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Resumen

Antecedentes. Un anillo vascular es una anomalia del desarrollo de los arcos aérticos que
da como resultado una compresion de la traquea y/o del eséfago por estructuras
vasculares. Representan aproximadamente 1-3% de las anomalias cardiovasculares
congénitas. Se clasifican de tipo completo e incompleto. La presentacion clinica es muy
variable, las manifestaciones mas frecuentes se deben a compresion traqueal, seguido de la
compresion esofagica. Pueden ocurrir asociado a otras enfermedades cardiacas
congénitas, o no cardiacas. La tomografia computarizada y angiografia por resonancia
magnética realizan con precision el diagndstico. El resultado clinico es bueno después de la
correccion quirurgica.

Objetivos. Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnéstico de anillo
vascular atendidos en el Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI, en el
periodo 2014 - 2019.

Descripcién general del estudio. 1.-Aprobacién del protocolo de tesis por el comité de Etica
de la Investigacion. 2.-La seleccion de muestra se obtuvo del listado de pacientes del
servicio de cardiologia. Se recolectaron los datos de los expedientes. 3. Sintesis de la
informacion.

Analisis estadistico. Solo es necesario emplear estadistica descriptiva. La mayoria de las
escalas de medicién de las variables son cualitativas, por lo que los datos fueron resumidos
en frecuencias simples o relativas en porcentaje. Los datos se mostraron en tablas o
cuadros y graficas.

Resultados: Se analizaron 23 pacientes. Los sintomas y signos mas frecuentes fueron los
respiratorios (antecedente de infecciones respiratorias de repeticion, tos y estridor); seguido
de pacientes con soplo o cianosis; y por ultimo datos digestivos (reflujo, dificultades
inespecificas en la alimentacion y vémito). El estudio mas util para el diagnostico fue la
angiotomografia. El tipo de anillo vascular mas frecuente fue arco aodrtico izquierdo con
subclavia derecha aberrante. 17 pacientes presentaron malformaciones cardiacas
asociadas. Se realiz6 correccién quirdrgica en 19 pacientes.

Conclusiones: El tipo de anillo vascular mas frecuente es de tipo incompleto. El cuadro
clinico de los pacientes esta caracterizado principalmente por sintomas y signos de tipo
respiratorio, seguidos de problemas digestivos. La mayoria de los pacientes con anillo
vascular presentan malformaciones cardiacas asociadas. El tratamiento quirurgico de los
pacientes con anillo vascular, en general, resulta en mejoria o resolucion completa de las
manifestaciones clinicas.



Antecedentes

Definicion

Un anillo vascular es una anomalia del desarrollo de los arcos aérticos que da como
resultado una compresion de la traquea y/o del eséfago por estructuras vasculares,
causando manifestaciones respiratorias y/o gastrointestinales. Algunos de los componentes
vasculares del anillo puede que no sean permeables, sino que consten de restos fibrosos
como el ligamento ductal o un segmento atrésico de la aorta. Se clasifican como completos,
cuando tanto la traquea como el esé6fago estan completamente rodeados por una anomalia
vascular, o incompletos cuando la compresion es parcial en alguna de estas estructuras [1].

Etiologia

La etiologia de la mayoria de los anillos vasculares no se conoce. Las deleciones del
cromosoma 22q11 se asocian con anomalias aisladas del arco adrtico, incluidos los anillos
vasculares, y también con defectos cardiacos conotruncales y anomalias no cardiacas.

Epidemiologia

Debido a que algunos anillos vasculares pueden ser asintomaticos, su verdadera frecuencia
es dificil de determinar, sin embargo se sabe que su presentacion es rara y la mayoria de
las series indican que representan aproximadamente 1-3% de las anomalias
cardiovasculares congénitas. Los hombres tienen un riesgo 1,4 a 2 veces mayor de tener un
anillo vascular que las mujeres [2].

La subclavia derecha aberrante es la anomalia congénita mas frecuente del arco adrtico,
presente en el 0.5 a 2% de la poblacién general y en el 38% de los paciente con Sindrome
de Down con cardiopatia congénita, por lo que podria considerarse el anillo vascular mas
frecuente, siendo éste de tipo incompleto [3], sin embargo, los informes publicados son
principalmente series de pacientes con anillos vasculares tratados mediante correccién
quirurgica en centros de tercer nivel, como resultado, los anillos vasculares completos, que
se presentan mas comunmente con sintomas y signos significativos, representan la mayoria
de los casos. En la mayoria de estas series se reporta un doble arco aértico como el anillo
vascular mas comun, seguido de un arco aértico derecho con arteria subclavia izquierda
aberrante y ligamento ductal izquierdo. Por lo general, los anillos vasculares se presentan
como patologia aislada, aunque pueden ocurrir asociado a otras enfermedades cardiacas
congénitas, mas comunmente un defecto septal ventricular y tetralogia de Fallot [4].

Morfologia y clasificacion

El conocimiento de la morfogénesis del sistema del arco adrtico proporciona una base para
comprender y clasificar la amplia variedad de anillos vasculares. En el embrién temprano,
seis pares de arcos se forman para conectar el truncus arterioso del tubo cardiaco
embrionario a la aorta dorsal, los cuales se fusionan para formar la aorta descendente. Los
arcos se desarrollan secuencialmente y persisten o involucionan, pero nunca estan todos
presentes simultaneamente. En el desarrollo normal, los primeros arcos dan lugar a las
arterias carotidas externas. Los segundos arcos involucionan rapidamente y solo queda una
porcién para formar las arterias hioides y estapedial. Los terceros arcos se vuelven arterias
cardtidas comunes y la porcion proximal de las arterias carétidas internas. El cuarto arco



izquierdo persiste como el arco transversal. El quinto arco desaparece. Para el sexto arco,
las partes proximales forman las ramas de las arterias pulmonares y las porciones distales
se unen al arbol vascular pulmonar hacia la aorta descendente a través del ductus bilateral,
el derecho generalmente tiene una regresion completa para dejar un ductus arterioso
izquierdo. Las séptimas arterias intersegmentarias surgen de la aorta dorsal y se convierten
en la arteria subclavia izquierda y la arteria subclavia derecha distal. Cuando la aorta dorsal
derecha involuciona, como es habitual, se forma el arco aértico izquierdo. El desarrollo
anormal de este complejo proceso de remodelacién vascular produce malformaciones, que
conducen a las diferentes formas de anillos vasculares, cabestrillos y otras anomalias.

Morfologia normal. Arco adrtico izquierdo

El arco adrtico izquierdo, que es lo normal, cruza el bronquio principal izquierdo, y
desciende a lo largo del lado izquierdo de la columna vertebral. El arco aértico da lugar a
tres vasos:

e Arteria innominada (o braquiocefalica), que se bifurca en la arteria carétida comun
derecha y la arteria subclavia derecha.

e Arteria carétida comun izquierda.

e Arteria subclavia izquierda.

El ductus arterioso se origina en la superficie inferior del arco, opuesto al origen de la arteria
subclavia izquierda. Después del nacimiento, involuciona en el ligamento arterioso.

Tipos de Anillos vasculares

Los anillos vasculares se pueden dividir en dos grupos: completos (o verdadero) e
incompletos. En los anillos vasculares completos, las estructuras vasculares anormales
forman un circulo completo alrededor de la traquea y eso6fago; Estos incluyen doble arco
aortico y arco adrtico derecho con persistencia de conducto arterioso izquierdo, o con
subclavia izquierda aberrante, ambos representan los tipos mas comunes (95%) de los
anillos vasculares, asi mismo el arco aértico circunflejo. Los anillos vasculares incompletos
son anomalias vasculares que no forman un circulo completo alrededor la traquea y/o el
esofago pero los comprimen. Estos incluyen arteria innominada anémala, arteria subclavia
derecha aberrante y sling de la arteria pulmonar [5].

