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Patologia congénita
de la aorta

La enfermedad congénita de la aorta compren-
de un amplio espectro de enfermedades con dife-
rente presentacion clinica, variedad ésta que
depende de edad, peso, lesiones asociadas, etc. La
evolucion natural de la enfermedad aértica congé-
nita ha sido estudiada durante muchos afios. El ma-
nejo ha cambiado mucho en los ultimos 20 afios y
continiia en rapida y permanente evolucion. Exis-
te un mayor campo de actuacion en el tratamiento
quirdrgico y endovascular de la enfermedad aor-
tica, ha mejorado el diagnéstico prenatal y el ma-
nejo postoperatorio de una manera sustancial, lo
que permite mejores resultados quiriargicos. Esta
revision pretende informar acerca de los aspectos
basicos, el diagndstico y tratamiento de la enfer-
medad congénita de la aorta.
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Congenital pathology of the aorta

Congenital diseases of the aorta have different
degrees of complexity with different clinical patterns,
depending upon the age, weight and associated le-
sions. The natural evolution of congenital diseases of
the aorta has been studied for years. The manage-
ment of both the infant and child with congenital
disease of the aorta has improved considerably in the
past 20 years. The expanding field of surgical and
endoluminal treatment of aortic disease, the prenatal
diagnosis and the remarkable improvement in the
operative outcome, have all contributed to the suc-
cess of the surgical approach. This brief presents
the basic aspects, the diagnosis and the treatment
of the aortic diseases in the infants and children.

Key words: Aortic disease. Congenital. Cardiac
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INTRODUCCION

La enfermedad congénita de la aorta comprende un
amplio espectro de enfermedades con diferente presen-
tacion clinica, variedad ésta que depende de edad, peso,
lesiones asociadas, etc. El manejo de esta enfermedad
ha experimentado un gran cambio en los tltimos afios y
continda en rdpida y permanente evolucion. El diagnds-
tico, intervencién y manejo postoperatorio tienen cada
uno diferentes grados de dificultad y van siempre unidos
en el resultado final.

Esta revision sélo pretende informar; cada centro
hospitalario tiene su propia experiencia y criterio que
debe ser utilizado de la mejor manera posible. Hay en-
fermedades que se presentan ocasionalmente en la vida
de un equipo quirdrgico dedicado a las cardiopatias con-
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génitas, mds auin en nuestro pais, en el que los servicios
se encuentran dispersos entre las diferentes autono-
mias.

ENFERMEDAD CONGENITA
DE LA AORTA

La cardiopatia congénita constituye la malforma-
cién congénita mds frecuente, con una incidencia de
7-10/1.000 nacidos vivos'. La enfermedad congénita de la
aorta constituye aproximadamente el 20% de las cardio-
patias congénitas; su incidencia aproximada es la si-
guiente:

— Coartacién de aorta: 5-9%.

— Estenosis adrtica: 5-9%.
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— Interrupcion de arco adrtico: 1%.

— Anillo vascular: < 1%.

— Ventana aortopulmonar: < 1%.

Existen diferentes clasificaciones; utilizaremos la
clasificacion por segmentos para la enfermedad adr-
tica:

— Unién ventriculoarterial.

* Estenosis adrtica.
= Subvalvular.
= Valvular.
= Supravalvular.

— Aorta.

* Coartacion de aorta aislada.

* Interrupcion de arco adrtico.
= Tipo A.
= Tipo B.
= Tipo C.

* Anillo vascular.
= Doble arco adrtico.
= Arco adrtico derecho con ligamento arterioso

0 ductus permeable izquierdo.

= Compresion por arteria innominada.
= Otro anillo vascular.

— Ambas arterias.

* Ventana aortopulmonar.
= Tipo 1.
= Tipo 2.
= Tipo 3.
= Tipo intermedio.

Coartacion de aorta

La coartacién de aorta corresponde a una estenosis
de la aorta en el sitio del ductus arterioso o adyacente
al mismo. Constituye del 5-9% de las malformaciones
congénitas. Puede presentarse desde extremos de casi
interrupcidn a estenosis moderada, y se asocia frecuen-
temente un diafragma intraluminal como continuacién
del tejido ductal. Se asocia con frecuencia al sindrome
de Turner (50-60%), asi como también a la fenilcetonu-
ria materna (15%) y al uso de antiepilépticos (1-2%)**.

