asocia con alta mortalidad temprana.®
El primer caso reportado con esta anomalia data de
1818 realizado por Seidel y colaboradores.® Celoria
y Patton describieron variantes anatdémicas de esta
patologia con base en la relacion distal o proximal de
la interrupcién de arco adrtico con el origen de los
tres grandes vasos. En el tipo A(15%), la interrupcidn
ocurre distal a la arteria subclavia izquierda y muchas
ocasiones se puede confundir con una coartacion cri-
tica. Como nuestro caso, en el que la angiotomografia
evidencio la falta de comunicacién entre la subclavia
izquierda y la aorta descendente (Figura 1). El tipo B
(80%) ocurre entre la cardtida comun izquierda y la
subclavia izquierda; cominmente se asocia con el
sindrome de DiGeorge. Tipo C (5%), la interrupcion
ocurre entre el origen de lainnominaday la cardtida
comun izquierda.’

La principal anomalia cardiaca asociada es el
defecto interventricular por desviacion posterior del
septum conal (lo cual puede contribuir a la obstruc-
cion del tracto de salida del ventriculo izquierdo).
Otras anomalias anatémicas incluyen hipoplasia del
anillo adrtico y vélvula adrtica bictspide con fusion
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de comisuras, defectos septales interatriales.® En
nuestro caso, se asocia a una hipoplasia severa de
aorta descendente larga tubular, lo cual dificulta la
reparacién quirdrgica.

La mortalidad quirdrgica depende de las ano-
malias asociadas, peso, tipo de interrupcién y el
tipo de correccidn (si es en uno o dos tiempos).
Actualmente se considera que la correccién en un
tiempo es la preferida; sin embargo, la decision
depende de la experiencia del equipo quirdrgicoy
la anatomia del paciente. En nuestro caso se decide
realizar avance adrtico, cuyo objetivo es ejecutar
una incisién en el arco aédrtico proximal y efectuar
una anastomosis término-lateral entre la aorta des-
cendente y el arco. Sin embargo, en los hallazgos
transquirdrgicos se observa hipoplasia severa de
la aorta con aorta descendente ductal amplia; se
decide realizar anastomosis latero-terminal con
injerto de dacrén de 6 mm (Figura 3). La colocacion
de un injerto en etapa neonatal es sumamente in-
frecuente; éste es un tema debatible debido a que
algunos autores como Sell y asociados’ reportan
que la anastomosis directa y cirugia temprana incre-
mentan el riesgo de estenosis persistente del arco
adrtico; Brown y colegas'? refieren que el utilizar
la carétida izquierda como un conducto autdlogo
para la continuidad arco adrtico puede ser seguro
sin observar anomalias neurolégicas a mediano
plazo. Como hemos mencionado previamente, el

Aorta
descend;ente

Figura 2:

Hipoplasia
severa de aorta.
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Figura 3: Colocacion de injerto de dacron de 6 mm.

tipo de procedimiento depende de la experiencia
del grupo quirdrgico; en nuestro centro se decidié
colocar injerto de dacrén porque se ha observado
que, al utilizar la carétida izquierda como injerto, se
incrementa el riesgo de alteraciones neuroldgicas;
y no se han observado reoperaciones tempranas
con injerto de dacrén.

CONCLUSION

Este caso es particularmente interesante, tanto por
la frecuencia de la patologia y la técnica quirdrgica
empleada; ambas son sumamente infrecuentes.

Aunque es una patologia rara y su manejo se
realiza en hospitales de tercer nivel, se debe destacar
que se trata de una cardiopatia critica, es decir, una
patologia en la que, si no se detecta y trata a tiempo,
los pacientes tienen alto riesgo de fallecer en los
primeros 10 dias de vida.

A pesar de los grandes avances tecnoldgicos en
el campo de la cardiologiay cardiocirugia pediatrica,
es sumamente importante realizar una exploracion
fisica completa para la deteccion oportuna de estas
cardiopatias previo al egreso del nacimiento; por
Gltimo, aunque no es el objetivo de este estudio,
cabe sefalar que actualmente se estd intentado
implementar de manera obligatoria la realizacion de
tamiz cardioldgico a nivel nacional; reconocemos que
no es el test perfecto, pero definitivamente es mejor
que no hacer nada para la deteccién y el manejo
oportuno de las cardiopatias congénitas.
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