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Interrupcion del arco aortico con ventana aortopulmonar.
Correccion total primaria sin circulacion extracorpoérea
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Se resefia la rara asociacion de interrupcion del istmo
aortico tipo B y ventana aortopulmonar tipo Il en un neo-
nato a quien se efectud correccion primaria de ambas le-
siones a los 20 dias de vida sin circulacion extracorpérea
mediante anastomosis entre arteria carétida izquierda y
aorta descendente, y oclusion de la ventana con clip me-
talico, respectivamente. Asimismo, se describe la ausen-
cia total de flujo circulatorio en la rama pulmonar derecha
detectada por eco 2-D Doppler color en el postoperatorio
inmediato, debido a una malposicion del clip metalico,
que requirié una rapida y eficaz reintervencion para resti-
tuir la circulacion sanguinea en la rama afectada. A 8 me-
ses de la reparacion operatoria, el «neoarco adrtico» cre-
ce armonicamente con la superficie corporal del enfermo
sin que se hayan registrado gradientes significativos en
ninguna localizacion; del mismo modo, no se encontraron
signos de déficit circulatorio cerebral.
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Interrupted Aortic Arch and Aortopulmonary
Window. One-Stage Repair Without
Cardiopulmonary Bypass in the Neonate

This report describes the unusual association between
the interruption of the aortic arch type B and aortopulmo-
nary window type Il in a neonate. When the patient was
20 days old, a one-stage surgical repair was done th-
rough left side thoracotomy without circulatory by-pass,
making a left carotid artery to descending aorta anasto-
mosis, closing the window with a hemaclip, respectively.
A routine 2-D Doppler color echocardiography performed
in the immediate postoperative period showed the absen-
ce of blood flow in the right pulmonary artery. The patient
required a new intervention, changing the position of the
clip in order to restore the normal pulmonary blood flow.
Eight months after surgery, the «neoaortic arch» grows in
harmony with the body surface area, without signs of ce-
rebral circulatory deficiency or significant gradient at any
level.

Key words: Congenital heart defects. Echocardiography.
Surgery. Pediatrics.
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INTRODUCCION

La asociacion de interrupcion del arco aértico (I1AA)
con ventana aortopulmonar (VAP) es una rara aunqu
reconocida combinacion patoldgica cuya historia natu
ral se caracteriza por una presentacion clinica grave
el periodo neonatal inmediato. Sin tratamiento quirar-
gico la mortalidad es muy elevada y los supervivientes.
desarrollan con mucha frecuencia una irreversible arte[-
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riopatia pulmonar hipertensiva. Aun cuando la cirugia
debe ser precoz, el riesgo operatorio es elevado debido
a los efectos deletéreos que producen las técnicas de
&rculacién extracorporea (CEC), hipotermia profunda,
arada circulatoria o bajo flujo en un neonato con ma-
ifiesto deterioro hemodinamitb
Presentamos un caso con IAA + VAP sin comunica-
cion interventricular (CIV) operado con éxito median-
e correccion total primaria de ambas lesiones sin CEC
usando técnicas antiguas como la anastomosis de va-
S0s supraaorticos para corregir la IAA y el cierre di-
recto de la VAP. Asimismo, destacamos la trascenden-
cia del estudio ecocardiografico 2-D Doppler color
gue detectd una inusual complicacién en el postopera-
torio inmediato cuya solucion definitiva precisé de ra-
pida intervencion.
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ABREVIATURAS " ;

IAA: interrupcion del arco aortico.
VAP: ventana aortopulmonar.
CEC: circulacion extracorporea.

CASO CLINICO

Recién nacido a término que ingres6 en nuestro se
vicio a los 4 dias de vida con severo deterioro hemodi
namico y metabdlico. A la exploracién, presenta un
mal estado general, cianosis y distrés respiratorio; s
palpaba un ventriculo derecho predominante, siend:
los pulsos femorales débiles, con ausencia del braquii
izquierdo. La auscultacion reflejo un segundo ruido in-
tenso y un soplo sistolico corto en precordio. En la ra
diografia de térax se observaba cardiomegalia e incre
mento de ""! vasculatura _pu_lmonar, ml_entras que en ‘ﬂg 1. Aortograma que demuestra la interrupcion del istmo adrtico
ECG era evidente el crecimiento ventricular derecho. iy g (asterisco), y la ventana aortopulmonar «alta» tipo Il (flechas).