Es frecuente encontrar hipoplasia del istmo adrtico
haciendo el trayecto estendtico mas largo. Asimismo,
se asocia con fibrosis endocdrdica del ventriculo iz-
quierdo, ductus arterioso y comunicacién interventri-
cular. Se asocia a vélvula aértica bictspide en la mitad
de los casos y con otras enfermedades del lado izquier-
do del corazén’.

Clinica

El ductus arterioso es muy importante en los casos
de coartacién de aorta del recién nacido, ya que mientras
permanece abierto permite el flujo sanguineo a través de

la aorta descendente. El cierre del ductus provoca fallo
ventricular izquierdo, con congestion, sobrecarga de vo-
lumen, dificultad respiratoria y acidosis. Los casos de
coartacién grave se manifiestan en la primera o segunda
semana de vida. La sobrecarga de presién debida a la
estenosis de la coartacion produce aumento de la presion
sistodiastdlica en miembros superiores, tanto mecdanica
como humoral, la cual puede persistir incluso después
de la correccién quirdrgica adecuada. El uso de la pros-
taglandina E  ha permitido una mejora sustancial en la
clinica del paciente y en el tiempo quirdrgico, con lo cual
la mortalidad y complicaciones han disminuido conside-
rablemente.

Diagnostico

El diagnéstico generalmente se realiza por ecocardio-
grafia, aunque si hay dificultad se puede realizar catete-
rismo cardiaco, resonancia magnética® o angiografia
vascular digital.

Tratamiento quirirgico

La indicacién quirtrgica estd dada fundamentalmen-
te por la sintomatologia y la clinica del paciente. Se ha
visto que si se interviene después de las 3 semanas de
edad disminuye el riesgo de recoartacion.

Se pueden realizar varias técnicas quirtrgicas:

— Reseccidén y anastomosis terminoterminal’.

— Técnica de Waldhausen o aortoplastia con colgajo

de arteria subclavia’®.

— Anastomosis terminoterminal ampliada’.

— Interposicion de prétesis (pacientes mayores)'?.

— Aortoplastia con parche de politetrafluoroetileno

expandido (PTFE)".

Se ha efectuado revision de las diferentes técnicas
quirdrgicas'?, encontrandose en la reseccién y anasto-
mosis terminoterminal una mortalidad general del 21%
y un indice de recoartacién del 19%; en la técnica de
aortoplastia con colgajo de subclavia mortalidad del
9% vy recoartacién del 12%; en la técnica terminoter-
minal ampliada mortalidad de 10% y recoartacién en
el 8%; en la aortoplastia con parche mortalidad de 3%,
recoartacién de 6% y aneurisma en el 4%. Las com-
plicaciones pueden ser: hemorragia; paraplejia, que
tiene una baja incidencia y se relaciona con el tiempo
de oclusién y el desarrollo de circulacién colateral;
formacién de aneurismas e hipertension arterial para-
déjica’.

En cuanto a la técnica quirdrgica puede variar segin
el centro y las preferencias del cirujano. Por toracotomia
izquierda generalmente se controlan el arco adrtico, la
arteria subclavia y la aorta descendente, se liga o sec-
ciona el ductus arterioso. En los casos de recoartacion
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de aorta la técnica de correccidn consiste actualmen-
te en la dilatacién o colocacién de stent por medio de
cateterismo'* (recomendacion clase I, nivel de evi-
dencia B).

Estenosis aortica infantil

La obstruccién en el tracto de salida del ventriculo
izquierdo (TSVI) se puede clasificar, de acuerdo con su
anatomia y localizacion, en: valvular, subvalvular y su-
pravalvular. La estenosis valvular es la més frecuente,
del 60-75% de los casos; subvalvular 15-20%; supraval-
vular del 5-10%".

Estenosis aortica valvular

En los nifios e incluso en los adultos la causa mas
comun de estenosis valvular adrtica es la cardiopatia
congénita.

