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HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO:  ANILLO VASCULAR

INTRODUCCION

1.- ANTECEDENTES:

El anillo vascular se define como aquel tipo de malformacién congénita de los arcos adrticos
en el cual la traquea o el esofago quedan total o parcialmente rodeados por estructuras
arteriales.

El doble arco adrtico es una forma frecuente anillo vascular que fue descrito por primera
vez por Hommel en 1737. La descripcion inicial del Sindrome de compresion traqueal y
esofagica producido por el doble arco adrtico en 1939 se debe a Wolman. En 1794
Baytord describe otro tipo de anillo vascular manifestado por disfagia, producido por la
arteria subclavia derecha retroesofagica.

La primera cirugia correctiva de anillo vascular se realizo por Gross en 1945; a partir de
entonces se han descrito nuevas técnicas quirtrgicas para la correccion del anillo
vascular.

Las bases radiolégicas para el diagnostico fueron descritas inicialmente por Neuhauser.
La téenica quirirgica depende del tipo de amillo vascular del que se trate, por ejemplo:
division del conducto o ligamento arterioso en arco derecho y ligamento o conducto
arterioso 1zquierdo, division y reanastomosis de la arteria pulmonar izquierda aberrante
al tronco de la pulmonar, en el Sling pulmonar. Si existe estenosis de la traquea causada
por anillos cartilaginosos completos se realiza una cirugia mas agresiva donde se reseca
el segmento estenotico o se realiza traqueoplastia (1)

Los anillos vasculares a su vez se subdividen en completos e incompletos dependiendo de si

las estructuraste arteriales rodean total o parcialmente a la traquea o al esofago. (1.2)
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2.- CLASIFICACION:
1. Anillo vascular completo:

A) Doble arco adrtico.

B) Arco adrtico derecho con componente retroesofagico.

1.- Con ligamento arterioso retroesofagico.

2.- Arteria subclavia izquierda retroesofagica con ligamento arterioso.

3.- Arteria innominada izquierda retroesofagica.

C) Arco aértico izquierdo y aorta descendente derecha con ligamento arterioso derecho o

conducto arterioso persistente.

D) Arco adrtico derecho con arteria subclavia izquierda.

E) Complejo arco adrtico cervical.

I) Onda pulmonar (Sling pulmonar).
[1. Anillo vascular incompleto:

A) Arco adrtico izquierdo con arteria subclavia derecha.

B) Compresion traqueal por innominada o arteria carotida comun.

() Sling conducto arterioso.

D) Malrotacion cardiaca con conducto arterioso persistente.
Las anomalias de los arcos aorticos retnen todas las alteraciones en el desarrollo normal de
los arcos. lo que implica una variedad muy amplia de anomalias, muchas de las cuales son
subclinicas 0 no tienen ninglin significado patologico. por lo que son consideradas variantes
anatomicas. Por no existir manifestaciones clinicas en muchas de ellas no podemos conocer su
incidencia real y por ende solo conocemos aquéllas malformaciones que dan  alguna

manifestacion clinicas).
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3.- EMBRIOLOGIA:

En cuanto a la embriologia, en las primeras cinco semanas de gestacion, se forman seis
pares de arcos aorticos, que progresivamente involucionan a medida que se desarrolla el
arco adrtico definitivo y sus ramas, asi como la arteria pulmonar y sus ramas.
Alteraciones a este nivel del desarrollo embrionario, pueden derivar en la formacion de

anillos vasculares.

En el embrion de 27 dias el primer arco adrtico ha desaparecido, sin embargo persiste
una pequefia porcion que forma la arteria maxilar. De manera analoga pronto
desaparece el segundo arco, las porciones restantes de este arco son las arterias

infrahioidea v del musculo del estribo.

El tercer arco es de gran tamafio, forma la arteria carotida primitiva, la primera porcion

de la arteria carotida interna y la arteria carétida externa.

En el embrion de 29 dias han desaparecido los dos primeros arcos aorticos, ¢l cuarto y el
sexto se encuentra en proceso de formacion.

El cuarto arco aortico persiste en ambos lados, pero su evolucion final es distinta en el
lado derecho ¢ izquierdo. Del lado izquierdo forma parte del cayado de la aorta entre la
carétida primitiva v la subclavia izquierda. Del lado derecho forma el segmento mds

proximal de la arteria subclavia derecha.
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El quinto arco adrtico nunca llega a formarse, o lo hace de forma incompleta y después

sufre una regresion.

El sexto arco adrtico también llamado arco pulmonar, emite una rama importante que
crece hacia el primordio pulmonar, dando origen a la porcion proximal de la arteria

pulmonar derecha, la porcion distal pierde su conexién con la aorta dorsal y desaparece.

Del lado izquierdo persiste la parte distal durante la vida intrauterina como conducto

arterioso.