La exploracion ecocardiogréfica definié la distribu- Ao: aorta; P: arteria pulmonar; CI: carétida izquierda.
cion segmentaria cardiovascular como normal, sin evi-
dencia de defectos septales. Las cavidades derech- -
estaban dilatadas y las izquierdas eran algo pequefic AI
la via de salida de ambos ventriculos y el origen y/c
distribucién de las arterias coronarias eran normales
En el arco adrtico se visualizaba una IAA tipo B con
continuidad ductus-aorta descendente; la caroétida iz
quierda tenia un buen tamafo y la subclavia izquierd
era muy pequefia. Se objetivd también un vaso anémi
lo cercano al origen del tronco innominado cuya inter-
pretacion es dudosa, motivo por el cual se realizé ul
estudio hemodinamico-angiografico (fig. 1) que con-
firmo6 el diagnéstico de IAA tipo B, y demostré la
existencia de una VAP tipo Il (alejada de la valvula
sigmoidea y cercana a la rama pulmonar derecha) c
morfologia tubular, con un diametro de 3 Pim

A las 48 h del ingreso el paciente presentd parad
cardiorrespiratoria por fibrilacion ventricular, de la que
se recupero tras largas maniobras de resucitacion. Tr.
un _prolongado penOdo. de re.cuDe,ra.Clon en UV Con In'Fig. 2. A: Eco 2-D Doppler color (eje corto de grandes vasos) en el
fusion de prostaglandina e inotrépicos, correccion deye se aprecia una ausencia total de flujo en arteria pulmonar derecha
la acidosis metabdlica y asistencia respiratoria mecanip, asteriscos), mientras que esté conservado en la izquierda (PI, co-
ca con modalidad ventilatoria destinada a elevar |doreada en azul). B: exploracion en el propio quirdfano al finalizar la re-

ra restrinair el flui Imonar realizé inter- operacion para modificarlla ppsicién d_eI cIip_en la ventana aortopul-
pCQ, para restringir el flujo pulmonar, se realizo inte .monar; es evidente la restitucion del flujo en dicha rama. C: se observa

vencion quirdrgica a los 20 dias de vida en presenCiggge i corte paraesternal derecho alto el <neoarco aertico» logrado
de una mala situacion clinica y con 2.400 g de peso. con arteria cartida izquierda que restituye la continuidad entre aorta