Tabla 1
Clasificacion de los anillos vasculares, definida por la nomenclatura internacional de cirugia de cardiopatias congénitas

Clasificacion Anillos vasculares
Doble arco adrtico (DAA)
Arco adrtico derecho con subclavia izquierda abemrante y PCA izquierdo con o sin diverticulo de Kommerell (AAD + SI1A + PCAI)
Completos Arco adrtico circunflejo (AAC)
Sling de la rama izquierda de la arteria pulmonar (SAP)
Sindrome de compresién por arteria innominada (SCAI)
Arco adrtico izquierdo con subclavia derecha aberrante (AAl + SDA)

Incompletos
Notar Esta tabla ha sido adaptada de "la nomenclaturs mfemacional de ciruzia de cardiopatias conzenitas

Doble arco aortico

Es el tipo de anillo vascular completo mas comun. Ambos arcos embrionarios derecho e
izquierdo persisten, con predominio del arco derecho en 70-90% de los casos. Vienen de la
aorta ascendente, pasan por ambos lados de la traquea y el eséfago y se unen
posteriormente para formar la aorta descendente, rodeando por completo la traquea y el



esoéfago [5].

Arco aortico derecho con arteria subclavia izquierda aberrante y conducto arterioso
izquierdo

La traquea y el esofago estan completamente rodeados por el arco aértico del lado derecho,
la base de la arteria subclavia izquierda y el conducto arterioso que se origina posterior en
el mediastino, se va la izquierda de la traquea y el esofago hacia la arteria pulmonar, lo que
genera un anillo vascular completo.

En muchas ocasiones, la arteria subclavia izquierda y el ductus arterioso salen del
diverticulo de Kommerell, una estructura vascular con un diametro similar a la aorta
descendente. Esta estructura vascular puede contribuir a la compresion [5].

Arco adrtico circunflejo

Esto es cuando el arco pasa de un lado al otro rodeando completamente por detras al
eso6fago y la traquea, ya sea por un arco aoértico derecho con aorta descendente izquierda y
conducto arterioso izquierdo o un arco aértico izquierdo con una aorta descendente derecha
y ducto arterioso derecho.

Sling de la arteria pulmonar

Es un vaso andmalo en el que la arteria pulmonar izquierda surge aberrantemente de la
parte proximal de la arteria pulmonar derecha y cursa sobre el bronquio principal derecho,
posterior a la traquea y anterior al es6fago, para alcanzar el hilio izquierdo; con frecuencia
comprime la trdquea, pero no el esdfago y en 40-50% de las veces puede estar asociado a
anillo cartilaginoso en la trdquea. Es una malformacién congénita muy rara; no se han
publicado datos confiables sobre su prevalencia [5].

Sindrome de compresion por la arteria innominada

Hay un estrechamiento traqueal anterior a nivel de donde pasa la arteria innominada,
ocasionando sintomas de obstruccion de las vias respiratorias. Tipicamente, se encuentra
un estrechamiento dinamico de las vias respiratorias con traqueomalacia localizada, es
controvertido si esto es principalmente un problema intrinseco de la via aérea [5].

Arco adrtico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante

La arteria subclavia derecha aberrante es la anomalia mas comun (que representa el 0.5%
de la poblacion general, sin embargo rara vez es sintomatico. Su incidencia es muy alta
(38%) en el sindrome de Down con anomalias congénitas cardiacas [5].

Cuadro clinico de pacientes con anillo vascular

La presentacion clinica de los anillos vasculares es muy variable, dependiendo del grado de
obstruccion, desde la obstruccién critica de las vias respiratorias en recién nacidos hasta el
diagndstico incidental en adultos asintomaticos. La literatura se basa en series de casos
observacionales de los pacientes mas gravemente afectados que requieren reparacion
quirurgica. En estas revisiones retrospectivas, la mayoria de los pacientes tienen un afo de
edad y se presentan con sintomas traqueales y esofagicos significativos.

Las manifestaciones mas frecuentes se deben a compresién traqueal y es mas significativo



en los lactantes, los pacientes pueden presentar: estridor, dificultad respiratoria, sibilancias,
tos, que empeoran durante la alimentacion o el esfuerzo, sincope y antecedente de
infecciones respiratorias de repeticion. La apnea refleja que dura segundos o incluso
minutos puede ser desencadenada durante la alimentacion. Los nifios mayores pueden
tener antecedentes de tos cronica o sibilancias mal diagnosticadas como asma.

Manifestaciones relacionadas a la compresion esofagica son menos frecuentes y menos
definidas, incluyen vémitos, reflujo, disfagia, asfixia y dificultades inespecificas en la
alimentacion en los bebés; y una alimentacién lenta en nifilos mayores [6]. Hay reportes de
casos de presentacién aguda posterior a obstruccion esofagica por un cuerpo extrafio (bolo
alimenticio) [7].

Los pacientes con anillos vasculares incompletos pueden ser asintomaticos.

Anomalias asociadas

Las anomalias asociadas son comunes en nifios con anillos vasculares, con una
prevalencia de hasta el 50 por ciento. La mayoria de estas anomalias son una segunda
lesion cardiaca, como un defecto del tabique ventricular, tetralogia de Fallot, coartacion de
la aorta, ductus arterioso permeable o CIA tipo osteum secundum.

Las anomalias asociadas no cardiacas incluyen fistula traqueoesofagica, labio paladar
hendido, estenosis subglética y sindromes genéticos o de malformaciones (por ejemplo
sindrome Di George, sindrome de Down o asociacion CHARGE). Se ha identificado una
asociacion genética de sling de la arteria pulmonar con sindrome de Mowat-Wilson.

En series de casos se han reportado sindactilia, leucomalacia periventricular; esclerodermia,
ano imperforado y escoliosis [6].

Examen fisico

Los hallazgos fisicos varian segun el grado de compresion traqueal y esofagica. Los padres
generalmente describen "respiracion ruidosa" que resulta de la traqueobroncomalacia
asociada. Se observa que estos bebés tienen estridor y roncus que empeoran la agitacion.
Los bebés severamente sintomaticos muestran signos de esfuerzo y / o dificultad
respiratoria como aleteo nasal, retraccidon intercostal, taquipnea o cianosis intermitente.
Algunos pacientes se acostardan con la espalda arqueada y el cuello extendido para
minimizar la compresion traqueal. Durante la auscultacion se pueden escuchar silbidosy / o
estridor transmitidos de las vias respiratorias superiores.

Estudios de imagen

El diagnéstico de anillos vasculares requiere un alto indice de sospecha. Se deben obtener
estudios de diagndstico de imagen con los objetivos de identificar la causa de los sintomas,
demostrando la anatomia vascular y de la via aérea, asi como planificacién preoperatoria.

Muchas modalidades de imagenes se usan para evaluar anillos vasculares, radiografias de
térax, esofagogramas de contraste con bario, broncoscopia, angiografia por cateterismo,
ecocardiografia transtoracica, tomografia computarizada (TC) y resonancia magnética (IRM)



8].

Un algoritmo diagnéstico para todos los casos se complica por la variacion de edades,
modos de presentacion y los numerosos especialistas involucrados. Como resultado, el
enfoque de diagnéstico depende de la experiencia local, los costos médicos y tecnologia
disponible del centro médico.

Se propone un algoritmo diagnéstico en pacientes sintomaticos: si presenta sintomas
respiratorios la evaluacion normalmente comienza con la radiografia de térax, son
necesarias ambas vistas frontal y lateral para visualizar anomalias vasculares. En nifios con
dificultades de alimentacion se puede realizar una esofagografia con bario; Aunque el
diagnéstico de un anillo vascular puede ser establecido o sospechado con la radiografia de
térax y el esofagografia con bario, la configuracion exacta de los vasos no se puede definir
completamente con radiologia convencional sola; la anatomia exacta de una malformacién
del arco adrtico y su relacion con estructuras adyacentes se pueden definir con precision
s6lo mediante técnicas de imagen transversal, como la TAC y la RM

Es importante tener en cuenta que no hay modalidad de imagenes, excepto la visualizacién
directa que pueda mostrar confiablemente estructuras ligamentosas o atrésicas. Su
presencia tipicamente se infiere en base a patrones anatdémicos, la posicion de vasos, y la
presencia de un diverticulo o hoyuelo.