CLinicA

Tiene un amplio espectro anatémico y clinico, desde
la forma que transcurre asintomdtica hasta la estenosis
adrtica critica, ductus dependiente del recién nacido,
con manifestaciones clinicas graves cuando el ductus
se ocluye, como hipoperfusion sistémica, acidosis me-
tabdlica y fallo renal'®. La incidencia es cuatro a cinco
veces superior en hombres que en mujeres. Puede estar
acompafiada de sindrome de ventriculo izquierdo hipo-
pldsico. La vélvula aértica puede ser monocuspide, bi-
ctspide o tricispide; en neonatos con estenosis critica
suele ser una vélvula monocuspide informe.

DIAGNOSTICO

El ecocardiograma es el estudio de eleccion, ya que
proporciona informacién sobre la anatomia valvular, ta-
maflo de ventriculos, presencia o no de fibroelastosis
endocdrdica, gravedad de la estenosis y direccion del
flujo a través del ductus'’.

TRATAMIENTO

La indicacién de intervencién en neonatos es urgen-
te cuando se empieza a cerrar el ductus arterioso y apa-
recen sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva o
colapso circulatorio; después del periodo neonatal se
indica tratamiento cuando la estenosis adrtica es sin-
tomdtica o hay un gradiente transvalvular superior a
50 mmHg. En nifios mayores, cuando presentan sinto-
mas y gradiente superior a 50 mmHg, o en pacientes
asintomadticos con un gradiente superior a 75 mmHg. La
estenosis moderada (< 40 mmHg) es, por lo general,
bien tolerada.
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VALVULOPLASTIA PERCUTANEA

Se considera en la actualidad el procedimiento de
eleccion en la estenosis critica del recién nacido; a cor-
to y medio plazo es comparable con la valvulotomia
quirtrgica. La displasia valvular, el anillo adrtico peque-
fo y la insuficiencia adrtica contraindican la valvulo-
plastia con baldn'®.

TRATAMIENTO QUIRURGICO
Valvulotomia abierta

A través de esternotomia media y bajo circulacion
extracorpérea (CEC). La ventaja de esta técnica es la
visualizacion directa y exacta de la védlvula y su malfor-
macion. Debe realizarse de manera conservadora, ya que
con un aumento discreto de didmetro disminuye el gra-
diente de manera notable; debe evitarse producir insufi-
ciencia valvular. El diagnéstico previo para diferenciar
entre el sindrome de ventriculo izquierdo hipopldsico y
estenosis valvular ha mejorado la mortalidad, que antes
se situaba entre el 30-50%. En la actualidad estd alrede-
dor del 10% con un diagnéstico adecuado'®? (recomen-
dacion clase IIb, nivel de evidencia B).

SUSTITUCION VALVULAR AORTICA CON AUTOINJERTO
PULMONAR (OPERACION DE Ro0sS)

Esta intervencion consiste en sustituir la valvula adr-
tica patoldgica por la vdlvula pulmonar propia, y a su
vez esta Ultima con un homoinjerto. Esta intervencion
tiene la ventaja del crecimiento del autoinjerto, evita la
degeneracion por rechazo. La durabilidad del homoin-
jerto colocado en zona de baja presién es prolongada.
La intervencion se realiza a través de esternotomia me-
dia con canulacién adrtica y de las dos venas cavas y
cardioplejia retrégrada. Tras la reseccion de la vdlvula
adrtica y diseccion de los ostium coronarios, se reseca
la valvula pulmonar teniendo cuidado con la arteria co-
ronaria izquierda que transcurre por su parte posterior.
El autoinjerto pulmonar se implanta en el anillo adrtico,
el cual se debe reducir para ajustar al tamaiio de la val-
vula pulmonar. Posteriormente se reimplantan los ostium
coronarios, el homoinjerto se coloca en el tracto de sa-
lida del ventriculo derecho con sutura continua proximal
y distal®' (recomendacion clase Ila, nivel de evidencia B).

En la técnica de Ross-Konno se reseca el autoinjerto
pulmonar y se realiza una incision en el septo interventri-
cular usando parte del autoinjerto para ampliar el tracto
de salida izquierdo®. En las series publicadas se reco-
mienda la operacién de Ross en pacientes pediatricos,
ya que se ha confirmado un mejor resultado que la sus-
titucién valvular protésica (mecdnica o bioldgica), me-
jora la calidad de vida, ademads del serio inconveniente
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en edad pedidtrica de encontrar valvulas de tamafio ade-
cuado para la sustituciéon®* (recomendacion clase I1b,
nivel de evidencia C).