El desarrollo de la aorta tordcica, sus ramas mayores vy la arteria pulmonar esta
relacionada a la formacion de los arcos branquiales. Durante la cuarta y quinta semana
del desarrollo, como se explico anteriormente; el saco aortico que es la porcion mas
distal del tronco arterioso, envia una rama a cada nuevo arco, que quedan incluidas en el

mesénquima de los arcos branquiales y terminan en la aorta dorsal.

La sccuencia de formacion de los arcos es de craneal a caudal. sin embargo. debe
considerarse que en ningiin momento existen todos simultaneamente. Para sistematizar
se ha establecido un modelo de juego completo de arcos aorticos antes y despucs de la
transformacion. El periodo de desarrollo de los arcos adrticos se extiende durante toda la
cuarta semana y su transformacion desde la quinta a la séptima semana, periodo en ¢l
que su disposicion se modifica considerablemente y algunos experimentan  regresion

completa.
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Los sextos arcos adrticos aparecen cuando un brote de cada aorta dorsal cruza como un
puente hacia las arterias pulmonares primitivas que ya estaban creciendo en sentido
caudal desde el saco adrtico hacia los brotes pulmonares. Del lado derecho la porcion
proximal se convierte en el segmento proximal de la arteria pulmonar derecha. La
porcion distal de este arco pierde su conexion con la aorta dorsal y desaparece. Del lado
izquierdo esta parte distal persiste durante la vida intrauterina como el conducto

arterioso.

Los grandes vasos aorta y arteria pulmonar, en especial la aorta y sus ramas, pueden en
algunas ocasiones rodear v estrechar la traquea, bronquios y/o esofago causando
problemas respiratorios y/o digestivos. Esto solo ocurre si hay anomalias de posicion y/o

ramificacion de la aorta o de la arteria pulmonar. (4.s).

4.- ANATOMIA DE LOS ARCOS AORTICOS:
La aorta nace a nivel del orificio arterial izquierdo. dirigiéndose primeramente hacia
arriba aorta ascendente, se dobla despucs en direccion dorsal formando el cayado de la

aorta y finalmente se inclina hacia abajo constituyendo la aorta descendente (1.2.5. 0.

“n
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5.- RELACIONES DE LA AORTA:

La aorta ascendente situada dorsalmente en su comienzo o por detras del origen de la
arteria pulmonar, se dirige hacia arriba inclindndose ligeramente hacia la derecha y
adelante, esta situada por detras de la apéndice auricular derecha, ocupa el plano medio
teniendo a su izquierda a la arteria pulmonar y a la derecha a la vena cava superior,
ventralmente el cuerpo del esternén, y dorsalmente limita con auricula izquierda y rama

derecha de la arteria pulmonar, de ella se originan las coronarias.

El cayado de la aorta, convexo hacia arriba se dobla hacia atrds y algo a la izquierda
cruzando la arteria pulmonar a nivel de su bifurcacion y el bronquio izquierdo, su
superficie derecha dorsal se aplica directamente sobre la traquea. Su convexidad
superior llega por término medio a la altura de la parte media del cuerpo de la tercera
vértebra dorsal. De la pared craneal del cayado adrtico se desprenden las siguientes
ramas, tronco braquiocefalico, arteria carotida primitiva izquierda y subclavia izquierda

(2,6).
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6.- EPIDEMIOLOGIA:

Los anillos vasculares representan aproximadamente el 1% de las malformaciones
congénitas cardiovasculares que requieren cirugia, se encuentran entre un 13-26%
cuando se hace broncoscopia por disnea persistente, por obstruccion de la via aérea,
estridor o apnea.

Los nifios con anillos vasculares se quejan de dificultad respiratoria y estridor o bien de
disfagia. El diagndstico se lleva a cabo inicialmente con el cuadro clinico apoyado con
esOfagograma. En ocasiones es necesario realizar mayores estudios como la resonancia
magnética y/o TAC, broncoscopia y cateterismo (angiografia).

El anillo vascular mas frecuente es el doble arco adrtico (48%), seguido por el arco
aortico derecho con ligamento arterioso izquierdo (11%) o arco derecho con arteria
subclavia izquierda (11%). Menos frecuente son la compresion por arteria innominada y
el "Sling" de arteria pulmonar (7%).

No se ha visto una relacion con sexo o raza. Los sintomas comienzan en las primeras

semanas de la vida (6).

7.- MANIFESTACIONES CLINICAS:

La sintomatologia comienza en las primeras semanas de vida con estridor. dificultad
respiratoria, cianosis, disnea y/o neumonia recurrente. La disfagia es rara en estos casos.
También se pueden manifestar como episodios de apnea obstructiva.

Si  existe obstruccion traqueal puede verse retraccion costal y taquipnea.

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ
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En los casos asociados a malformaciones cardiacas se pueden encontrar los hallazgos

tipicos de la cardiopatia en cuestion.

En general los pacientes con “Sling pulmonar” son mds sintomaticos y la presentacién

es més precoz que en los anillos vasculares causados por el doble arco adrtico.

