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Reporte de Caso

Interrupcion del arco adrtico. Reporte de caso

Interruption of aortic arch. Case report

ADRIANA MAYOR-BARRERA!, PAULA ANDREA VELASQUEZ-TRUJILLO!, PAULA ANDREA RAMiREZ-MURNOZ!,

DARIO ALBERTO SANTACRUZ-V ARGAS?

Resumen

La interrupcioén del arco aértico (IAA), es un trastorno
genético relativamente raro, ocurre generalmente aso-
ciado a un defecto septal ventricular no restrictivo (VSD)
y conducto arterioso o, en menor proporcion, con una
gran ventana aortopulmonar o tronco arterioso. Puede
coexistir con cualquier alineacién ventriculo-arterial y
también con un subdesarrollo severo de un ventriculo.
El arco adrtico interrumpido y el canal auriculoventricu-
lar comtn completo se pueden observar en el contexto
de coloboma, cardiopatia, atresia de coana, restriccion
de crecimiento intrauterino y/o anomalias del Sistema
Nervioso Central. Aproximadamente el 50% de los pa-
cientes con arco aédrtico interrumpido tienen sindrome
de DiGeorge; En estos casos, el arco adrtico interrumpido
suele ser de tipo B, aunque también se han reportado
casos de tipo A o tipo C. Debido a que el arco adrtico
y las anomalias cardiacas asociadas representan una
emergencia quirtrgica neonatal, el plan terapéutico
consiste en el tratamiento para la falla biventricular y
la infusién de PGE 1 para mantener la permeabilidad
ductal y correccién quirtdrgica lo antes posible.
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Abstract

Aortic arch interruption (IAA) is a relatively rare genetic
disorder, usually associated with a non-restrictive ven-
tricular septal defect (VSD) and ductus arteriosus or, to
a lesser extent, a large aortopulmonary or truncus arte-
riosus window. It can coexist with any ventricle-arterial
alignment and also with severe underdevelopment of a
ventricle. The interrupted aortic arch and the complete
common atrioventricular canal can be observed in the
context of coloboma, heart disease, choana atresia, in-
trauterine growth restriction and / or Central Nervous
System abnormalities. Approximately 50% of patients
with interrupted aortic arch have DiGeorge syndrome;
In these cases, the interrupted aortic arch is usually type
B, although cases of type A or type C have also been
reported. Because the aortic arch and associated cardiac
abnormalities represent a neonatal surgical emergency,
the therapeutic plan consists of the Treatment for biven-
tricular failure and infusion of PGE 1 to maintain ductal
permeability and surgical correction as soon as possible.
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Introduccién

La interrupcién del arco adrtico (IAA) se carac-
teriza por la falta de continuidad entre la aorta
ascendente y descendente. La mayoria de los
casos se asocian con CIV (comunicacion inter-
ventricular) (90%)!, generalmente producida
por el desplazamiento posterior del septo conal,
que puede dar lugar con frecuencia a estenosis
subvalvular aértica, asociada también a otras
alteraciones como coartacion de aorta, hipopla-
sia ventricular, trasposicién de grandes vasos,
doble tracto de salida del ventriculo derecho y
tronco arterioso comun®. Es muy infrecuente,
con una incidencia de 0,003 por cada 1.000 re-
cién nacidos, representando menos del 1% de
todas las cardiopatias congénitas, asocidndose
con frecuencia a microdelecién del cromosoma
22 y al sindrome de Di George®. Un 14% del
total de los pacientes con microdeleciéon 22q11
presentanIAA, y hasta un 50% de los pacientes
con [AA tipo B tienen microdeleciéon 22q11*
Se han descrito 3 sub tipos de acuerdo al sitio
de la interrupcioén: Tipo A (65%): interrupciéon
distal a la arteria subclavicula derecha; Tipo B:
entre la arteria carétida derecha y la subclavia
y la Tipo C: entre la arteria innominada y la
cardtida derecha’. Ecograficamente se puede
valorar el movimiento del septo ventricular que
se proyecta hacia el tracto de salida conocido
como el musculo de Moulart®. Usualmente es
ductus dependiente post-natalmente, dado
que mientras se realiza la anastomosis qui-
rargica definitiva, se requiere de persistencia
del ductus para mantener adecuada perfusion
cerebral®. El objetivo es realizar una revisién de
la literatura y mencionar las principales carac-
teristicas de la interrupcién del arco adrtico y
correlacionar con los hallazgos encontrados en
el caso que a continuacién describimos.