Estenosis aortica subvalvular

La estenosis adrtica subvalvular puede tener diferen-
tes presentaciones, en forma de membrana que sobresale
como diafragma en el TSVI, o muscular que frecuente-
mente se acompafia de un rodete fibroso de localizacién
mas o menos difusa.

Esta enfermedad tiene un componente genético y
otro componente hemodindmico (flujos preferenciales)
que persiste después de la correccién quirtirgica, y como
consecuencia se puede reproducir la estenosis con el
tiempo. La forma membranosa rara vez da sintomas
antes del primer afio de vida, ya que es una obstruc-
cioén progresiva. La forma mds frecuente suele ser un
diafragma localizado inmediatamente por debajo del
anillo adrtico®. Las lesiones asociadas son mads fre-
cuentes que en la estenosis adrtica; puede presentarse
acompafiada de coartacién de aorta, interrupcion de
arco adrtico, canal auriculoventricular o comunicacion
interventricular (CIV).

Afecta de manera mds grave al ventriculo y su per-
fusién, comparativamente, que en pacientes con igual
grado de estenosis valvular®. La forma difusa forma un
tinel en el TSVIL.

CLinICA

Es una enfermedad que puede ir progresando con el
crecimiento de la membrana, puede presentar sintomas
de disfuncién ventricular o de insuficiencia adrtica. Los
pacientes no suelen presentar angina ni sincopes.

DiAGNOSTICO

El método de eleccién para el diagndstico es el
ecocardiograma, ya que visualiza el engrosamiento
subvalvular, el gradiente y valora la védlvula adrtica.
El cateterismo cardiaco se recomienda para valoracion
de las lesiones asociadas y para la medicién directa del
gradiente transmembrana.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La intervencién estd indicada en cualquier paciente
con sintomas; en pacientes asintomdticos con presenta-
cién membranosa, un gradiente superior a 30 mmHg se
considera quirurgico, y por encima de 50 mmHg en la
forma difusa. Algunos grupos consideran que debe ope-
rarse en el momento del diagnéstico, debido a que
esta enfermedad lesiona la valvula adrtica de manera
progresiva®’.

La cirugia se realiza a través de esternotomia media,
con CEC e hipotermia moderada. Con acceso a través
de aortotomia, con separacion cuidadosa de los velos
adrticos, generalmente se observa el diafragma subval-
vular, que se debe resecar evitando lesiones en el septo
para no producir una CIV, en la zona de conduccién para
evitar bloqueo y en la valvula mitral para evitar lesio-
narla. La mortalidad quirdrgica es baja en esta forma de
estenosis. En la evolucién postoperatoria, puede reapa-
recer estenosis o insuficiencia adrtica en porcentaje im-
portante de pacientes®%,

La estenosis difusa subvalvular tiene una dificultad
técnica superior. Afortunadamente es menos frecuente
esta presentacion; el abordaje quirtirgico depende del ta-
maifio del anillo adrtico y de la presencia o no de lesién
valvular. La reseccion se puede realizar a través del in-
fundibulo pulmonar y del septo interventricular. Si hay
lesion valvular se puede realizar la técnica de Konno-
Rastan a través de ventriculotomia derecha y aortotomia
e incisién del septo interventricular, con implantacién de
protesis adrtica y parche. Este tratamiento es mucho mads
complicado y tiene un elevado indice de reestenosis y mor-
talidad (recomendacion clase I, nivel de evidencia B).

Estenosis aortica supravalvular

Es la forma menos frecuente de obstruccion del TSVI
y puede presentarse de forma localizada en un 80% de
los casos o difusa en el 20%. Hay formas descritas pue-
den encontrar variantes en reloj de arena, hipoplasia y
membranosa®.

CLinicA

Se puede presentar como lesion aislada o como par-
te del sindrome de Beuren-Williams; la clinica se rela-
ciona con el aumento del gradiente. La muerte subita es
frecuente en pacientes sin tratamiento debido a la hiper-
trofia de ventriculo izquierdo y esclerosis coronaria.