8.- MALFORMACIONES ASOCIADAS:

[ Alteraciones traqueo bronquiales que ocurren en aproximadamente un 50% de los
casos y las principales son: Anillos traqueales completos, traqueomalacia,
hipoplasia y estenosis traqueal.

II. Defectos cardiacos congénitos. También presentes en aproximadamente un 50% de
los casos, los mds comunes son: comunicacion interauricular, persistencia de
conducto arterioso, comunicacion interventricular, persistencia de vena cava

superior izquierda.

Otras anomalias asociadas incluyen:
Ano imperforado o ectopico, fistulas traqueoesofigicas. hernia hiatal. eventracion
diafragmatica. enfermedad de Hirschsprung, atresia biliar, defectos genitourinarios (Ej.:

rifnon en herradura).

También han sido reportadas alteraciones de los ovarios, vértebras, tiroides y el

parénquima pulmonar 6, 7.
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9.- DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:
El diagnéstico diferencial debe hacerse con quiste broncogénico (ubicacion mas lateral),

crecimiento ganglionar (ubicacion mas lateral), traqueo-estenosis y traqueomalacia (6.7).

10.- TRATAMIENTO:
El tratamiento de los casos sintomaticos es quirtrgico. Los casos con doble arco adrtico
o con origen anomalo de la arteria pulmonar izquierda de la rama derecha de la arteria

pulmonar también requieren tratamiento quirirgico atn estando asintomaticos.

En aquellos pacientes con minima obstruccion de la via aérea o con minima
sintomatologia pueden no requerir cirugia, pero son la excepcion. La mayoria requicre

cirugia y soporte médico mientras esperan la correccion definitiva (1.

11.- PRONOSTICO:

El prondstico en los lactantes severamente afectados es malo, ya que la muerte puede
ocurrir en los primeros meses de vida. La sobrevida es baja sin intervencion quirtrgica.
La mortalidad es variable v a ella contribuyen la alta frecuencia en estos pacientes de
anomalias traqueobronquiales. La cirugia precoz puede minimizar la mortalidad causada

por las lesiones asociadas (1.6.7 .
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MARCO TEORICO

La anomalia de los arcos aodrticos debe sospecharse por el cuadro clinico como son la
presencia de estridor, dificultad respiratoria, cianosis, disfagia, disnea, neumonia
recurrente, apnea obstructiva, o bien taquipnea y retraccion costal si existiera

obstruccion traqueal.

En los casos asociados a malformaciones cardiacas se pueden encontrar los hallazgos
tipicos de la cardiopatia congénita en si, por lo que es necesario realizar otros estudios

paraclinicos que nos ayudan a corroborar la sospecha clinica como son:

La radiografia simple de torax y el esofagograma los cuales han sido por muchas
décadas las téenicas diagnosticas con el mas alto indice de sensibilidad en la evaluacion
inicial (s). Posteriormente han aparecido otros métodos con mayor sensibilidad v
especificidad como: tomografia, ecocardiografia, resonancia magnética, angiogratia v
broncoscopia; los cuales permiten definir la anatomia exacta de la malformacion. las
anomalias asociadas proporcionando al cirujano todos los detalles necesarios para
planear la correccion ideal en cada caso derivando en mejores resultados y en un mejor

pronostico.
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1. Radiografia simple de térax: Permite la evaluacion inicial ante la sospecha de un
anillo vascular, jugando un papel esencial en el diagnostico.

Si hay adecuada penetracion de la placa y si existe compresion de la traquea, se puede
encontrar una estrechez en la porcion inferior de traquea tanto en la proyeccion frontal
(PA) como en la lateral, asi mismo en la proyeccion PA se puede observar alguna
desviacion anormal de la traquea que hace sospechar alguna anomalia de los arcos
aorticos, como ocurre en el arco adrtico derecho, ademas de mostrar un  abombamiento

hacia la derecha del pediculo vascular por desplazamiento de la vena cava superior.

Los hallazgos que nos orientan hacia un "Sling pulmonar” en la proyeccion PA son la
desviacion de la porcion inferior de la triquea a la izquierda o hacia la linea media, la
posicion baja del hilio izquierdo y la hiperinsuflacion o insuflacion asimétrica de los
pulmones. La hiperinsuflacion derecha es por compresion del bronquio derecho v
cuando esta se ve la izquierda es por obstruccion a nivel de la carina o en la emergencia
del bronquio izquierdo. Si la obstruccion es severa se pueden ver atelectasias de todo el
pulmon o de un lobulo. La proyeccion lateral muestra una densidad de tejidos blandos
redondeada entre la traquea y el esofago que es muy caracteristica de arteria pulmonar

izquierda aberrante 5.9, 10, 11,

2. Esofagograma: Es una técnica fundamental para el diagnostico de los anillos
vasculares en general, con una sensibilidad superior al 90%. Algunos autores piensan
que el esofagograma es suficiente para establecer el diagnostico. El hallazgo principal es

una compresion anterior del esofago. la cual es diagnostica. En la proyeccion frontal ¢l
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esofago esta algo desplazado a la derecha y presenta una impresion lateral derecha por

sobre la carina (9, 10, 11).