Una radiografia de térax que incluya vistas posterior, anterior y lateral debe ser el estudio
inicial para identificar la causa subyacente de los sintomas respiratorios. Las peliculas de
via aérea de alto kilovoltaje aumentadas pueden ser Utiles para identificar una traquea
significativamente comprimida.

En radiografias frontales la presencia de arco aortico bilateral, puede sugerir doble arco
aortico, también se puede encontrar disminucion de la luz de la traquea, lateralizacion o
desplazamiento de la luz traqueal, o en ocasiones hiperinsuflacién pulmonar debido a
atrapamiento de aire. En la radiografia lateral, puede haber inclinacidon anterior de la traquea

[8].

Ecocardiografia puede proporcionar una buena descripcién de la vasculatura y en muchas
ocasiones es suficiente para hacer el diagnostico y el plan quirirgico. Otras ventajas son
que puede definir anomalias cardiovasculares asociadas, es no invasivo, de facil
disponibilidad y no expone al nifio a la radiacién ionizante. Sin embargo, su principal
debilidad es la visualizacidon deficiente de las vias respiratorias y el es6fago. Ademas en
algunas ocasiones, ciertas porciones de la aorta del arco dorsal pueden estar oscurecidas
por la traquea y vasos posteriores, como arterias subclavias aberrantes, obstaculizando su
visualizacién; debido a esto, la evaluacion puede estar incompleta, y puede estar indicado
obtener imagenes adicionales con CT o MRI [8].

Tomografia computarizada (TAC) o angiografia por resonancia magnética (ARM): TAC ARM
proporcionan una visualizacion tridimensional de la anatomia vascular, que realiza con
precision el diagnéstico de un anillo vascular y proporciona informacion anatdomica detallada
necesaria para planificar el procedimiento quirdrgico. Ya que permite ver directamente las



estructuras vasculares, segmentos atrésicos, diverticulos aérticos, y el grado de disminucion
de la luz traqueal o esofagica por la compresion [8].

Hay ventajas y desventajas de cada modalidad. La TAC expone al nifio a la radiacion
ionizante, pero con los modernos escaneres multidetectores, un estudio puede completarse
en segundos, lo que limita la necesidad de sedacion del paciente. La ARM no involucra la
exposicion a la radiacion, pero la adquisicion de la imagen es mas prolongada (de 30 a 60
minutos) y es posible que se necesite sedacion o anestesia, especialmente para pacientes
no cooperadores.

Aunque cada método tiene sus ventajas y desventajas, en general la imagen por resonancia
magnética sola podria ser superior a la angiografia, porque es no invasiva y porque hace
posible determinar la relacion de las estructuras anormales con la traquea y el eso6fago, el
grado de compresion y la visualizacion de un ligamento ductal que comprima, completando
algunos tipos de anillo vascular que no podrian ser identificados por angiografia [8].

Broncoscopia: la broncoscopia se usa a menudo para determinar la causa de sintomas de
la via aérea superior. En nifios con anillos vasculares, indicara el nivel de compresion pero
no puede determinar la anatomia vascular o la presencia de otra anomalia cardiaca. Asi
mismo es un procedimiento invasivo y puede empeorar los sintomas del nifio debido a
edema traqueal [8].

Esofagograma con contraste de bario (Ingestiéon de bario): El trago de bario muestra una
indentacion posterior del esofago en todos los anillos vasculares, excepto en el sling
pulmonar, en el que se observa una indentacion anterior y un aumento del espacio entre la
traquea y el esofago. Sin embargo, la anatomia vascular precisa o la presencia de otra
anomalia cardiaca no pueden determinarse por esofagograma [8].

Diagnésticos diferenciales

Los anillos vasculares pueden confundirse con otras entidades que se presentan con
sintomas respiratorios y digestivos similares. La evaluacion diagnostica inicial de la
radiografia de torax y el esofagograma de contraste de bario diferenciaran los anillos
vasculares de muchas afecciones con presentaciones similares, que incluyen las siguientes:
fistula traqueoesofagica, reflujo gastroesofagico, neumonia recidivante, asma, trastornos de
la motilidad esofagica, otras causas de compresion externa de la trdquea o el esdéfago,
como los tumores del mediastino. La visualizacion directa con una laringoscopia y / o
broncoscopia rigida o flexible diferenciara los siguientes trastornos de la via aérea que se
presentan con estridor de los anillos vasculares: laringomalacia, quistes laringeos, estenosis
subgldtica, traqueomalacia, paralisis del cordén vocal o pélipos [9].

Tratamiento

El dnico tratamiento definitivo es la cirugia, que fue descrita por primera vez por Gross en
1945. El resultado clinico es excelente después de la correccion quirdrgica, con resolucion
de los sintomas en la mayoria de los pacientes con bajo riesgo de morbilidad e incluso
menor riesgo de muerte. Como resultado, la intervencion quirdrgica esta indicada en
pacientes sintomaticos [10].



Evolucién en anillos vasculares

El resultado clinico en pacientes que se someten a correccién quirdrgica para anillos
vasculares generalmente es excelente. Actualmente la mortalidad durante la cirugia para la
division del anillo vascular es practicamente nula; las pocas muertes reportadas en series
de pacientes presentaban otros problemas médicos, incluida una malformacién cardiaca
congénita asociada o una enfermedad pulmonar significativa.

En nifios con anillos vasculares, los sintomas y signos de compresioén traqueal o esofagica
tipicamente mejoran después de la reparacion quirdrgica. Los problemas médicos a largo
plazo después de la reparacién quirurgica incluyen: los pacientes con traqueomalacia
asociada y otras anomalias pueden continuar con sintomatologia después de la reparacion
quirurgica del anillo. Los pacientes con un diverticulo prominente de Kommerell pueden
tener sintomas persistentes de compresion de la via aérea o del eséfago, si el diverticulo no
fue resecado quirdrgicamente. En pacientes con sling de la arteria pulmonar, sometidos a
reparacion de una arteria pulmonar izquierda, tiene una alta incidencia de estenosis de la
arteria pulmonar izquierda. Un estudio a largo plazo sugiere que en algunos pacientes
asintomaticos, pueden tener anomalias en la funcién pulmonar. La tasa de reintervencion
suele ser baja.

Series de casos de pacientes con anillo vascular

Se comentan algunas series de casos de pacientes con diagnoéstico de anillo vascular, 7 de
estos estudios fueron realizados en paises extranjeros y 6 fueron realizados en México;
cada serie con diferentes objetivos de estudio y particularidades, sin embargo en todos se
describen las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagnéstico de anillo vascular.
Estos estudios fueron realizados analizando datos obtenidos en diferentes periodos de
tiempo, en rangos desde 10 a 30 afios de duracién, los afios en los que se obtuvieron datos
comprenden desde el afio 1968 a 2017. Se analizan cantidad variable de pacientes, el de
mayor tamafo de muestra describe 92 casos y algunos otros son reporte de 1 caso.

En general algunas de las caracteristicas encontradas fueron que el tipo de anillo vascular
mas frecuente son los completos como doble arco aédrtico y arco adrtico derecho con
subclavia izquierda aberrante y persistencia de conducto arterioso izquierdo. Los sintomas y
signos mas frecuentes son los respiratorios de estos los mas comunes son estridor,
antecedente de infecciones recurrentes de vias respiratorias, tos y dificultad respiratoria;
también se presentan manifestaciones digestivas siendo el mas frecuente disfagia. Desde
12 hasta el 50% de los pacientes tienen anomalias asociadas, la mayoria son cardiacas, en
un estudio realizado en México se reporta un 95% de pacientes con anomalias asociadas.
Los estudios mas usados y de diagnéstico mas preciso fueron esofagograma con bario,
resonancia magnética y tomografia computarizada. En promedio un 60% de los pacientes
fueron sometidos a correccion quirurgica, de estos el 75% presentd mejoria o resolucion de
los sintomas y signos posterior al procedimiento. En anexo 1 se describen las principales
caracteristicas clinicas descritas en estos estudios
(11112101101 2](13][6]1[141[15][16][17][18][19][20].

