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Introduccion y objetivos. El defecto del septo aorto-
pulmonar es una cardiopatia congénita rara. Hasta el mo-
mento se han publicado alrededor de 300 casos. Presen-
tamos nuestra casuistica, resaltando la importancia de su
correccion precoz para evitar el desarrollo de enfermedad
vascular pulmonar irreversible.

Pacientes y método. Entre 1979 y 2000, 7 pacientes
fueron intervenidos de dicha cardiopatia en nuestro cen-
tro. Dos pacientes presentaron el tipo | (proximal), cuatro
el tipo Il (distal) y uno el tipo Il (defecto completo del sep-
to aortopulmonar). En 4 casos (57%) se asociaron ano-
malias complejas: interrupcion del istmo aoértico tipo A (n
= 2), hipoplasia del istmo aértico (n = 1) y transposicion
de los grandes vasos con comunicacion intraventricular.

El diagnéstico se realiz6 mediante ecocardiografia en
4 casos (57%) y en todos fue confirmado mediante estu-
dio hemodinamico.

Realizamos un estudio retrospectivo de sus historias
clinicas, con especial atencion a los datos clinicos, del
diagnostico ecocardiografico y hemodinamico, asi como
a los aspectos quirdrgicos.

Resultados. No hubo ningun fallecimiento durante la
intervencién quirtrgica. El enfermo portador de transposi-
cién de los grandes vasos con comunicacion interventri-
cular fallecié 22 dias después a causa de hipertension
pulmonar severa. Tras un seguimiento medio de 69 me-
ses, los enfermos restantes se encuentran asintomaticos
sin medicacion.

Conclusiones. A pesar de su rareza, se debe pensar
en esta entidad ante toda cardiopatia compleja que curse
con insuficiencia cardiaca e hipertensién pulmonar preco-
ces. La correccién antes de los 6 meses evitara el desa-
rrollo de enfermedad vascular pulmonar irreversible.

Palabras clave: Ventana aortopulmonar. Diagndstico.
Cirugia.

Aortopulmonary Window: Clinical Assessment and
Surgical Results

Introduction and objectives. Aortopulmonary septal de-
fect is an uncommon congenital cardiac anomaly. To date,
approximately 300 cases have been reported. We present
our experience, emphasizing the importance of early correc-
tion to avoid irreversible pulmonary hypertension.

Patients and method. Between 1979 and 2000, seven
patients underwent surgical repair of this heart defect in
our hospital. Two had type | (proximal), 4 had type Il (dis-
tal) and 1 had type lll (complete). Complex associated
cardiac anomalies were present in 4 cases: type A inte-
rruption of the aortic arch in 2 cases, hypoplastic aortic
arch in 1 and transposition of great arteries with ventricu-
lar septal defect in 1.

Four cases (57%) were diagnosed by echocardio-
graphy. In all patients diagnoses were confirmed by car-
diac catheterization.

Patient records were reviewed retrospectively, with spe-
cial attention to clinical, echocardiographic and hemody-
namic data as well as surgical characteristics.

Results. No intraoperative deaths occurred. The pa-
tient with associated transposition of great arteries died
22 days after surgery as a result of severe pulmonary hy-
pertension. The remaining patients are asymptomatic wit-
hout treatment after a mean follow-up period of 69
months.

Conclusions. Even though aortopulmonary septal de-
fect is a rare anomaly, it should be considered whenevert-
he course of complex congenital heart disease includes
early cardiac failure and pulmonary hypertension. Repair
before 6 months will prevent irreversible damage of pul-
monary vessels.

Key words: Aortopulmonary window. Diagnosis. Early
correction.

Correspondencia: Dr. A. Moruno Tirado.
Seccion de Hemodinamica y Angiologia. Hospital Infantil Virgen del Rocio.
Correo electrénico: aamoruno@supercable.es

Recibido el 30 de mayo de 2001.
Aceptado para su publicacion el 7 de noviembre de 2001.