3.- Ecocardiografia: Desde una proyeccion supraesternal y ligera hiperextension del
cuello el ecocardiograma permite estudiar el cayado adrtico y sus ramas y por lo tanto
las anomalias de arcos adrticos, determina la posicién del arco adrtico en base a la
posicion del tronco braquiocefélico, el cual es contralateral al cayado, determinando asi
un arco derecho o izquierdo, asi mismo permite visualizar la bifurcacion del tronco
braquiocefilico, de no observarse debemos sospechar la presencia de una arteria
subclavia aberrante. Permite visualizar el origen de otras arterias como carotida y
subclavia izquierdas, asi mismo puede encontrarse un 4° vaso que puede corresponder a
la arteria vertebral. Por tanto ante la presencia de anomalias en los arcos aorticos
debemos sospechar y descartar  anillo vascular. Se  deben realizar distintas
proyecciones y analizaren forma secuencial todas las estructuras e integrar los distintos
cortes por separado ya que en una misma proyeccion por lo regular no se logra ver un
doble arco adrtico, aunque ocasionalmente es factible observarlo en la misma
proyeccion. Por otro lado si no se visualiza la ramificacion del tronco de la arteria
pulmonar, debe sospecharse origen anomalo de rama izquierda de la rama derecha de la
arteria pulmonar (Sling pulmonar) o agenesia de una de las ramas. Por lo tanto ¢l
ecocardiograma corrobora el diagnostico y permite descartar o analizar alguna otra

patologia asociada. 3.6, 10,13, 14,15
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4. Resonancia Magnética: Ha permitido realizar reconstrucciones y con ello muchas
veces determinar la anatomia de los vasos supraadrticos; con efectos tridimensionales,
la angioresonancia brinda un mejor detalle de la anatomia vascular y del arbol
traqueobronquial lo cual permite planificar la cirugia, evitando otros métodos

diagnosticos invasivos como el cateterismo cardiaco (16, 17).

5. Cateterismo cardiaco y angiografia selectiva: Se realizard Unicamente cuando
existe patologia asociada o cuando el diagndstico no es lo suficientemente claro con los
estudios no invasivos, por lo tanto se considera una técnica invasiva complementaria,
que ayuda a definir claramente el vaso andémalo y dependiendo de la patologia se
utilizaran las proyecciones mas convenientes para llegar al diagndstico, como podria ser

proyeccion oblicua, frontal y lateral (7, 158-20).

6. Broncoscopia: Permite descartar otras causas de compresion traqueal. Esta indicada
en algunas ocasiones para evaluar las malformaciones traqued bronquiales asociadas
(traqueomalacia, traquea en O). También es necesario realizarla en el transoperatorio

para asegurarsc que la descompresion de la via aérea resulto exitosa e, 19.21-23).
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DEFINICION DEL PROBLEMA

El anillo vascular es una malformacién congénita poco frecuente, de dificil diagnostico
y con una morbi-mortalidad elevada, que requiere alto grado de sospecha y de estudios
complementarios diversos, para llegar su diagnostico preciso que permita planear su

tratamiento ideal.

JUSTIFICACION:

El diagnostico preciso en los anillos vasculares es importante para decidir el tipo de

abordaje quirtrgico y con ello evitar errores quirrgicos.

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ 14
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OBJETIVOS:

OBJETIVO GENERAL:

Determinar la frecuencia de anillos vasculares en el Hospital Infantil de México.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:
Conocer la  forma de presentacion clinica de los pacientes con diagnostico de anillo

vascular.

Analizar los resultados quirtrgicos a corto v largo plazo de los pacientes con anillo

vascular.

Analizar los tipos de anillos vasculares diagnosticados en el Hospital Infantil de México

durante el periodo 1990-2005.

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ i5
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POBLACION:

Pacientes con diagnostico de anillo vascular revisados en el Hospital Infantil de México
durante el periodo comprendido de Enero de 1990 a Junio del 2005, con edades de 2

meses a 5 anos.

LUGAR:

Hospital Infantil de México “Federico Gomez™. Departamento de Cardiologia, Cirugia

general y Ravos X,

TIEMFPO:

Enero de 1990 a Junio del 2005.

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ i6
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METODOLOGIA

Se revisaron los expedientes clinicos de 190 pacientes, que fueron diagnosticados con
alguna anomalia aortica. Se seleccionaron 13 pacientes con diagnostico de anillo

vascular con edades de 2 meses y 5 afos.

Las variables de estudio fueron: edad al diagnostico, sexo, tipo de anillo vascular,
sintomas al ingresar al Hospital, métodos diagndsticos y la presencia de ofras

malformaciones cardiacas y no cardiacas.