DIAGNOSTICO

El ecocardiograma ensefia la anatomia de la esteno-
sis y de la valvula, el cateterismo cardiaco informa del
gradiente, la anatomia de las arterias coronarias asi
como la anatomia de las arterias pulmonares en relacién
con el sindrome de Beuren-Williams, donde se presenta
hasta en un 70% de los casos.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La intervencién estd indicada en edad temprana de-
bido al efecto deletéreo de la presion elevada sobre la
vélvula adrtica y las arterias coronarias, y también cuan-
do hay un gradiente superior a 50 mmHg. La técnica
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quirtirgica depende de la extension de la estenosis, ya
que puede ir desde un parche para ensanchamiento de la
aorta ascendente, hasta la ampliacion de los senos coro-
narios y de la aorta ascendente hasta los troncos supra-
adrticos con parche’!.

La estenosis adrtica supravalvular se asocia con fre-
cuencia a anomalias de las arterias coronarias, especial-
mente en la forma difusa de presentacién. La vélvula
adrtica estd con frecuencia afectada; aproximadamente
una tercera parte de los pacientes precisan reinterven-
cién por enfermedad valvular. La enfermedad es poco
frecuente; los datos de mortalidad y supervivencia va-
rian en las diferentes series® (recomendacion clase I,
nivel de evidencia B).

Interrupcion del arco aodrtico (IAA)

La IAA consiste en la falta de continuidad entre la
aorta ascendente y la aorta descendente. Se clasifica en
tres tipos: 1) interrupcién entre el origen de la arteria
subclavia izquierda y la aorta descendente; 2) interrup-
cioén entre la arteria carétida izquierda y la subclavia
izquierda, siendo ésta la presentacién mds frecuente, y
3) interrupcién entre el tronco braquiocefdlico y la ca-
rétida izquierda, la menos frecuente®.

Se asocia con frecuencia a una CIV que puede afec-
tar al septo conal y producir una estenosis subvalvular
adrtica; también se asocia a truncus arterioso y a la
ventana aortopulmonar. La aorta ascendente suele ser
hipopldsica, y en el tipo B la subclavia derecha se pue-
de originar desde la aorta descendente. La incidencia de
IAA es muy baja, aproximadamente 1% de las cardio-
patias congénitas®.

Clinica

Se presenta generalmente en la primera semana de
vida, con insuficiencia cardiaca, dificultad respiratoria y
cianosis; cuando se cierra el ductus se produce bajo
gasto, con aumento del flujo pulmonar y edema pulmo-
nar. Se debe tomar la tension arterial en los cuatro miem-
bros y palpar los pulsos.

Diagnostico

El ecocardiograma proporciona la informacion nece-
saria del sitio de la TAA, las lesiones asociadas, el TSVI
y la presencia o ausencia del timo. Asi, se evita el catete-
rismo, que puede ser una agresion importante en el neo-
nato. La RM se utiliza para la valoracién postoperatoria.

Tratamiento quirurgico

Actualmente hay tendencia a corregir la IAA 'y lesio-
nes asociadas en una intervencién®’, aunque bastantes
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grupos realizan la correccion de la IAA en un tiempo, y
posteriormente las lesiones asociadas®. En el primer
caso se realiza esternotomia media y CEC, cuidando
especialmente la canulacidn adrtica, que se suele realizar
con dos cdnulas en aorta ascendente y en el tronco de la
arteria pulmonar. Tras la oclusion de las arterias pulmo-
nares para dirigir el flujo hacia aorta descendente, se
realiza hipotermia profunda y parada circulatoria, se rea-
liza seccion del ductus arterioso y reseccion del tejido
ductal de la aorta, se realiza diseccion cuidadosa de la
aorta para liberarla y lograr que la anastomosis quede
sin tension, y posteriormente se realiza el cierre de la
CIV, dependiendo la via de acceso del tipo de CIV?.