266 Rev Esp Cardiol 2002;55(3):266-70

INTRODUCCION

La ventana aortopulmonar (VAP) es una comunica-
cién entre la aorta ascendente y el tronco pulmonar y/o
rama pulmonar derecha, en presencia de ambos planos
valvulares sigmoideos separados, lo cual la diferencia
del truncus arterioso (TA).
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ABREVIATURAS

CEC: circulacién extracorporea.

[AAo A: interrupcidn arco adrtico tipo A.
TA: truncus arterioso.

VAP: ventana aortopulmonar.

TGV: transposicion grandes vasos.

CIV: comunicacién interventricular.

Es una anomalia rara que representa el 0,2-0,6% de to-
das las cardiopatias congénitas'. Desde su primera descrip-
cién, en 18307, hasta la actualidad, s6lo se han publicado
alrededor de 300 casos, la mayoria como comunicaciones
aisladas®. La mitad de los pacientes tienen asociados otros
defectos cardiacos mas o menos complejos (ventanas com-
plejas), lo cual dificulta su diagndstico.

Existen diversas modalidades de VAP y se han pro-
puesto varias clasificaciones. La mds utilizada es la de
Mori et al®, que las dividen en tipo I o proximal (70%) (el
defecto es circular, localizado en una zona equidistante
entre el plano valvular sigmoideo y la bifurcacién pulmo-
nar); tipo II o distal (25%) (tiene forma espiral y afecta al
tronco y al origen de la arteria pulmonar derecha), y tipo
I (5%) (defecto completo del septo aortopulmonar).

En general, originan un importante cortocircuito iz-
quierda-derecha, cursando con insuficiencia cardiaca
congestiva en los primeros dias o meses de vida y de-
sarrollo precoz de hipertension pulmonar severa’.

Presentamos nuestra experiencia con 7 pacientes
diagnosticados e intervenidos quirdrgicamente en nues-
tro centro.

PACIENTES Y METODO

Entre los afios 1979 y 2000, 7 pacientes fueron in-
tervenidos de VAP. Cuatro eran mujeres y 3 varones,
con una edad media en el momento de la intervencién
de 8 meses (rango, 11 dias a 30 meses) y peso medio
de 6,2 kg (rango, 2,7-14,8 kg).

En todos los pacientes se realizé estudio clinico, ra-
diografia de térax, electrocardiograma, ecocardiogra-
fia y cateterismo cardiaco (tabla 1).

Los dos primeros pacientes estaban asintomaticos
y fueron remitidos al hospital para el estudio de un
soplo sistélico, de moderada intensidad, en la region
superior del borde paraesternal izquierdo. En la ex-
ploracion clinica, el electrocardiograma y la radiolo-
gia tordcica se recogieron hallazgos sugestivos de
cortocircuito izquierda-derecha. El tercer paciente
present6 insuficiencia cardiaca a los 3 meses de vida
precipitada por una infeccién pulmonar. En los res-
tantes enfermos, portadores de ventanas complejas,
los sintomas de insuficiencia cardiaca severa se ini-
ciaron en los primeros 10 dias de vida (caso 6, shock
cardiogénico).

Sélo en 2 casos (3 y 4) se pudo auscultar un soplo
continuo precordial algo mds bajo que el correspon-
diente al ductus, caracteristico de la enfermedad.