Por toracotomia izquierda, cuarto espacio intercosascendente (AoA) y descendente (AoD); con Doppler color se ratifica
tal, se disec6 ampliamente la aorta descendente, &@[Presencia de flujoaese nivel (D).
ductus y el arco aortico con las arterias subclavia y ca-
rétida izquierda. La separacion entre el arco aértico y
la aorta descendente era extensa, por lo que se descanos 4 mm. Este vaso se disec6 distalmente, se ocluyo
t6 una anastomosis término-terminal. Asimismo, la arsu cabo distal, mientras que el proximal se anastomoso
teria subclavia era pequefia (2 mm de diametro) y ntérmino-lateralmente a la aorta descendente; con ante-
util para realizar anastomosis, por lo que se decididioridad se ocluy6 el ductus con un clip metalico. A
usar la arteria cardtida izquierda cuyo didmetro era deontinuacion se abrié el pericardio paralelamente y an-
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terior al nervio frénico, se disecaron los grandes vaso€EC y en especial la isquemia aodrtica, parada circula-
y se reconocié una VAP distal, muy cercana a la arterigoria y/o bajo flujo con hipotermia profunda no estan
pulmonar derecha, de unos 4 mm de didmetro; su diexentas de riesgo hemodinamico, neuroldgico y/o mul-
seccion fue facil y se cerré con un hemaclip, todo elldtiorganico en neonatos con gran deterioro clinico. Esta
sin el uso de CEC. tltima condicién en nuestro caso, la normalidad de la
Un ecocardiograma de rutina realizado a las pocaarteria pulmonar derecha, y el buen tamafio de la arte-
horas de la operacion objetivd una adecuada conexidiia carétida, nos inclinaron a evitar la CEC y la parada
cardtida-aorta descendente sin gradiente de presionegculatoria sin renunciar a la correccion total y defini-
y la ausencia de cortocircuito residual en la ventanativa de la cardiopatia de forma rapida, eficaz y poco le-
Sin embargo, se visualizé con Doppler color una ausiva para el niffd.
sencia total de flujo pulmonar en la arteria pulmonar Dietl y Hakimi han demostrado que con la anasto-
derecha, que se confirm6 con un estudio de perfusiémosis carétida izquierda-aorta descendente se logra
pulmonar (fig. 2A). De nuevo en quir6fano se recono-una reparacion adecuada de la IAA sin gradientes de
ce la obstruccion en el origen de la arteria pulmonapresion significativos, el «xneoarco» crece de forma ar-
derecha por inadecuada posiciéon del clip metalico quendnica con la superficie corporal y demas estructuras
ocluye la ventana, el mismo se reposiciona con distineardiovasculares sin inducir lesiones neuroldgicas. En
ta orientacion a fin de no comprimir aquel vaso, obsereste sentido, el estudio multihospitalario sobre el uso
vandose la inmediata reaparicion de flujo circulatoriode circulaciéon con oxigenaciéon de membrana en mas
en dicha rama mediante un eco 2-D Doppler color inde 7.000 casos no detect6 lesiones neurol6gicas deri-
traquiréfano (fig. 2B). vadas de la ligadura posterior de la arteria carétida de-
Aungue la evolucion postoperatoria fue térpida conrecha. Nuestro caso confirma estas apreciaciones, a los
infeccion respiratoria y fallo multisistémico, la lenta y 8 meses no se detectaron lesiones neuroldgicas, el
progresiva recuperacion clinica del enfermo posibilité«neoarco adrtico» se desarrolla proporcionalmente con
el alta hospitalaria 40 dias después de su ingreso. Ua superficie corporal del enfermo, y no se registrd
revision clinica y ecocardiogréafica realizada 8 mesegradiente significativo a su nivel?
después de la cirugia demostad:una buena funcion Por otro lado, la oclusion de la ventana con técnica
biventricular con normalizacion de la dimensién decerrada, con ligadura, entre clanes suturando cabos, ha
ventriculo derechob) la permeabilidad de la anasto- sido abandonada en favor de técnicas abiertas con la
mosis caroétida-aorta descendente con un gradiente mayuda de la CEC al conferir ésta mas seguridad en la
ximo Doppler de 15 mmHg, ) arteria pulmonar de- oclusion y garantia en evitar dafios a estructuras veci-
recha permeable con leve aceleracion proximal en laas. Sin embargo, la anatomia tubular de la VAP en
que se registraba un gradiente de 11 mmHg. La funeste caso, sin lesiones en las arterias coronarias o la
cion pulmonar era normal; del mismo modo que lorama pulmonar derecha, nos ha permitido su cierre
eran la exploracién neurolégica, eco cerebral, EEG ycon clip metalico de manera facil y rapida; esta inter-
TAC cerebral. La morfometria ecografica del arco aér-vencién, por otra parte, también fue comunicada por
tico demostré los siguientes didmetros: aorta ascerKawata en un neonato pretérmino de muy bajo’peso
dente de 9 mm; arteria carétida izquierda conectada a El dispositivo metalico es seguro y lo utilizamos elec-
aorta descendente («neoarco aértico distal») de 6 mntivamente para la oclusién ductal quirargica en la ciru-

y aorta descendente de 8 mm (figs. 2C y D). gia abierta combinada con otras lesiones, o en la cirugia
cerrada de aquellos conductos no aptos para su cierre en
DISCUSION cateterismo; no hemos constatado hasta la actualidad

cortocircuito residual alguno con esta intervencion.

La combinacion IAA + VAP —sin comunicacion in-  Asi pues, técnicas antiguas renovadas pueden ser
terventricular— es muy infrecuente pero de constantéitiles en casos concretos como el presente, proporcio-
aparicion bibliografica como casos aislados o incluidasiando una reparacion precoz, completa y segura en un
en series reducidas con pocos enfermos, los neonatesfermo con importante deterioro hemodindmico. El
con estas anomalias combinadas sin tratamiento quirliecocardiograma de rutina en el postoperatorio precoz
gico precoz fallecen en su mayoria. Aun cuando el diageermitié corregir de inmediato una complicacion in-
néstico detallado con eco 2-D Doppler color es posibleusual debido a inadecuada posicion del clip metalico.
en el presente caso, la inusual asociacion —IAA tipo B 'y
VAP tipo Il-, impidi6é su reconocimiento (es mas habi-
tual que sean los tipos Ay |, respectivamérite)

La correccion de IAA + VAP en el periodo neonatal )
se realiza con diferentes técnicas de soporte circulatd?BLIOGRAFIA
rio; aunque la ma,‘yorla de cirujanos corrigen la VAP 1. Braulin EA, Peoples W, Freedom R, Fyler D, Goldblatt A, Ed-
con parche a través de la aorta y la IAA con anastomo-  \ards J. Interruption of aortic arch with aorticopulmonary septal
sis directa arco adrtico-aorta descendente, la propia defect. Pediatric Cardiology 1982; 3: 329-335.
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