En el segundo caso, la IAA tipo A, la técnica quirdr-
gica es similar a la correccién de la coartacion de aorta.
Por toracotomia izquierda se realiza diseccién cuidado-
sa de la aorta, oclusién proximal y distal, reseccién del
tejido ductal y anastomosis terminoterminal; si hay CIV
asociada se puede realizar o no cerclaje (banding) de la
arteria pulmonar, para el segundo tiempo de correccion.
En la TAA tipo B, la diseccién debe ser mds amplia; si
presenta subclavia derecha aberrante se debe ligar y
seccionar, y dependiendo del grado de interrupcion pue-
de ser necesaria la utilizacién de parche de ampliacion.
Los pacientes sin tratamiento fallecen en la etapa de
recién nacido o lactante, la mortalidad postoperatoria
suele ser elevada, y es mayor en pacientes con bajo peso,
edad precoz de cirugia, CIV restrictiva y obstruccién
subadrtica®.

La mortalidad de la reparacién en un solo tiempo es
del 18%, y la mortalidad tardia del 42%; la mortalidad de
la reparacién en dos tiempos es de 35 y 72%, respectiva-
mente (recomendacion clase I, nivel de evidencia B).

Anillos vasculares

Este término describe las anomalias vasculares debi-
das al desarrollo anormal de arco adrtico y que pueden
causar compresion de la traquea, el es6fago o ambos;
los mds frecuentes son:

— Doble arco adrtico.

— Arco adrtico derecho con ligamento o ductus

arterioso izquierdo.

— Arterias aberrantes.

Doble arco aortico

Debido a la persistencia del cuarto arco aértico de-
recho e izquierdo, los dos arcos nacen de la aorta as-
cendente y rodean al esdfago y la trdquea, se unen en
la aorta descendente y forman el anillo; en un 75% de
los casos el arco derecho es dominante, en un 20% de los
casos el arco izquierdo es dominante, y en un 5% de
los casos son iguales derecho e izquierdo®.
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CLinicA

La mayoria de los nifios presentan, por lo general,
clinica a las pocas semanas o meses de vida, con estridor,
disnea y tos; presentan infecciones respiratorias frecuen-
tes, disfagia, vomitos, y se suelen auscultar sibilancias.
Pueden presentar apnea y cianosis.

DiAGNOSTICO

La radiografia simple de térax muestra arco adrtico
derecho con desplazamiento de trdquea, atrapamiento
aéreo o atelectasias®’; el esofagograma con bario mues-
tra doble compresion a diferentes niveles anterior y pos-
terior. Si el diagndstico no se esclarece inicialmente, la
RM y la tomografia axial computarizada dan buenas
imdgenes que aclaran el diagnéstico.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

La intervencidn estd indicada en los pacientes
sintomdticos. Retrasar el tratamiento puede producir
complicaciones graves como muerte sibita por dafio
traqueobronquial, y un diagndstico erréneo puede lle-
var a un manejo inadecuado. La intubacién prolongada
puede producir lesiones importantes en la triquea o
esofago.

La intervencion se realiza por toracotomia izquierda,
con diseccion cuidadosa y exposicion adecuada de la
anatomia. Como ya se habia comentado, el arco derecho
o posterior es el dominante, el arco menor es el que se
divide, y la oclusién debe ser cuidadosa para mantener
el flujo sanguineo cerebral. El muiién se cierra con doble
linea de sutura. Esta es una intervencién con baja mor-
talidad, si bien puede tener complicaciones como ffs-
tula aortoesofdgica, que debe ser reparada de urgencia*!
(recomendacion clase I, nivel de evidencia B).

Arco adrtico derecho con ligamento o
ductus izquierdo

Si el cuarto arco adrtico izquierdo involuciona, se
forma un arco adrtico derecho y, dependiendo del sitio
de interrupcioén, se distribuyen las ramas braquioceféli-
cas; el tipo mds comun es la arteria subclavia izquierda
retroesofdgica en un 65% de los casos y la imagen en
espejo de las ramas en un 35%. El ligamento arterioso
que se origina en la aorta descendente completa el anillo
vascular. El diagnéstico se realiza del mismo modo que
en el doble arco adrtico, y los sintomas son similares.

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Por toracotomia izquierda se identifican las estruc-
turas vasculares y nerviosas, se realiza seccioén del li-

gamento y se comprueba que los segmentos queden
separados; en ocasiones hay una linea de fibras trans-
versales sobre el es6fago que deben liberarse. Esta in-
tervencion también tiene baja mortalidad y la evolucién
suele ser satisfactoria (recomendacion clase I, nivel de
evidencia B).

