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INTERRUPCION DEL ARCO AORTICO

Definicion:

De la porcién transversa de la aorta normal emergen 3 grandes arterias que nutren
la cabeza y los brazos: el tronco arterial braquiocefalico o arteria innominada (que dara las
arterias subclavia derecha y caroétida derecha), la arteria carétida izquierda y la arteria
subclavia izquierda, en ese orden (Ver Anatomia cardiaca en Corazén normal).
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La arteria aorta y sus ramas.

La interrupcién del arco adrtico es una malformacion congénita rara, caracterizada
por la discontinuidad anatomica entre los segmentos del arco aértico.
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Interrupcion del arco adrtico
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La aorta ascendente y algunas ramas de la aorta transversa quedan conectadas al
ventriculo izquierdo, mientras que las ramas restantes de la aorta transversa y la aorta
descendente quedan unidas al ductus arterioso y por lo tanto a la arteria pulmonar y el
ventriculo derecho. De acuerdo al sitio en donde se encuentre interrumpida la aorta se
definen 3 subtipos de interrupcién: tipos A, B y C. El mas frecuente es el tipo B (60%). Le

siguen el tipo A (39%) y el tipo C (1%).

Interrupcion del arco adrtico - Clasificacidn

Normal Tipo A Tipo B

Después de la Si Entre la Cly la SI

Entre lalnnyla Cl

Ao: aorta, AP: arteria pulmonar, Inn: arteria innominada, Cl: arteria carétida izquierda, SI: arteria

subclavia izquierda, d: ductus arterioso
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En la gran mayoria de los casos, existe otro defecto anatémico asociado a esta
interrupcion de la aorta, que es la presencia de una comunicacién interventricular
(CIV). Esto consiste en la presencia de un agujero que comunica ambos ventriculos entre
si, permitiendo el pasaje de sangre en forma anormal desde un lado al otro del corazon.

Otras malformaciones asociadas son la arteria subclavia derecha aberrante y la
estenosis subadrtica. La primera de ellas consiste en la ubicacién anormal de la arteria
subclavia derecha, que en lugar de emerger de la arteria innominada, lo hace sola desde
la aorta y como ultima rama, después de la arteria subclavia izquierda. Para poder llegar
desde ese nacimiento hasta el brazo derecho, debe cruzar por detras del eso6fago, por lo
gue a veces produce cierto grado de obstruccion esofagica con sintomas digestivos tales
como vOmitos.

La estenosis subadrtica consiste en la disminucion del diametro (con la
consiguiente obstrucciéon al flujo de sangre) de la salida del ventriculo izquierdo, justo
antes del nacimiento de la arteria aorta. Esta malformacioén tiene importantes implicancias
en la eleccién de la cirugia mas conveniente para el paciente, como veremos mas
adelante.

Presentacién clinica:

En el recién nacido con interrupcién del arco aértico, la irrigacion sanguinea de la
mitad inferior del cuerpo depende del ductus arterioso. Mientras éste permanezca abierto,
el bebé estara estable clinicamente. Sin embargo, su cierre normal dias después del
nacimiento desencadena una falla cardiaca severa (Ver Manifestaciones clinicas en
Diagnéstico y tratamiento) y un shock con alto riesgo para la vida si no es tratado en
forma inmediata con prostaglandinas para abrir el ductus y medidas agresivas tales como
diuréticos, inotropicos y asistencia respiratoria mecanica. En raras ocasiones puede
observarse una coloracién diferente entre la mitad superior y la inferior del cuerpo, siendo
mas azulada en esta ultima.

Diagnastico:

La sospecha diagndstica surge ante un bebé con insuficiencia cardiaca en los
primeros dias de vida (Ver Diagnéstico en Diagnostico y tratamiento). La diferencia de
pulsos entre los 4 miembros puede orientar a la localizacion de la interrupcion. La
radiografia de térax muestra severa cardiomegalia (agrandamiento del corazén) y exceso
de sangre en los pulmones.

El ecocardiograma es el método diagnéstico de excelencia para estos casos.
Define la anatomia del arco aértico, la anatomia intracardiaca (presencia y ubicacion de la
comunicacion interventricular y otros defectos) y detecta la estenosis subadrtica.

Dada la utilidad de la ecocardiografia, es raro que deban realizarse otros estudios
complementarios tales como el cateterismo, la tomografia computada o la resonancia
magnética nuclear. Estos se reservan para casos puntuales en los que el cuadro no
queda completamente claro.

Tratamiento:

El tratamiento inicial debe estar orientado a compensar clinicamente al paciente.
Esto incluye la conexion del paciente a un respirador y la administracion de medicacion
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endovenosa (prostaglandinas para abrir el ductus, inotropicos para mejorar la funcién
cardiaca y diuréticos para disminuir la cantidad de liquido en los pulmones).