Anexo 1



Justificacion

El anillo vascular es una patologia poco frecuente, sin embargo, constituye una causa
importante de sintomatologia respiratoria y digestiva en el nifio, y en ocasiones puede poner
en peligro la vida de los afectados. Por lo anterior es importante conocer las
manifestaciones clinicas en nuestra poblacion a fin de difundir la informacién y lograr que el
Pediatra o médico general la incluya en el analisis del diagnéstico diferencial en pacientes
con obstruccién de la via aérea y/o esofagica.

Los anillos vasculares se pueden encontrar de forma aislada, o asociada a otras
malformaciones cardiacas o no cardiacas, por lo que se debe tener un alto grado de
sospecha para dirigir el diagnéstico y realizar los estudios pertinentes. Este hospital es
centro de referencia de la Ciudad de Meéxico y otros estados del pais recibiendo gran
cantidad de pacientes con cardiopatias congénitas y sindromes genéticos que pueden estar
asociados con anillos vasculares.

Un tratamiento oportuno evita la morbimortalidad, minimiza el dafo a la via aérea,
permitiendo un crecimiento normal de la traquea, ya que aunque se realice la
descompresion quirdrgica exitosa la obstruccién de la via aérea dinamica secundaria a
inestabilidad de la pared, puede, en algunos casos, persistir y comprometer la vida
principalmente en aquellos casos con diagndstico tardio.



Planteamiento de problema

Dado que para el diagndstico de anillo vascular se necesita un alto grado de sospecha y la
sintomatologia es muy diversa o incluso puede no causar sintomas, sus caracteristicas
clinicas son dificiles de determinar, llevando a un retraso en el diagndstico.

Actualmente contamos con métodos diagndsticos no invasivos como el ecocardiograma
para el estudio de estos pacientes y se buscan anillos vasculares de manera intencionada
durante la revision cardiolégica en todos los pacientes, llegando a complementarse de
acuerdo a la complejidad del mismo con estudios de angiotomografia con la que se obtiene
un diagnéstico preciso de la anatomia de los mismos. Lo anterior ha permitido detectar
anillos vasculares que cursan con poca sintomatologia por lo que es posible que
encontremos una distribucion distinta a los reportados en la mayoria de las series.

Pregunta de investigacion

¢, Cuales son las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de anillo vascular
atendidos en Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI?



Objetivo general

Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con diagndstico de anillo vascular
atendidos en el Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI, en el periodo
2014 - 2019.

Objetivos especificos

1.-Describir la frecuencia de cada tipo de anillo vascular

2.-ldentificar los signos y sintomas que presentan los pacientes pediatricos con anillo
vascular

3.-Describir las malformaciones asociadas en pacientes con anillo vascular

4.-Describir la evolucién clinica postquirurgica de los pacientes con anillo vascular



Hipétesis

1.-Los anillos vasculares incompletos pueden ser mas frecuentes que los completos, en
relacion a que la subclavia derecha aberrante es la malformacion mas comun del arco
aortico, y al generar menor sintomatologia puede estar subdiagnosticado en relacién a los
anillos completos.

2.-En pacientes con anillo vascular los signos y sintomas respiratorios mas frecuentes son
estridor, dificultad respiratoria, sibilancias, tos, tos seca, sincope y antecedente de
infecciones respiratorias de repeticion. Los sintomas y signos digestivos son menos
frecuentes y menos definidos, incluyen vomitos, reflujo, disfagia, asfixia y dificultades
inespecificas en la alimentacion.

3.-En pacientes con anillo vascular las anomalias asociadas mas comunes son
malformaciones cardiacas. Ademas de fistula traqueoesofagica, labio paladar hendido,
estenosis subgldtica.

4.- Los pacientes con anillo vascular después de la correccion quirurgica, tienen mejoria o
resolucion de los sintomas en la mayoria de los pacientes.



Material y métodos

Lugar: el estudio se realizé en el servicio de Cardiologia del Hospital de Pediatria de Centro
Médico Nacional Siglo XXI.

Disenio del estudio: se trata de un estudio observacional, transversal, descriptivo,
retrolectivo.

Poblacion de estudio: Pacientes pediatricos con diagnéstico de anillo vascular atendidos en
el Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI en el periodo de 2014 - 2019.

Seleccion de muestra: el marco de muestreo se obtuvo del listado de pacientes con este
diagnostico obtenido en el servicio de Cardiologia.

Criterios de seleccion

Criterios de inclusion:

1.-Pacientes con diagndstico confirmado de anillo vascular
2.-Hombres y mujeres

3.-Desde recién nacidos hasta 17 afios

Criterios de exclusion:
1.-Pacientes en los que no se encuentre la informacion necesaria completa en su
expediente clinico

Variables
Variable Definicién conceptual Definicion Escala de Unidad de medicién
operacional medicion
Edad Tiempo que ha vivido | Afios y meses | Cuantitativa | -Afios y meses
una persona desde su | cumplidos continua
nacimiento reportado al
realizarse el
diagnostico de
anillo vascular
Sexo Condicién de un | Sexo del | Cualitativa | -Femenino
organismo que | paciente nominal -Masculino
distingue entre | reportado en el
masculino y femenino expediente
Tipo de anillo | Malformaciones en el | Diagnostico Cualitativa | -Doble arco aértico
vascular desarrollo embrionario | descrito en la | nominal -Arco adrtico derecho
del arco adrtico y |nota del servicio con subclavia izquierda
grandes vasos, en las | de cardiologia aberrante y PCA




cuales la via respiratoria
(traquea) y/o la via
digestiva (esofago)
quedan rodeados y
comprimidos total o
parcialmente

izquierdo.
-Arco aortico circunflejo

-Sling de la rama
izquierda de la arteria
pulmonar

-Sindrome de

compresién por arteria
innominada.
-Arco adrtico izquierdo

con subclavia derecha
aberrante
Manifestaciones | Conjunto de sintomas y | Sintomas y | Cualitativa | -Estridor
respiratorias signos a nivel del | signos nominal -Dificultad respiratoria
aparato respiratorio que | respiratorios -Sibilancias
caracterizan una | reportados en el -Tos
enfermedad expediente -Antecedente de
infecciones respiratorias
de repeticion
-Apnea
-Sincope
Manifestaciones | Conjunto de sintomas y | Sintomas y | Cualitativa | -Vomito
digestivas signos a nivel del | signos digestivos | nominal -Reflujo
sistema digestivo que | reportados en el -Disfagia
caracterizan una | expediente -Asfixia
enfermedad -Dificultades
inespecificas en la
alimentacion
Otras Conjunto de sintomas y | Otros sintomasy | Cualitativa | -Soplo
manifestaciones | signos que caracterizan | signos nominal -Cianosis
una enfermedad reportados en el
expediente
Malformaciones | Alteraciones del | Malformaciones | Cualitativa |-Defecto de tabique
cardiacas corazén y los grandes | cardiacas nominal interventricular
asociadas vasos que se originan | asociadas, -Tetralogia de Fallot
antes del nacimiento reportado en el -Coartacién de la aorta
expediente -Conducto arterioso
permeable
-Comunicacién
interauricular
-Transposicion de
grandes vasos
Malformaciones | Deformidad o defecto | Malformaciones | Cualitativa | -Fistula traqueoesofagica
0 anomalias no | congénito de alguna | o anomalias no | nominal -Labio paladar hendido
cardiacas parte del organismo cardiacas -Estenosis subglética
asociadas asociadas, -Sindrome Di George

reportado en el

-Sindrome de Down




expediente -Asociacion CHARGE
-Tetrasomia
-Sindactilia
-Leucomalacia
periventricular
-Esclerodermia
-Ano imperforado
-Escoliosis
Método Tipo de método o | Método Cualitativa | -Radiografia de térax
diagnostico prueba que se usa como | diagnéstico nominal -Esofagograma con
ayuda para diagnosticar | realizado, contraste de bario
una enfermedad o |reportado en el -Broncoscopia
afeccion expediente -Endoscopia
-Electrocardiograma
-Cateterismo
-Ecocardiografia
-Tomografia
computarizada
-Angiografia por
resonancia magnética
Correccion La practica que implica | Realizaciéon o no | Cualitativa -No se realiz6 correccion
quirargica la manipulacién | de correccion | nominal quirargica
mecanica de las | quirdrgica y -Correccion  quirtrgica
estructuras anatémicas | método por toracoscopia
con un fin médico, bien | realizado, -Correccion  quirurgica
sea diagnéstico, | reportado en el abierta
terapéutico o | expediente
prondstico
Evolucién Proceso en el periodo | Reporte en el | Cualitativa -Persistencia de las
postquirurgica que transcurre entre el | expediente de | nominal manifestaciones
final de una operaciény | persistencia de -Mejoria de las
la completa | los sintomas y manifestaciones
recuperacion del | signos, mejoria -Resolucion de las
paciente, 0 la | de los sintomas manifestaciones
recuperacion parcial del |y signos, -Muerte
mismo, con secuelas. | resolucion de los
Pudiendo, en caso de | sintomas y
fracasar la terapéutica | signos o muerte
finalizar con la muerte. | dentro del
primer afo
posterior al
procedimiento

quiruargico




Descripcién general del estudio

1.-Revisién y posterior aprobacion del protocolo de tesis por el comité de Etica de la
Investigacion