TABLA 1. Datos clinicos ecocardiograficos y hemodinamicos

Datos demograficos

Presentacion clinica

Ecocardiografia

Estudio hemodinamico

Caso Edad Sexo Peso Tipo ventana Anomalia asociada Presion AP Qp/Qs RVP
1/1984 30meses M 14,5 Estudio soplo Ductus Dilatacion | (simple) 2510 2,1(52%) 1,32
Semiologia de cavidades
shunt 1-D izquierdas
2/1995 17 meses M 10 Estudio soplo Ventana Ao-P Il (simple) 80/38 1,7(41%) 3,81
Semiologia
shunt 1-D
3/1998 3 meses V54 Insuficiencia cardiaca Ductus grande [l (simple) 55/34  7,25(86%) 1,5
Infeccion pulmonar  Hipertension
Soplo continuo pulmonar
4/1993 7 dias M 2,5 |Insuficiencia cardiaca D-TGV CIV | (compleja) D-TGV CIV 65/30  4,5(84%) 34
Soplo continuo Ventana Ao-P
Hipertension pulmonar
51991 7 dias V' 3,4 Insuficiencia cardiaca Ventana Ao-P Il (compleja) 1A Ao tipo A 80/44  4,1(75%) 4,6
Sin pulsos femorales  Co-Ao critica
Soplo espalda Hipertension pulmonar
6/1992 10 dias M 3,5 Shock cardiogénico  Ventana Ao-P Il (compleja) IA Ao tipo A 85/24
Sin pulsos femorales la Ao
Hipertension pulmonar
7/2000 2 dias V3,4 Insuficiencia cardiaca Hipoplasia istmo Il (compleja) Hipoplasia |l Ao 60/24  3,73(73%) 4,5
Sin pulsos femorales Ao CIA 0S CIA OS ASD
Soplo espalda Hipertension pulmonar aberrante

Ao-P: aortopulmonar; ASD: arteria subclavia derecha; Co-Ao: coartacion de aorta; IA Ao: interrupcion arco aértico; 1A o: istmo aértico; I-D: izquierda-derecha; OS:
ostium secundum. TGV:. transposicion grandes vasos; CIV: comunicacion interventricular.
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En 6 pacientes se utiliz6 circulacién extracorpdrea
(CEC), abordando la VAP mediante aortotomia y ce-
rrandola con parche interno de PTFE. En las ventanas
complejas, en el mismo acto quirtirgico se corrigié la
anomalia asociada. En el caso 4, el cierre se efectud
mediante sutura directa sin CEC, al tiempo que se lle-
v6 a cabo un banding de arteria pulmonar.

Evaluamos los aspectos clinicos y del diagnéstico
ecocardiografico, y su correlacién con el estudio he-
modindmico, al que se sometieron todos los pacientes,
asi como las incidencias durante el postoperatorio in-
mediato y el posterior periodo de seguimiento.

RESULTADOS

En la tabla 1 se recogen los datos clinicos, ecocar-
diogréficos y hemodindmicos de los pacientes.

El diagnéstico se realiz6 mediante ecocardiografia
inicialmente en 4 enfermos (57%) y en el caso 7 se
efectud en la segunda ecocardiografia, indicada al no
mejorar el paciente tras la correccién previa de la coar-
tacion severa del istmo adrtico.

En todos los pacientes el diagndstico se confirmé
mediante estudio hemodindmico. Excepto el caso 1,
los casos restantes presentaron hipertensiéon pulmonar
severa, con presiones pulmonares practicamente igua-
ladas a las sistémicas. El cortocircuito izquierda-dere-
cha fue muy importante en las ventanas complejas y
lleg6 a ser hasta del 86% del flujo pulmonar en ausen-
cia total del septo aortopulmonar (caso 3).

Dos enfermos tenian una VAP del tipo I, cuatro del
tipo II y uno del tipo IIL.

Cuatro enfermos (57%) presentaban, ademas, aso-
ciada una anomalia cardiaca compleja: interrupcién
del arco adrtico tipo A (IAAo A) en 2 casos, hipopla-
sia del istmo adrtico en uno y transposicion grandes
vasos (CD-TGV) con comunicacion interventricular
(CIV) en el tultimo. Estos enfermos fueron interveni-
dos en el primer mes de vida, con un peso medio de
3,6 kg (rango, 2,7-3,9 kg).

Ningtn enfermo fallecié durante la intervencién. El
caso 4 muri6 22 dias después de la misma a causa de
hipertensién pulmonar refractaria a tratamiento. Los
casos 3 y 6 presentaron complicaciones menores du-
rante el postoperatorio inmediato.

Después de un periodo medio de seguimiento de
6 afios (rango, 1 mes a 16 afios) los pacientes estdn
asintomadticos sin precisar medicacién y realizan una
vida normal, excepto el caso 5, el cual presenta un re-
traso madurativo moderado. Durante su intervencion,
el tiempo de clampaje adrtico fue el méas prolongado
de todos, alcanzando los 75 min.