Asi mismo se reviso el archivo radioldgico, para observar los hallazgos en la radiografia.
el esofagograma v la resonancia magnética; ecocardiograma y resultado de
Hemodinamia, (con sus respectivas imagenes). Comparando cada una de ellas con el

diagnostico final obtenido durante la cirugia.
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MATERIAL Y METODOS

Expediente clinico:

Revision de la sintomatologia reportada por los médicos residentes y/o adseritos del
Hospital Infantil de México.

Revision de los hallazgos quirdrgicos descritos por el departamento de cirugia

cardiovascular del Hospital Infantil de México.

Radiologico:
Radiografias: Revision de radiografias en lateral y frontal (Postero anterior).
Esofagograma: En el cual se da medio de contraste via oral v al mismo tiempo se realiza

fluoroscopia para obtener imagenes radiologicas del mismo.

Ecocardiograma:
El equipo empleado es Phillips Sonos 5500, se toman imdgenes bidimensionales (2D)
por medio de corte subcostal panordmico 5 cdmaras: cuatro camaras; paraesternal alto.

¢je corto. largo y supraesternal.
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Resonancia Magnética.

El equipo empleado es un magneto Gyroscan Intera de 1.5T de la marca Phillips. La
antena utilizada es una antena / de sinergia de cuerpo (synergy body coil).

Se obtiene secuencias eco gradientes (FFE) en los tres planos del drea cardiaca como
localizadores.

Se administra material de contraste paramagnético (gadolinium) a razon de 2 ml/kg de
peso en bolo para la obtencion de las imagenes de angioresonancia.

Las imagenes se procesan en el equipo y se obtienen reconstrucciones en maxima
proyeccion de intensidad (MPI) en el plano deseado.

Para el procesamiento de la angioresonancia y la reconstruccion de imagenes en tercera

dimension se aplica con el programa “software™ cardiaco basico.

Angiografia digital:

Se utiliza un equipo GE Advantix con digitalizacion de imagenes: el estudio se lleva a
cabo bajo sedacion profunda y anestesia local en el sitio de puncidn.

Se coloca una vaina Haemaquet y/o Cook v se introduce un catéter cola de cerdo ¢l cual
se coloca en aorta ascendente.

Se inyecta medio de contraste Omnipaque a 1ml/Kg a 20 ml/seg en proyeccion frontal y
lateral.

lLas imdgenes se procesan con substraccion digital.
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CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes con diagnostico de anillo vascular corroborado por estudios para-clinicos y en

algunos casos durante la cirugia.

CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes con diagndstico de anillo vascular que no tenian informacion completa en el

expediente clinico.

Pacientes con diagnostico clinico de anillo vascular que no fue corroborado con estudios

complementarios.

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ
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TIPO DE ESTUDIO

Retrospectivo, transversal, comparativo, y analitico

ANALISIS ESTADISTICO

Estadistica descriptiva simple.

DR. JORGE A ROMERO RAMIREZ
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DEFINICIONES OPERACIONALES

1. El doble arco aértico. La aorta al salir del corazon se bifurca en dos arcos (el derecho
y el izquierdo) que al separarse rodean a la traquea y esofago para volverse a unir en el

mediastino posterior constituyendo una anillo vascular tipico.

2, Arteria subclavia derecha anémala: Esta arteria nace de la aorta descendente y

rodeando por detras al esofago (al que comprime) se dirige hacia el brazo derecho.

3. El Sling pulmonar o nacimiento anémalo de la rama izquierda de la rama
derecha de la arteria pulmonar: La arteria pulmonar izquierda nace de la  rama
derecha y a la derecha de la traquea y se dirige hacia la izquierda por detras de la traquea

a la que comprime severamente.

4. Arco aodrtico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante: El anillo estd
dado por el cayado adrtico derecho. el ligamento arterioso que persiste en posicion
izquierda, la arteria subclavia izquierda que nace del segmento proximal del cayado
derecho y cruza la linea media hacia la izquierda, pasando por detras del esofago v la

arteria pulmonar por anterior.

5. Arco adrtico izquierdo con subclavia derecha aberrante: Es una anomalia

frecuente, habitualmente asintomatica, ocasionalmente se puede asociar a disfagia. En

este caso, la arteria subclavia derecha nace del extremo distal del cayado izquicerdo vy

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ 22
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cruza la linea media, por detrds de la traquea y del esofago para alcanzar la region

subclavia derecha. No produce compresion traqueal.

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ
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FACTIBILIDAD:

Fue un estudio factible de realizar ya que tinicamente se revisaron los expedientes

clinicos, asi como los estudios paraclinicos realizados y la nota quirirgica.

ASPECTOS ETICOS

Es un estudio que no implico ningln riesgo para los pacientes, va que no se realizo

ninguna intervencion por parte del investigador.
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS:

NOMBRE:

SEXO:

A) SINTOMAS:

1- Dificultad respiratoria. 2- Estridor.
5 — Neumonia, 6—Tos fi

B) EXPLORACION FISICA:

EDAD:
EXP:

3~ ERGE,
7~ Disfagia.