2.-Se revisaran los expedientes de pacientes con diagnéstico de anillo vascular atendidos
en el Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI, la seleccién de muestra
se obtendra del listado de pacientes con este diagndstico del servicio de cardiologia. Se
recolectaran los datos de los expedientes del archivo clinico y se capturaran en las hojas de
recoleccién de datos con posterior deposito en una base de datos electronica. No se
incluiran los expedientes que no estén completos. Los datos a recolectar seran sobre las
manifestaciones clinicas, malformaciones cardiacas asociadas, malformaciones o
anomalias no cardiacas asociadas, métodos de diagndstico realizados, si se realizd
correccion quirurgica y su evolucion postquirdrgica.

3.-Finalmente se hara una sintesis de la informacion.

Analisis estadistico

Para la realizacion de este estudio solo es necesario emplear estadistica descriptiva.

La mayoria de las escalas de medicion de las variables son cualitativas, por lo que los datos
seran resumidos en frecuencias simples o relativas en porcentaje. Los datos se mostraran
en tablas o cuadros y graficas.

Aspectos éticos

Segun establece el articulo 17 del Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigaciéon para la Salud publicado en el DOF. Se considera como riesgo de la
investigaciéon a la probabilidad de que el sujeto de investigacion sufra algun dano como
consecuencia inmediata o tardia del estudio. Para efectos de este Reglamento, las
investigaciones se clasifican en categorias, siendo este estudio del tipo | el cual se
menciona como:

I. Investigacion sin riesgo: Son estudios que emplean técnicas y métodos de investigacion
documental retrospectivos y aquéllos en los que no se realiza ninguna intervenciéon o
modificacion intencionada en las variables fisioldgicas, psicoldgicas y sociales de los
individuos que participan en el estudio, entre los que se consideran: cuestionarios,
entrevistas, revision de expedientes clinicos y otros, en los que no se le identifique ni se
traten aspectos sensitivos de su conducta.

Asimismo como se establece en el articulo 16 de la misma ley, se protegera la privacidad
del individuo sujeto de investigacion, identificandolo soélo cuando los resultados lo requieran
y éste lo autorice; en este estudio se mantendra la privacidad del individuo ya que en la hoja
de recoleccion de datos no se incluyen los datos personales del participante.



Resultados

Durante el periodo de 2014 a 2019, en los registros del servicio de Cardiologia Pediatrica se
identificaron 39 pacientes con diagndstico de anillo vascular; sin embargo, solamente se
encontraron los expedientes de 23 pacientes (n=23, 59%). Las caracteristicas generales de
los 23 pacientes se muestran en la Tabla 2; como se observa, no hubo diferencia de
acuerdo al sexo ya que 12 pacientes fueron hombres (n=12, 52%) y 11 mujeres (n=11,
47%). Sobre la edad del inicio del cuadro clinico, la mayoria iniciaron en la etapa de recién
nacido (14 pacientes, 60.8%), seguido de siete en etapa de lactantes (30.4%), uno en la
etapa preescolar y otro en la etapa escolar (4.3%). Sobre la edad a la que fueron
diagnosticados, la mediana fue a los 12 meses; pero hubo gran variaciéon ya que tres
pacientes se detectaron desde el primer mes de vida, y uno que se diagnostico hasta los 11

anos de edad. Del total de pacientes, nueve presentaban sindrome de Down (39%).

Tabla 2. Caracteristicas generales de 23 pacientes con anillo vascular.

Caracteristica n %

Edad al diagnéstico

Recién nacidos 3 13.0

Lactantes 15 65.2

Preescolares 4 17.3

Escolares 1 41
Sexo

Masculino 12 52.2

Femenino 11 47.8
Sintomas respiratorios 17 73.9

Tipo de sintomas respiratorios

Infeccion de vias respiratorias 7 41.2
Tos 5 29.4
Estridor 4 23.5
Dificultad respiratoria 3 17.5
Sintomas digestivos 10 43.4
Tipo de sintomas digestivos
Reflujo gastroesofagico 6 46.1
Dificultad para la alimentacion 6 46.1
Vémitos 1 7.7

Soplo 11 84.6




Cianosis 5 38

Cuadro clinico de los pacientes con anillo vascular

Como también se muestra en la Tabla 1, todos los pacientes tuvieron signos o sintomas de
tipo respiratorios, digestivos u ofros. Los mas frecuentes fueron los respiratorios,
presentandose en 17 pacientes (73%); ademas 13 pacientes (56%) tenian soplo o cianosis,
de los cuales ocho pacientes Unicamente tenian soplo (61%) y dos solo cianosis (15%),
pero tres presentaban tanto soplo como cianosis (23%). Los datos respiratorios mas
frecuentes fueron antecedente de infecciones respiratorias de repeticion, tos y estridor.
Mientras que los datos digestivos mas frecuentes fueron reflujo, dificultades inespecificas en

la alimentacion y un paciente con vomito.

Cabe resaltar que hubo tres pacientes con diagndstico de traqueobroncomalacia, condicion
que ocasiona problemas respiratorios, por lo cual en estos pacientes no es posible atribuir la

sintomatologia unicamente al anillo vascular.

Asi mismo de los 5 pacientes con cianosis, los 5 presentaban una cardiopatia congénita
cianégena asociada, y de los 11 pacientes con soplo todos tenian alguna cardiopatia

congénita asociada; por lo que seria dificil atribuir estas manifestaciones a anillo vascular.
Estado de nutricion

Se evalud el estado de nutricion de los pacientes con anillo vascular de acuerdo con las
tablas de OMS y CDC; y en los nueve pacientes con sindrome de Down con las graficas
correspondientes. De esta forma, la mayoria tenia un estado de nutricién adecuado (n=11,
47.8%), siete presentaron desnutricion (30.4%), cuatro con sobrepeso (17.3%) y uno con
obesidad (4.3%).

Estudios de protocolo diagndstico

Como se observa en la Tabla 3, para llegar al diagndstico se realizaron diferentes estudios
en cada uno de los pacientes. El estudio que se realizd con mas frecuencia fue el
ecocardiograma en 21 pacientes (91%), seguido de radiografia de térax en 19 pacientes
(82%), angiotomografia en 16 pacientes (69%) y electrocardiograma en 14 pacientes (60%).
Para la confirmacion diagndstica, el estudio que mas ayudé fue la angiotomografia en 15
pacientes (65%), seguido de cateterismo en seis (26%). Mientras que un paciente se

diagnosticé mediante ecocardiografia y otro con angioresonancia.