DISCUSION

Una VAP puede resultar de la fusién incompleta
(tipo I), mal alineamiento (tipo II) o ausencia total
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Fig. 1. Ecocardiografias bidimensionales en plano paraesternal trans-
versal de grandes vasos correspondientes a 2 enfermos diferentes: A,
verdadera VAP tipo II; B, falsa VAP; a pesar de que el defecto parece
claro, incluso con presencia del signo de la T, al efectuar el estudio he-
modinamico no se comprob6 VAP y si un gran ductus. Con el referido
plano ecocardiografico se debe ser muy cauto al realizar el diagndstico
de VAP.

(tipo III) de los cojinetes conotruncales derecho e iz-
quierdo, que normalmente completan la septacién co-
notruncal entre la quinta y octava semanas de vida in-
trauterina®. Estudios recientes indican que no
representa un estadio mas precoz del TA, como habi-
tualmente se aceptaba, sino que constituyen dos ano-
malias con diferentes origenes. El de esta ultima mal-
formacién radica en una alteracion de las células
procedentes de la cresta neural'.

A diferencia de lo publicado en la bibliografia®®, en
nuestra serie la incidencia de ventanas tipo II ha sido
mayor (57%) que las de tipo I (28%), y hemos tenido
un caso del tipo III, que es excepcional.

En la mitad de los pacientes, la VAP se asocia a otros
defectos cardiacos, siendo los mas frecuentes: JAAo en
el 15-20% (principalmente del tipo A), ductus en el
11%, CIV en el 8%, anomalias coronarias en el 8%, te-
tralogfa de Fallot en el 5%, etc.'®. La IAAo A o coarta-
cion de la aorta preductal severa (considerados distin-
tos estadios de la misma entidad''), como enfermedad
aislada es muy rara. La alta incidencia encontrada en
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Fig. 2. Estudio hemodindmico VAP. A: cateterismo derecho. A través
de la VAP se logra avanzar el catéter desde la arteria pulmonar hasta la
aorta ascendente y el tronco braquiocefalico. B: aortografia en stop
flow, proyeccion lateral. Se rellenan simultdneamente los 2 vasos en
presencia de 2 vélvulas sigmoideas separadas sin la existencia del
ductus arterioso.

asociaciéon con VAP podria ser atribuida a la notable
disminucién del flujo sanguineo que sufre en estos ca-
sos el istmo adrtico durante el periodo prenatal. En TA
es mucho mas frecuente la asociacién con IAAo tipo
B, lo que coincidiria con una etiopatogenia distinta a la
de VAP, como hemos mencionado con anterioridad.

Hasta el momento, segiin nuestro conocimiento,
s6lo se han publicado 3 casos de VAP asociadas a
TGV'21: los dos primeros fallecieron, al igual que
ocurrié en nuestro caso, que constituye el cuarto caso
comunicado en la bibliografia.

Tanto el tipo de lesién asociada como el tamafo de
VAP condicionan el cuadro clinico que presenten los
enfermos. Su diagndstico debe ser sospechado en ca-
sos de insuficiencia cardiaca precoz con signos de cor-
tocircuito izquierda-derecha significativo, como dilata-
cion de las cavidades izquierdas, sobre todo la auricula
izquierda, y/o insuficiencia mitral funcional con vélvu-
la morfolégicamente normal', asociados a hiperten-
sion pulmonar severa y precoz. El soplo cardiaco con-
tinuo caracteristico de la enfermedad sdlo se ausculta
en menos de la mitad de los casos, como efectivamen-
te ocurrié en nuestra casuistica.

Los hallazgos electrocardiograficos y radioldgicos
son inespecificos, por lo que la ecocardiografia desem-
pefia un importante papel en el diagndstico. Para ello,
se utilizan los planos paraesternal transversal, por
encima del plano valvular aértico (fig. 1), subcostal
coronal de ambos tractos de salida, supraesternal lon-
gitudinal y paraesternal alto.