Una vez compensado, se debe llevar al paciente a quiréfano para practicarle una
cirugia correctora (Ver Cirugia en Diagnéstico y tratamiento). Antiguamente, solia
practicarse la reparacion en dos etapas. La primera consistia en la reparacion del arco
aortico y el cierre parcial de la arteria pulmonar (cerclaje) abordando el térax por debajo
del oméplato izquierdo, sin circulacidn extracorpdrea. En una segunda cirugia se
abordaba el térax por el medio, se sacaba el cerclaje de la arteria pulmonar y se cerraba
la comunicacion interventricular usando circulacién extracorpérea.

Actualmente, la tendencia mundial es a corregir todo en una sola cirugia
abordando el térax por el medio a través del esternén. Una cuestién critica para la
eleccion de la cirugia es determinar si una vez operado la salida del ventriculo izquierdo
guedara chica, defecto denominado estenosis subadrtica. Si bien no existe un valor
claro de corte para separar a aquellos pacientes que la desarrollaran de los que no lo
haran, en general se puede asumir que si el didmetro (medido en milimetros) de la salida
del ventriculo izquierdo es menor al valor del peso del paciente, la obstruccién izquierda
postoperatoria serd importante. Por el contrario, si el didmetro es mayor al peso + 2 mm
probablemente no exista obstruccion postoperatoria. Como ejemplo pongamos a un bebé
de 3 kg. Si la salida del ventriculo es mayor a 5 mm probablemente no exista obstruccién
postoperatoria, pero si es menor a 3 mm, seguro la desarrollara. Los valores intermedios
representan un gran desafio para el equipo médico y deberan ser evaluados
puntualmente.

Eleccion del tipo de cirugia en la Interrupcion del arco aédrtico
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CIV: comunicacion interventricular, VI: ventriculo izquierdo.
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Si la obstruccién es poco probable lo que se hara sera reparar el arco aortico y
cerrar la comunicacioén interventricular.

Reparacion de la Interrupcion del arco aoértico
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Ao: aorta, AP: arteria pulmonar, CIV: comunicacién interventricular, VD: ventriculo derecho, VI: ventriculo izquierdo

Si la obstruccion es muy probable luego de la correccidn, existen 2 estrategias
posibles. La primera es ampliar la salida del ventriculo izquierdo resecando el musculo
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que la obstruye y colocando el parche de la comunicacion interventricular de una manera
tal que traccione de los tejidos y libere la salida del ventriculo.

La segunda estrategia consiste en saltear la salida del ventriculo izquierdo. En
esta situacion tenemos a su vez 2 opciones. Si el ventriculo izquierdo es muy chico y no
se considera viable, se realizara la cirugia de Norwood (Ver Hipoplasia de corazon
izquierdo en Cardiopatias congénitas). En esta cirugia se reconstruye la aorta y se la une
a la arteria pulmonar de manera que ambos ventriculos envian su sangre hacia todo el
organismo. Como no existe otra fuente de sangre a los pulmones, se agrega una
anastomosis sistémico-pulmonar (una conexién entre una rama de la aorta y una de las
ramas de la arteria pulmonar) o un tubo angosto desde el ventriculo hacia las ramas de la
arteria pulmonar (cirugia de Sano).

En el caso de que el ventriculo izquierdo sea de adecuado tamafo se podra
intentar la reparacién biventricular mediante la cirugia de Yasui, en la que se reconstruye
la aorta como en la cirugia de Norwood, se tuneliza la sangre del ventriculo izquierdo
hacia la salida de la arteria pulmonar con un parche a través de la comunicacion
interventricular y por dltimo se conecta el ventriculo derecho con las ramas de la arteria
pulmonar con un tubo, de manera de aportarle sangre a los pulmones desde el ventriculo.
Este tipo de cirugia es muy compleja y de alto riesgo, de manera que en muy pocas
ocasiones se la realiza.

Prondstico:

El primer desafio consiste en superar la cirugia y el postoperatorio. Ambos
representan un riesgo importante para la vida del paciente, que habitualmente permanece
en terapia intensiva muchos dias, conectado a respirador y con drogas de todo tipo (Ver
Postoperatorio en Diagnéstico y tratamiento). Si no existen defectos residuales tales
como obstruccién del arco aoértico reconstruido, comunicacion interventricular o estenosis
subadrtica, en general el prondstico es favorable, con una mortalidad cercana al 5% en
los centros de mayor experiencia. En ausencia de esos defectos residuales, la posibilidad
de tener que realizar otra cirugia es muy baja y la calidad de vida del nifio serd excelente
(Ver Seguimiento y control en Diagndstico y tratamiento).
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