Por otro lado, es de sefialar que, no a todos los pacientes se les hizo todos los estudios, en
general el protocolo de estudio se orientaba con las manifestaciones clinicas de cada
paciente, los pacientes que presentaban predominio de manifestaciones respiratorias fueron
a quienes se les realizd broncoscopia; por su parte, los pacientes que tenian predominio de
manifestaciones digestivas se les realiz6 endoscopia y esofagograma; mientras que hubo
algunos pacientes que presentaban infecciones respiratorias de repeticién, por lo que se
sospechd ERGE vy se les realizé tanto broncoscopia como endoscopia y esofagograma.
Esto se sigui6 de manera un tanto similar a lo indicado por el algoritmo diagndstico
propuesto por Licari para pacientes sintomaticos quien sugiere que si presenta sintomas
respiratorios comenzar la evaluacion con la radiografia de térax y si presenta dificultades
digestivas se puede realizar una esofagografia con bario, finalmente declara que la
anatomia exacta y su relacidon con estructuras adyacentes se pueden definir con precision

s6lo mediante técnicas de imagen transversal, como la TAC y la RM [5].

A nueve pacientes que presentaban datos clinicos de alguna otra cardiopatia ya sea por
presencia de soplo, cianosis o0 ambos, se les realizé cateterismo, encontrandose en cuatro
la presencia de otra cardiopatia simultanea. Por ultimo, un paciente que presentaba crisis
de hipoxia se le realiz6 angiorresonancia.

Tabla 3. Estudios de gabinete realizados en 23 pacientes
con anillo vascular.

Estudio n %
Ecocardiograma 21 91.3
Radiografia de torax 19 82.6
Angiotomografia 16 69.5
Electrocardiograma 14 60.9
Cateterismo 9 39.1
Broncoscopia 9 39.1
Endoscopia 6 26.1
Esofagoframa 5 21.7

Angioresonancia 1 4.3




Tipo de anillo vascular

El tipo de anillo vascular mas frecuente fue arco aodrtico izquierdo con subclavia derecha
aberrante con 14 casos (60%), seguido de arco aértico derecho con subclavia izquierda
aberrante y PCA izquierdo (n=4, 17%). Del resto de tipos de anillo vascular sélo se presento

en uno o dos casos (Tabla 3).

Cabe resaltar que, en ocho de los nueve pacientes con sindrome de Down, el tipo de anillo
vascular mas frecuente fue arco adrtico izquierdo con subclavia derecha aberrante, y que un

so6lo paciente correspondié a doble arco adrtico.

Tabla 4. Tipo de anillo vascular en los 23 pacientes estudiados.

Tipo de anillo n %
Arco adrtico izquierdo con subclavia derecha 14 60.9
aberrante
Arco adrtico derecho con subclavia izquierda 4 17.4

aberrante y PCA izquierdo

Doble arco aértico 2 8.7
Arco adrtico derecho con subclavia izquierda 2 8.7
aberrante y PCA izquierdo, mas diverticulo de

Kommerell

Sling de rama izquierda de arteria pulmonar 1 4.3

Malformaciones cardiacas asociadas

De total de los 23 pacientes, 17 presentaron malformaciones cardiacas asociadas (73%),
pero varios contaban con varias malformaciones simultdneamente (Tabla 5). Las mas
frecuentes fueron defecto de tabique interventricular (n=9, 52%), seguido de comunicacion

interauricular n=6, 35%) y conducto arterioso permeable (n=4, 23%).



Tabla 5. Tipo de malformaciones cardiacas asociadas en 17 de 23 pacientes
con anillo vascular.

Tipo de malformacién cardiaca asociada n %
Comunicacion inter-ventricular 9 52.9
Comunicacién inter-auricular 6 35.2
Conducto arterioso permeable 4 23.5
Tetralogia de Fallot 2 11.8
Coartacion de aorta 2 11.8
Atresia pulmonar 2 11.8
Conexiéon anémala de venas pulmonares 1 5.9
Estenosis arteria pulmonar 1 5.9
Doble via salida ventriculo derecho 1 59
Hipoplasia arteria pulmonar 1 59

Tratamiento / evoluciéon

Se realizd correccion quirargica en 19 pacientes (82%). Sobre la evolucion postquirurgica,
11 de los pacientes operados (57%) presentd mejoria de las manifestaciones clinicas dentro
del primer ano posterior a la cirugia. En el resto, hubo resolucion total de las

manifestaciones clinicas dentro del primer afio posterior a la cirugia.

A cuatro pacientes no se les realizd correccion quirdrgica de anillo vascular. Un paciente
porque presentaba cardiopatia con hipertension arterial pulmonar no susceptible de cirugia.
Otro paciente se le realizé fistula sistémico pulmonar por cardiopatia, sin embargo no se le
realizé correccion del anillo vascular debido a que era asintomatico. Al tercer paciente no se
logré realizar la correccidon del anillo vascular debido a que durante el procedimiento para la
correccion al ligar el conducto arterioso, el paciente presentd desaturacion y se suspendio la
cirugia. Al cuarto paciente se le realizo fistula sistémico pulmonar, y se difirié la correccion
del anillo vascular a un segundo tiempo quirurgico; en el momento de la recoleccién de

datos aun no se habia programado dicha cirugia.



Discusion
En afios recientes en el servicio de Cardiologia se realiza busqueda intencionada de anillo

vascular por lo cual se consideré que era probable que los datos encontrados pudieran ser

diferentes a los reportados en otras series de casos.
Cuadro clinico en los pacientes con anillo vascular

El anillo vascular es una condicion poco frecuente, sus manifestaciones clinicas son muy
diversas o incluso los pacientes pueden no presentar manifestaciones. En el presente
estudio, observamos que todos los pacientes presentaron algun tipo de manifestacion
clinica, siendo en la mayoria de los casos la combinacion de diferentes sintomas y signos,
la mayoria del tipo respiratorios, pero también mas de la mitad presentan otros signos y
sintomas como soplo y cianosis, y casi la mitad presentan sintomas o signos digestivos.

En otros informes de la literatura se refiere que los pacientes con anillos vasculares
incompletos pueden ser asintomaticos, sin embargo los estudios clinicos reportados son
series de casos de los pacientes mas gravemente afectados que requieren reparacion
quirurgica, presentandose con sintomas y signos respiratorios y digestivos significativos [1];
en estos estudios clinicos, al igual que los hallazgos del nuestro, la mayoria de los
pacientes se reportan sintomaticos y se refiere que los sintomas mas frecuentes se deben a
compresion de la via aérea. En general, las manifestaciones respiratorias (estridor, dificultad
respiratoria, sibilancias, tos, apnea refleja y antecedente de infecciones respiratorias de
repeticion,) y digestivas (vomitos, reflujo, disfagia, asfixia y dificultades inespecificas en la
alimentacion) reportadas en estas series no difieren de los encontrados en nuestro estudio,
sin embargo, cabe destacar que en nuestro estudio se reportan otros signos no descritos
previamente, los cudles fueron cianosis y soplo [6].

Sobre lo anterior, se debe tomar en cuenta que en la presente serie de casos, hubo
pacientes que no sélo tenian el anillo vascular como una unica enfermedad, sino que habia
casos como cardiopatia congénitas tanto ciandégenas como no ciandgenas, o
traqueobroncomalacia, en quienes el cuadro clinico no puede atribuirse especificamente al

anillo vascular.
Sindromes y otras malformaciones asociadas

En gran parte de los pacientes incluidos el anillo vascular no fue la Unica alteracion
encontrada. La gran mayoria tenia algun tipo de cardiopatia congénita (17, 73.9%) y nueve
con sindrome de Down (39.1%). Es muy posible que esta situacion se deba a que los

médicos del servicio de Cardiologia buscan de manera intencionada los anillos vasculares.



Los anillos vasculares se presentan con frecuencia en pacientes con sindrome de Down, lo
cual ya ha sido reportado previamente. En cambio, un dato que no se ha descrito es la
traqueobroncomalacia, nosotros tuvimos tres pacientes [6].

Sobre los tipos de malformaciones cardiacas asociadas encontradas en nuestro estudio, la
informacion se asemeja a otras publicaciones, en las que se comenta que las mas
frecuentes son defecto del tabique ventricular, tetralogia de Fallot, coartacion de la aorta,
ductus arterioso permeable y comunicacion interauricular. Sin embargo, en estudios previos
se comenta la presencia de anomalias cardiacas asociadas en hasta 50%, lo cual es menor

al 73.1% que encontramos nosotros [6].
Estudios como protocolo diagnéstico de anillo vascular

En el presente estudio se pudo documentar que no parece haber un protocolo para
identificar pacientes con anillo vascular, ya que son multiples los estudios de gabinete que
se realizan. Sin embargo, se determiné que cada paciente se maneja de manera individual,
dado la situacion clinica de cada paciente.