Existen algunos falsos positivos, sobre todo en equi-
pos con escasa resolucion lateral, ya que puede haber
en la region del septo aortopulmonar un fenémeno ar-
tificial de pérdida de ecos (dropout), debido a la aline-
acion del septo en la direccion de la resolucion lateral
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del transductor’. Para diferenciar este fenémeno de la
verdadera VAP, ademds de explorar el septo en varios
planos, algunos autores recurren al signo de la T, que
no es mds que la mayor refringencia que adquiere el
borde del defecto verdadero, la cual es transversal al
resto del septo, adoptando con él una imagen en «T».

El estudio mediante Doppler color es de inestimable
ayuda y revela un flujo laminar de baja velocidad bidi-
reccional en las comunicaciones grandes, no restricti-
vas, con hipertensién pulmonar y flujo turbulento con-
tinuo en el tronco y/o la arteria pulmonar derecha, de
alta velocidad, en las pequefias sin hipertensién pul-
monar.

En nuestra experiencia, ni el signo de la T ni el
Doppler color son completamente definitivos para
efectuar el diagndstico, como se ilustra en la figura 1.
En nuestra serie, el indice de acierto del diagndstico
ecocardiografico fue del 57% (4/7), en consonancia
con lo publicado: 53% (70% en VAP simples y 37%
en las complejas)'®. En el caso 1 (1984) no disponia-
mos de Doppler color, y en el paciente 7 se efectud el
diagnéstico ecocardiogréfico, pero en el segundo estu-
dio, realizado al no evolucionar bien el enfermo des-
pués de la correccidn, sin estudio hemodindmico pre-
vio, del defecto asociado. Al igual que se recoge en la
bibliografia, no son infrecuentes los falsos diagnosti-
cos, tanto positivos como negativos, los tltimos sobre
todo relacionados con la existencia de anomalias com-
plejas asociadas que explican per se la sintomatologia
del paciente. Por todo ello, creemos que el diagndstico
se debe confirmar mediante cateterismo cardiaco en
todos los casos (fig. 2).

Debido al rapido desarrollo de enfermedad vascular
pulmonar irreversible, se debe reparar la malformacion
al ser diagnosticada, preferentemente antes de los 6
meses de edad. Cuando la resistencia vascular pulmo-
nar total en el momento de la cirugia ha sido < 8 U/
m?, la evolucién a largo plazo es 6ptima, como ha ocu-
rrido en todos nuestros casos supervivientes.

Desde la primera correccion realizada por Gross!” se
han descrito numerosas técnicas con o sin CEC, con uso
de parche transadrtico o transpulmonar. Se prefiere el
abordaje transadrtico porque se obtiene una mejor expo-
sicién de la ventana y del ostium de la arteria coronaria
izquierda'®. Matsuki et al'® y Messmer? describieron el
uso de un colgajo de arteria pulmonar usando con pos-
terioridad pericardio autdlogo para reparar la arteria
pulmonar. Di Bella et al*! también publicaron una técni-
ca similar, pero sin emplear parche para reparar la arte-
ria pulmonar, la cual era cerrada usando la adventicia de
la aorta, con resultados excelentes al utilizar tejidos au-
télogos con potencial de crecimiento normal.

Se han publicado algunos casos de cierre percutianeo
en situaciones muy concretas: ventanas tipo I, peque-
fas (3-4 mm) y no asociadas con otras anomalias, so-
bre todo del origen de las arterias coronarias, con re-
sultados esperanzadores??*,
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CONCLUSIONES

La ecocardiografia deberia ser el método diagnésti-
co de eleccidn, pero se registran algunos diagndsticos
falsos positivos y negativos. Por este motivo, actual-
mente, en nuestro medio, el diagndstico se continta
confirmando mediante estudio hemodindmico.

Tanto el diagndstico como la correccion deben efec-
tuarse antes de los 6 meses de vida para evitar el desa-
rrollo de una enfermedad vascular pulmonar irrever-
sible.
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