Arteria subclavia derecha aberrante

La arteria subclavia derecha atraviesa el mediastino
y estd insertada en la aorta descendente debido a que el
cuarto arco adrtico derecho entre la subclavia y la car6-
tida involuciona. Cursa hacia la derecha en la parte
posterior del es6fago, que puede producir una indenta-
cién, pero que no forma un verdadero anillo. Es la més
frecuente anomalia del arco adrtico, con una incidencia
del 0-5%*. La coartacién de aorta se acompaiia en un
4-5% de esta anomalia y generalmente no precisa inter-
vencion, porque no desencadena sintomas. Se secciona
en el contexto de cirugia de coartacién de aorta u otras
anomalias del arco (recomendacion clase IIb, nivel de
evidencia C).

Ventana aortopulmonar

La septacion incompleta de las crestas conotruncales
derecha e izquierda generan una ventana aortopulmonar
(VAP)*®. Su presentacion es muy rara, representando el
0,2% de todas las cardiopatias congénitas*. Se puede
clasificar en tres tipos: tipo I, defecto proximal en la
pared medial de la aorta ascendente, inmediatamente por
encima del seno de Valsalva; tipo II, defecto distal en la
pared posterior de la aorta ascendente, generalmente
cerca del origen de la arteria pulmonar, y tipo III, au-
sencia completa del septo aortopulmonar®. Por lo gene-
ral, suele encontrarse como defecto aislado, aunque en
el 30-50% pueden presentar lesiones cardiovasculares
asociadas como ductus arterioso persistente, IAA, tetra-
logia de Fallot o CIV#47,

Clinica

Depende del tamafio de la ventana y del cortocircui-
to izquierda a derecha. Los defectos pequefios pueden
presentar pocos sintomas o ninguno, los defectos mas
grandes pueden producir insuficiencia cardiaca conges-
tiva, hipertensién pulmonar y desarrollar rdpidamente
enfermedad vascular pulmonar. Los nifios también pre-
sentan dificultad para alimentarse, retraso en el creci-
miento, infecciones respiratorias frecuentes, y la cianosis
se presenta si hay hipertensién pulmonar grave e inver-
sién del cortocircuito. Los pulsos periféricos son salto-
nes y se ausculta murmullo sistélico en tercer o cuarto
espacio intercostal izquierdo*.
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Diagnostico

La ecocardiografia es la herramienta diagndstica de
eleccion®, ya que permite ver la localizacion y el tama-
fio de la VAP. EIl cateterismo cardiaco no suele ser ne-
cesario, a excepcion de valoracion de lesiones asociadas
0 pacientes mayores para valoracién de la resistencia
vascular pulmonar.

Tratamiento quirurgico

En la mayoria de pacientes se debe realizar la correc-
cién quirtrgica en el momento del diagnéstico, debido
al elevado riesgo de desarrollar enfermedad vascular
pulmonar. Se realiza esternotomia media y CEC con
canulacién adrtica lo mds distal posible. Se canulan una
o dos venas cavas si hay necesidad de reparar lesiones
asociadas. Se puede realizar CEC o hipotermia profunda
y parada circulatoria dependiendo del peso y edad del
paciente.

La técnica de cierre se realiza con parche, y el abor-
daje puede ser a través de aortotomia, o directamente
sobre el defecto. En la reparacién de la VAP se debe
tener cuidado en la localizacién del orificio coronario
izquierdo y dejarlo ubicado en el lado izquierdo de la VAP.
El acceso a través de la pulmonar no se aconseja porque
es mas dificil localizar el orificio de la coronaria®>'. Con
ecocardiograffa transesofdgica se comprueba el cierre
del defecto; el postoperatorio suele ser de rutina, a ex-
cepcion de los pacientes que puedan presentar episodios
de hipertension pulmonar. La evolucién suele ser satis-
factoria, con baja mortalidad, aunque hay pocas series
debido a la poca incidencia de esta cardiopatia®® (reco-
mendacion clase I, nivel de evidencia B).
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