Practicamente en todos los pacientes a los que se les realiza angiotomografia
computarizada en nuestro hospital se logra confirmar el diagnéstico. La literatura menciona
que la angiotomografia computarizada o angiografia por resonancia magnética realizan con
precision el diagndstico de un anillo vascular [2].

Existen algoritmos diagndsticos propuestos por autores, por ejemplo el propuesto por Licari
[5], sin embargo no contamos con ninguno establecido de manera universal, esto se
complica por la variacion de edades, modos de presentacion y los numerosos especialistas

involucrados.

Tipo de anillo vascular

El tipo de anillo vascular mas frecuente en la poblaciéon estudiada es de tipo incompleto
siendo el arco adrtico izquierdo con subclavia derecha aberrante (n=14, 60%) lo cual
coincide con la literatura que reporta que este podria ser el anillo vascular mas frecuente [3].
Sin embargo, difiere de los informes clinicos publicados, ya que son principalmente series
de pacientes con anillos vasculares tratados mediante correccion quirdrgica en centros de
tercer nivel, dando como resultado mayor frecuencia de los anillos vasculares completos
que se presentan con manifestaciones clinicas significativas y representan la mayoria de los
casos [4, 5].

Es decir, en este estudio la mayoria de los casos de anillo vascular son de tipo incompleto,

a diferencia de los otros informes clinicos publicados en los que la mayoria son de tipo



completo, esto podria ser debido a que en el servicio de Cardiologia actualmente se buscan
anillos vasculares de manera intencionada, permitiendo detectar mas frecuentemente

anillos vasculares de tipo incompleto que cursan con pocas manifestaciones.

En los pacientes con sindrome de Down el tipo de anillo vascular mas frecuente también es
arco aortico izquierdo con subclavia derecha aberrante, presente en ocho pacientes,
coincidiendo con lo que se reporta en la literatura donde reportan una incidencia de 38% en

el paciente con este sindrome y anomalias congénitas cardiacas. [5]
Tratamiento

La resolucion del anillo vascular en casi todos los pacientes estudiados fue mediante la
correccion quirurgica, observando que, en general, todos tuvieron una buena evolucion
postquirurgica, tanto por mejoria de los sintomas en mas de la mitad de los pacientes, como
por la resolucién total de los sintomas en el resto. Esto es similar a lo ya reportado en la
literatura donde se menciona que el resultado clinico es excelente de la cirugia, con
resolucion de los sintomas, con baja morbilidad y mortalidad [3].

Es posible que en los pacientes que se reporta mejoria de los sintomas y no resolucién total
pudiera ser debido a la patologia concomitante y no tanto secundario al anillo vascular, sin

embargo, es dificil determinarlo.
Limitaciones del estudio

Si bien, la contribucion mas importante de este estudio es dar a conocer las
manifestaciones clinicas presentes en nuestra poblacién, a fin que ayude en la practica
clinica, como parte del diagnéstico diferencial en pacientes con obstruccion de la via aérea
o digestiva, también es necesario reconocer las limitaciones.

La principal limitacion en nuestro estudio es que debido a que es una patologia poco
frecuente, la muestra obtenida es pequefna. Otra es que las patologias asociadas pueden

causar confusion respecto a las manifestaciones clinicas.
Perspectivas

Los resultados de este estudio pudieran ayudar a elaborar un algoritmo diagnéstico, basado
en nuestra experiencia, pero ajustado a los recursos y tecnologia con los que contamos.
Dado que la deteccion de casos de anillo vascular ya se hace de manera dirigida, entonces
al contar con un algoritmo podriamos de manera mas rapida confirmar el diagnéstico con
estudios mas dirigidos, sin necesidad de realizar otros estudios o mayor tiempo de

evolucion.



Conclusiones

1.

El tipo de anillo vascular mas frecuente es de tipo incompleto, siendo arco adrtico
izquierdo con subclavia derecha aberrante.

El cuadro clinico de los pacientes esta caracterizado principalmente por sintomas y
signos de tipo respiratorio, seguidos de problemas digestivos.

La mayoria de los pacientes con anillo vascular presentan malformaciones cardiacas
asociadas.

El tratamiento quirdrgico de los pacientes con anillo vascular, en general, resulta en

mejoria o resolucién completa de las manifestaciones clinicas.
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Anexos

Anexo 1. Cuadro de series de casos de pacientes con anillo vascular

Lugar y ano | Numero de Manifestaciones Anomalias y Método Correccion
de pacientes y tipo | mas frecuentes sindromes diagnéstico | quirurgicay
publicacién | de anillo asociados resolucién de
vascular mas sintomas y
frecuente signos
(1968-1990) | 39 casos. 37 pacientes (95%) | 6 pacientes | El Correcciéon en
publicado tenian sintomas y | (15%), uno con | esofagogram |19  pacientes
1992, en DAA (46%), AAD | signos respira}torios, anomalia a con b'ario y | (48%). 97%
o e[ SR G| e eonsa 1| cariaca do po | Tme | avelaron
e AAD con imagen | * 0 O ' | doble via de| . P .
ildren’s en espejo (10%), sibilancias o una lid p mas usados | o casi
Medical and pe combinacién de | Salida € |y certeros | completamente
Surgical SCAI (7%), AAl estos sintomas. 13 | ventriculo para el [ libres de
Center, +SDA (5%) (35%) también | derecho y | diagndstico sintomas y
Baltimore, tenfan disfagia o | estenosis en el 95% signos
Maryland evidencia de | pulmonar, las
[11] di'ficultad. _para 1a | otras fueron
alimentacién sindrome
Rubinstein-Taybi,
ano imperforado,
rifion en
herradura y
reflujo
vesicoureteral
(1974 a | 82 pacientes. Estridor y | 10 pacientes | E1  estudio | Correccién en 6
2000), antecedente de | (12%) con | preferido fue | pacientes (7%).
publicado DAA (37%), AAD | infecciones anomalias esofagrama | 70% estuvieron
2001, en el | + PCA izquierdo | recurrentes de las | cardiacas de bario, | libres de los
Children’s (26%), SCAJ | vias  respiratorias | asociadas  entre | junto con la | sintomas y
Mercy 24%) AAl + superiores, que | ellas CIV, CIA, | ecocardiogra | signos
Hospital, (24%), ocurrieron en 38 : 2 fia compresivos
b SDA (5%), SAP Coartacion
University of (46%) y 29 (35%), Lo dentro del
Missouri, (4%) y AAD + respectivamente. Aortica, , primer ano
Kansas City SIA (2%) Tetralogia de posterior a la
[2] Fallot operacion
(1991 a 64 pacientes. 91% de los | Sin informacion Los estudios | Correccién de
2002), pacientes tenian preoperatori | tipo abierto (25
publicado AAD + SIA + manifestaciones 0s pacientes) y
2007, en el respiratorias y el incluyeron toracoscdpico
. , PCAI (53%), . . .
Children’s 47% tenian ecocardiogra | (39 pacientes).
Hospital DAA  (42%) 'y manifestaciones ma (96%), | No se comenta
Boston [1] AAD + SIA + PCA | gigestivas. Las Radiografia |la  evolucién
izquierdo (5%) | respiratorias de térax | posterior
incluyeron estridor (93%),
(63%), antecedente esofagogram