4 — Vomitos.
8 — Roncus.

1 - Disfonia. 2 — Rudos cardiacos

3 — Soplos.

) ECG

D) Rx.
1 - Desviacion traqueal.

E) ESOFAGOGRAMA
1 — Compresion 1/3 sup con 1/3 V2 y posterior.
3 — Mugsca ancha (DAA)

F) ECOCARDIOGRAMA:
1. Arco derecho
3. Subclavia aberrante.
5. Swing pulmonar.

G) ENDOSCOPIA.

H) TAC IRM

I CATETERISMO:

I CIRUGIA

K) PATOLOGIA:

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ

2 — Compresion anterior (Sling pulmonar).

4 — Muesca pequeiia obhicua (PCA o Lig AD aberrante).

~ Arco 1zquierdo.
. Daoble arco aortico.
» PATOLOGIA ASOCIADA
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HOJA DE RECOLECCION DE DATOS:

NOMBRE: EDAD:

SEXO: EXP:

A) SINTOMAS:

1- Dificultad respiratoria. 2- Estndor 3 - ERGE 4 — Vomitos.
5 — Neumonia. 6 - Tos fi. 7 - Disfagia, 8§ — Roncus.

B) EXPLORACION FISICA:
| — Disfonia. 2 - Ruidos cardiacos.
3 - Soplos.

C) ECG:

D) Rx.
I — Desviacion tragueal.

E) ESOFAGOGRAMA:

I = Compresion 1/3 sup con 1/3 Y2 v posterior, 2 — Compresion anterior (Shng pulmonar).
3 — Muesca ancha (DAA) 4 — Muesca pequefia oblicua (PCA o Lig AD aberrante).
F) ECOCARDIOGRAMA-
1. Arco derecho 2. Arco izquierdo.
3. Subclavia aberrante. 4. Dable arco aortico.
5. Swing pulmonar 6. PATOLOGIA ASOCIADA
G) ENDOSCOPIA.

H) TAC IRM

I CATETERISMO:

I CIRUGIA:

K) PATOLOGIA:
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RESULTADOS

El diagnostico de anillo vascular se realizé en 13 pacientes. No se encontrd predominio
en el sexo. Siete fueron del sexo femenino (54%) y 6 del sexo masculino (46%) anexo .
Los datos clinicos principales fueron alteraciones respiratorias y gastrointestinales.
Dentro de los sintomas respiratorios el mas frecuente fue dificultad respiratoria en 9
pacientes (69%), estridor en 6 pacientes (46%) y tos frecuente en 5 pacientes (38%).
Ocho pacientes (61%), presentaron neumonia. Dentro de las alteraciones digestivas se
encontrd como primer sintoma la disfagia en 7 pacientes (54%) y vomitos en 4 (30%)

Anexo 1.

En todos los pacientes se realizo radiografia de torax (PA) de los cuales solo en 7 se
encontré alguna alteracion, 4 tenian flujo pulmonar aumentado por patologia cardiaca
agregada (persistencia de conducto arterioso) y en 3 pacientes (23%) se encontro

desviacion traqueal.

Se realizo esofagograma en todos los pacientes que mostr: compresion posterior en ¢l
tercio superior con el tercio medio en 8 pacientes (61%). muesca ancha en 5 pacientes
(38%). vy muesca oblicua en 3 pacientes (23%). v sélo en uno se encontréd compresion
anterior (7%); Se encontré como patologia agregada enfermedad por reflujo

gastroesofdgico en 3 pacientes (23%) Anexo 111

El estudio ecocardiografico se realizo en todos los pacientes encontrando arco derecho

en 9 (70%) y arco izquierdo en 4 (30%) Anexo IV, doble arco adrtico en 5 (38%).
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subclavia derecha andmala en 4 (30%), Sling pulmonar en 2 (15%), conducto arterioso
en 5 (38 %) y comunicacion interauricular en 2 (15%) como patologia intracardiaca

asociada.

Se realizo endoscopia en 9 pacientes (69%). La indicacion fue sospecha de anillo
vascular en 7 (53%), corroborandose el diagnostico en todos al encontrarse disminucion
del calibre y compresion pulsatil a nivel traqueal. En 2 se encontrd alteracion
anatomica traqueal como resultado del anillo vascular y en uno laringomalacia de 2°

grado.

Se realizaron 7 cateterismos debido a que habia duda en el diagnostico, corroborandose

el diagndstico de anillo vascular en cualquiera de sus variantes.

De los 13 casos con el diagndstico de anillo vascular se encontré doble arco adrtico en 5
pacientes (38%), subclavia derecha anomala en 4 (30%), arco aortico derecho con
conducto arterioso izquierdo en 2 (15%), Sling pulmonar en uno y arco adrtico derecho

con subclavia izquierda anomala en un paciente. Anexo V.