Reporte de caso

Se trata de una paciente de 33 ahos, G5P2A1,
con antecedente de aborto tardio a las 23ss en
su 3 gestacion, con patologia que reporto feto
masculino con térax hipoplasico, agenesia
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bilateral del sistema genito-urinario, testiculo
derecho ausente, pie equino baro, con diag-
nostico de secuencia Potter y cariotipo 46 XY.
Actualmente con gestacion intrauterina de
28,3ss, quien presenta en ecografia de detalle
anatémico: ventriculo izquierdo hipoplasico,
estenosis mitral severa, CIV perimembranosa
Unica y 2 musculares, la mayor de 4mm e inte-
rrupcion del arco adrtico, de donde nacen tron-
co braquiocefélico y carétida izquierda y arco
ductal con nacimiento de subclavia izquierda,
con foramen oval permeable. Todos estos ha-
llazgos confirmados con ecocardiografia fetal.
Se realiz¢ cariotipo fetal normal 46 XY.

Estudios de imagen

Ultrasonografia obstétrica: desplazamiento
del eje cardiaco a 71°, primer hallazgo fetal eco-
gréfico que sugiere cardiopatia fetal (Figura 1).

Figura 1. Desplazamiento eje cardiaco fetal.

Ecocardiografia fetal: Descripcion de CIV
muscular y perimembranosa, con hipoplasia
ventricular izquierda y correlacion al Doppler
color (Figura 2).

Figura 2. CIV muscular y perimembranosa.
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Figura 3. Interrupcién del Arco adrtico

Ecocardiografia fetal: (A) Arco aortico donde
se evidencia interrupcioén entre la arteria caro-
tida derecha y la subclavia. (B) nacimiento de
la arteria subclavia en el arco ductal (Figura 3).

Discusion

LaIAA es muy infrecuente, con una incidencia
de 0,003 por cada 1.000 recién nacidos. No hay
preferencia de sexo. La IAA B, se asocia con
frecuencia con alteraciones cromosémicas, sin
embargo, en nuestro caso clinico, se presentd
cariotipo normal. Sin embargo, no se realiz6
estudio especifico para microdeleciéon 22q11.
La mayoria de los pacientes presentan clinica
en la primera semana de vida, con signos de
insuficiencia cardiaca, cianosis y dificultad
respiratoria. Inicialmente no hay diferencia de
pulsos ni de tension arterial entre el territorio
proximal y el distal a la interrupcion.

La situacion clinica de los pacientes interve-
nidos de IAA sera muy variable en funcion
del tipo de cirugia (definitiva en un tiempo o
técnica paliativa). Con necesidad de abordaje
multidisciplinar de los pacientes con TAA,
requiriendo de una estrecha colaboracién no
s6lo entre el pediatra y el cardidlogo infantil,
sino con otros multiples especialistas, como los
expertos en nutricion.

Conclusiones

La interrupcion del arco adrtico es una rara
malformacién congénita, poco documentada en
la literatura por su baja incidencia poblacional y
su dificil diagnostico ecografico, su pronostico
depende del diagnostico prenatal y del tipo de
arco aoértico interrumpido detectado, teniendo
en cuenta su asociacion sintomatica es de im-
portancia realizar estudios de aneuploidias en
estos casos.
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