De total de los pacientes, 4 no fueron operados, debido a que se perdieron, dos de ellos
valorados en nuestro servicio fueron regresados a su hospital de referencia por no contar
en ese momento con espacio fisico quedando pendiente su traslado nuevamente al
servicio de cardiologia sin especificar en ¢l expediente el motivo por ¢l que no fue
trasladado v los otros dos se perdieron de la consulta desconociéndose su estado clinico

actual. En O pacientes se realizo cirugia correctiva. siendo ésta dentro de los primeros 3
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meses posterior a su diagnostico. No se observé ninguna complicacion postoperatoria y
la mortalidad fue de 0%. Uno de los pacientes contintio con estridor hasta los 3 anos,
requiriendo cirugia de cuerdas vocales, siendo su evolucion favorable. Dentro de las
cardiopatias asociadas un paciente presenté una comunicacion interatrial pequefia en la
zona del foramen oval la cual cerrd en forma espontanea, y otro caso con comunicacion
intrauricular se encuentra en vigilancia por presentar hipertension pulmonar, estando
pendiente su cierre quirtrgico. El resto de los pacientes se encuentran asintomaticos en

vigilancia por la consulta externa.

La morbilidad observada fue  minima encontrando unicamente comunicacion

interauricular con hipertension pulmonar y estridor en otro paciente el cual remiti6 a los

3 anos.
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DISCUSION

La compresion de la via aérea por anomalias vasculares puede ser asintomdtica o
presentarse con sintomatologia minima hasta obstruccion grave de via aérea de riesgo

vital (19,21,24.27).

En nuestro estudio no encontramos sindromes dismorficos asociados ni anomalias
extracardiacas, comparado con lo que se refiere en la literatura donde se menciona la
asociacion de anillo vascular con alteraciones cromosomicas (Sindrome de Down en la
serie de Inoue et al (28, Sindrome de Rubistein-Taibi v deleccion 22q11 en la serie de
Bonnard et al (3), y patologia extracardiaca como malformaciones cerebrales. faciales.

digestivas y renales.

Generalmente los anillos vasculares completos son los que producen sintomatologia mis
precozmente v mayor obstruccion de la via aérea, siendo los mas frecuentes ¢l doble
arco aortico y el arco adrtico derecho con ligamento arterioso izquierdo o arteria
subclavia izquierda con ligamento arterioso persistente. Con menor frecuencia se reporta
compresion traqueal por arteria innominada v el "Sling" de arteria pulmonar. por ser

variedades menos frecuentes de anillo vascular, similar a lo encontrado en nuestra

revision (14, 19, 24.25.27,29.30).
Clinicamente se debe sospechar anillo vascular en pacientes con estridor de predominio
espiratorio con o sin sibilancias (100%), en pacientes con bronquiolitis o Neumonia

{95%). v en presencia de crisis de apnea con cianosis que corresponden a un estimulo
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reflejo de colapso total de la via aérea durante una espiracion forzada (20%). En forma
menos frecuente y secundario a una compresion esofagica se puede presentar disfagia y
dificultad respiratoria durante la alimentacion. En nuestro estudio predomind la
dificultad respiratoria en un 69% seguida de procesos infecciosos (50% reportado en la

literatura contra 95% de lo encontrado en nuestro estudio). (3, 14,21, 26, 33-37)

La radiogratia de torax en nuestra experiencia no se considera un estudio de utilidad para
el diagnostico de anillo vascular ya que solo en 3 casos sugirio el diagnostico al observar

desviacion traqueal (23%) (38, 39).

Se menciona que el esoéfagograma es diagndstico aproximadamente en el 95% de los
casos (excluyendo solo la compresion de arteria innominada) recomendandose como el
estudio de eleccion (3. 12, 14. 39, 40), muy similar a lo encontrado por nosotros. En nuestro
estudio las alteraciones encontradas apoyaron la presencia de la patologia siendo estas:
compresion posterior en tercio superior con tercio medio en subclavia derecha anomala y
con muesca ancha en doble arco adrtico; muesca pequena oblicua en subclavia derecha e

izquierda anomala y una compresion anterior en Sling pulmonar.

La broncoscopia permite hacer diagnostico en todos los casos incluyendo los casos con
compresion de arteria innominada (3, 19, 22, 23, 33, 41), similar a lo que encontramos. En
nuestro se realizo en 9 pacientes, llegandose al diagnostico definitivo en todos y solo se
encontrd  patologia a nivel traqueal en un caso. siendo ésta laringomalacia 1o que
representa un 7.6% comparado con un 6% reportado en el estudio realizado por Hoppe

et al (22), y Bonnard et al (3
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La ecocardiografia cardiaca no tiene alto impacto en el diagnostico de anillo vascular,
pero permite descartar cardiopatias congénitas asociadas que modificarian el plan
quirdrgico @, 10, 14. 17. 19,26, 42, 43), de ahi la importancia de la misma En nuestro estudio se
encontraron 4 pacientes con cardiopatia solamente dos con comunicacion interauricular
(15%), v conducto arterioso en 5 {38%) condicionantes del anilio vascular junto con
arco derecho o subclavia andomala. anorealias ascciadas distintas a las reportadas en la
literatura donde s¢ mencioran a la Comunicacion interventricular, Tetralogia de Fallot,

Ceartacitn adrtica, comunicacidn interavricular efc. G.59,24)

Para definir ia anatomia de la anomalia vascuiar y planificar la cirugia apropiada se
complornents ¢l estudic con  una  angloresonsncia nuciear magnética ¢ una
angiotomografia axial computada. Ea nuesira revision s0le se realizd engioresonancia
ea 3 pacientes  oue permitid un diagnostico exacto obvidndosse iz necesidad de

cateterismo en uno de ellos. (3. 14, 16,38, 403,44, 45)

£l estudio hemodindmico es un procedimiento mvasivo que s¢ debe realizar Gnicamente
cuando hay duda en ei dagnostico o como complemento del estudio integral de paciente.

Se real’zd cateterismo cardiaco en 8 pacientes: siendo este determinante para el

o al determinar con exactitd la anatomia por medio de angicgratia selectiva,
asi comn para defipic el manejo quirirgico ideal tal v como lo demostraron los estudios

de Backer, Dmoovsek, Kocis y Weods (10,14, 15.19).
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Las complicaciones postoperatorias son raras refiriéndose en la literatura porcentajes
entre 12 a 15% como son quilotérax, neumotdrax, hemorragia y sepsis (o0, 42), lo que
contrasta con lo encontrado en nuestro estudio donde no hubo morbilidad ni

complicaciones posquirirgicas (3, 10, 14, 19).

En nuestro estudio la evolucion de los pacientes sometidos a correccion total fue

favorable, y sin mortalidad postoperatoria como se refiere en la literatura (3, 10, 14, 19)

Al seguimiento la evolucion de los pacientes post operados es adecuado, sélo un
paciente se encuentra con alteraciones a nivel cardiaco por comunicacion interauricular ¢
hipertension pulmonar a una edad de 5 afios y un paciente con laringomalacia que
requirid manejo quirdrgico para este problema con buenos resultados, lo que concuerda
con lo establecido en la literatura ya que en forma esporadica algunos pacientes

presentan laringomalacia (3, 14,19, 22).

Los anillos vasculares son estructuras anomalas que rodean completamente a la traguea
y al esofago. Son producto de la desaparicion o permanencia de un o varios elementos
del sistema de arcos adrticos embrionarios, por lo que su composicion anatomica varia
dependiendo el tipo de anillo vascular. Precisamente, aquellos tipos cuyos elementos
mantienen una relacion muy estrecha con traiquea y esofago. los convierte en una causa
importante de comprension de estas estructuras. Ademas. cuando se presentan sintomas,
sobre todo del tipo respiratorio, éstos aparecen a edades muy tempranas. Para su
dhagnostico se requiere de un alto indice de sospecha y generalmente el tratamiento

indicado es el quirargico,

e
Cad
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CONCLUSIONES

El anillo vascular es una malformacion congénita infrecuente en el Hospital
Infantil de México.

Dentro de los anillos vasculares el doble arco es la variedad mas frecuente.

La sintomatologia se presenta en forma temprana. siendo las manifestaciones
respiratorias las mas frecuentes.

El esofagograma sigue siendo el estudio de eleccion para el diagnostico de anillo
vascular.

La resonancia magnética v la angiografia son estudios complementarios e
indispensables para definir en forma exacta la anatomia de las distintas
variedades de anillo vascular.

La mortalidad quirtrgica de la correccion del anillo vascular en el Hospital

Infantil de México “Federico Gomez™ es de (0%.
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ANEXO 1

DISTRIBUCION POR SEXO

46%

154%

Masculinos 6
Femeninos 7
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ANEXO 11
SINTOMAS
| 9- - SEErE
8 aros
7 m NEUMONIA
6 0 VOMITOS
I |
! 5 OERGE
|
! 4 | BESTRIDOR
| 3- | GDIFICULTAD
| RESPRATORIA
2. | ST
1
0

DR. JORGE A. ROMERO RAMIREZ 306




HOSPITAL INFANTIL DE MEXICO:  ANILLO VASCULAR

ANEXO III

{ ESOFAGOGRAMA

| ) Compresion anterior ||

1 Muesca oblicua

| @ Muesca ancha

.*
| 1 Compresion posterior
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ANEXO IV

TIPO DE ARCO AORTICO

! Izquierdo n=4

i 30% Derecho n=9
| . 70%
|
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ANEXO V

‘ DIAGNOSTICO DEFINITIVO

0 Doble arco aortico @ Subclavia derecha andmala

O Arco aortico dercho PCA O Sling pulmonar
/B Arco adrtico der subclavia andmala

ESTA TESIS NO 545 -
OE LA BIBLIOTECA
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