de infecciones
respiratorias

a con bario
(75%), RM




recurrentes (47%), (60%) y TAC
dificultad de torax
respiratoria (19%) y (59%)
tos (17%). La
manifestacion
digestiva mas
frecuente fue
disfagia (27%).
(1989 a 24 pacientes. Estridor, y | 12 pacientes | El Correccién alos
2002), sibilancias seguidos | (50%) con | cateterismo, |24  pacientes.
publicado AAD + PCA | de vomito y | anomalias la TAC de | En el
2005, en el izquierdo (33%), | dificultad para | asociadas, estos | téraxylaRM | seguimiento 7
Royal DAA (37%), SAP | alimentarse incluyeron fueron los | (29%) todavia
Hospital for | (15%), AAI + SDA trisomia 21, | mas precisos | experimentaba
Sick (15%) del22q11, atresia | (100%) n estridor tres
Children, anal, estenosis meses después
Yorkhill, traqueal y de la operacion
Glasgow, UK enfisema lobular
[12] congénito.
Cardiopatia
congénita se
identificé en 10/24
pacientes, no se
comenta cudles.
(1993 a 38 pacientes. Estridor Anomalias Los mas | Correccién en
2003), inspiratorio, disnea, | asociadas en 18 | usados 35 (92%)
publicado AAD + SIA + PCA | tos, sibilancias, | (47%) de las | fueron Angio | pacientes. No se
2006, en un . ierdo disfagia y | cuales la mayoria [ RM (75%) y | comenta la
hospital de lquf)ler antecedente de | eran anomalias | esofagogram | evolucién
tercer nivel (63%), DAA infecciones cardiacas entre | a con bario | posterior.
en Omaha, (31%), AAl + recurrentes del | ellas CLV, | (58%).
Nebraska SDA  (3%), ¥ | tracto respiratorio Tetralogia de
[13] SCAI (3%) Fallot, Coartacién
aortica, CIA, PCA,
Transposicion de
grandes arterias.
Las anomalias no
cardiacas
incluyeron fistula
traqueoesofagica,
sindromes y
asociaciones como
DiGeorge, CHARGE,
PHACE y
velocardiofacial
(2000 a 44 pacientes. Los sintomas vy | Se detectaron | El Correccion en
2010), signos respiratorios | defectos cardiacos | rendimiento | 30 (68%)
publicado AAI + SDA se encontraron en | congénitos diagnéstico | pacientes.  El
2012, Izmir, (56%), AAD + 25 pacientes (56%) | asociados en 18 | fue del 95% | 80% con
Turquia [6] SIA + PCA con y disfagia en 6 | pacientes (41%), | para la | resoluciéon de
. , pacientes (13%) tales como tronco | esofagografi | las
diverticulo de . : . : .
arterioso, atresia [ a con bario, | manifestacione
kommerell pulmonar, CLV, | el 54% para | s durante un




(29%), AAD +
SIA (2%), DAA
(8%) y SAP
(5%)

tetralogia de Fallot,
coartacion aodrtica,
PCA, canal AV y
conexiéon andmala
de venas
pulmonares. Y
anomalias no
cardiacas en 8
(18%) de los
pacientes  siendo
Sindrome de Di
George, hernia
umbilical, rifién en
herradura,
tetrazomia p, labio
leporino-paladar
hendido,
sindactilia,
leucomalacia
periventricular,
esclerodermia, ano
imperforado y
escoliosis

la
ecocardiogra
fla y 66%
para TAC

seguimiento de
25 + 335
meses.

(1990 a
2015),
publicado
2016, enel
Children’s
Heart Center
Nevada, Las
Vegas,
Nevada [14]

92 pacientes,

AAD + SIA + PCA
izquierdo (79%),
DAA (19%), y SAP
(2%)

Sin informacion

17 (18%) tenian
una enfermedad
congénita del
corazén adicional
como CIV, canal AV,
transposiciéon  de
grandes arterias,
Tetralogia de
Fallot, atresia
pulmonar, corazén
univentricular. Y
22 (23%) tenia
algin  sindrome
como Sindrome de
Down, Sindrome Di
George u otra
malformacién no
cardiaca reportado
como miscelaneos.

47  (90%)
tenian un
RMoTACy 5
(10%) solo
tenian un
ecocardiogra
ma

Correccién en
52 pacientes
(56%). No se
comenta la
evolucion
posterior a
cirugia.

(1971 a
2001),
publicado
2003, en el
Instituto
Nacional de
Pediatria,
México [15]

89 casos

AAD (40%),
AAI+ SDA
(28%), DAA
19%, AAD + SIA
(6%) y otros
anillos

complejos (6%).

Predominaron las
manifestaciones

respiratorias, como
antecedente de
neumonias de
repeticion, tos
cronica, disnea,
estridor y
respiracion ruidosa;
En segundo lugar las
manifestaciones

digestivas como
detencion de

33 pacientes
(37%) tenian
alguna cardiopatia
congénita asociada
siendo estas
persistencia de
conducto
arterioso,
comunicacion
interventricular,
comunicacion
interauricular. De
las enfermedades

El mas
certero fue
el
cateterismo
cardiaco.

Correccion en
64 pacientes
(71%). La
evolucion
postquirurgica
fue satisfactoria
en 62 de los 64
pacientes




crecimiento y | no cardiacas
desarrollo, vOmito, | asociadas las mas
enfermedad por | frecuentes fueron
reflujo enfermedad de
gastroesofagico, reflujo
disfagia gastroesofagico,
retraso
psicomotor,
estenosis de
traquea, estenosis
de bronquio
izquierdo,
sindrome de Down
y asociacion
VACTERL
(2005), Describen un | Antecedente de | Sin informacién Se confirm6 | Se hizo
publicado paciente de 6 | infecciones el correccion
2004, meses de edad | respiratorias diagnostico quirdrgica con
Instituto con doble arco | recurrentes, con estudio | adecuada
Nacional de | aértico simétrico | broncoespasmo, ecocardiogra | evolucién
Cardiologia estridor laringeo y fico postoperatoria
“Ignacio reflujo y remisién de
Chavez”, gastroesofagico los sintomas
México [16]
(1994-2007) | 20 pacientes Cianosis en el 55% | 19 (95%) tuvieron | En este | Correcciéon en

, publicado
2008,
Hospital de
Pediatria de
Centro
Médico
Nacional
Siglo XXI,
México [17]

AAI + SDA (35%),
DAA (25%), AAD
+ SIA (10%),
SAP (5%), SCAI
(5%)

de los pacientes,
antecedente de
cuadros de
neumonia de

repeticion en el
50%, estridor en el
50% y tos en el 45%

malformaciones
congénitas, de
estos 18 (94%)
fueron cardiacas,
como PCA, CIA,
CIV, estenosis
aortica, estenosis
pulmonar,
coartacion aodrtica,
atresia pulmonar,
tetralogia de Fallot,
transposicion  de
grandes arterias,
doble via de salida
de ventriculo
derecho. 13
pacientes con
anomalias no
cardiacas como
laringomalacia,
MARA, diverticulo
de Meckel,
sindrome Down,
agenesia de cuerpo
calloso,
hidronefrosis,
asociacién
VACTERL. 12
pacientes
presentaban

estudio solo
se analizé la
realizacion
de
endoscopia
digestiva y
broncoscopi
a
encontrando
que entre
ambos
procedimien
tos se
diagnostico
anillo
vascular en
el 90% de
los pacientes

los 20
pacientes, de
ellos en 7

(35%)
remitieron las
manifestacione
s, 5 (25%
presentaron
mejoria, 6
(30%)
persistieron
con sintomas o
signos
respiratorios y
2 (10%) con
sintomas 0
signos
digestivos




enfermedades
concomitantes
como hipertension
arterial pulmonar,
ERGE, alteracion
de la mecanica de
la  deglucion y
paralisis cerebral
infantil.

(2009), Dos casos | Sin informacién Un caso de RN 39 | Casos Sin informacién
Hospital postmortem, arco sdg presentaba | postmortem,
General de derecho con malformaciones se identificé
México, conducto congénitas en | durante la
México [18] arterioso sistema nervioso | autopsia
izquierdo y arteria central,
subclavia esqueléticas,
aberrante urogenitales y
izquierda. secuencia Potter.
El otro caso un RN
de 33.3 sdg con
diagnostico de
trisomia 13
(2015), Reportan los | Estridor laringeo 1 caso con Enlos 3 Correccidén en 1
UMAE casos desde el nacimiento, | cardiopatia casos se paciente, con
Hospital de consecutivos de 3 | tos cronica, congénita asociada | confirma adecuada
Pediatria, pacientes con | antecedente de del tipo diagnostico evolucion
Centro presencia de | infecciones de vias comunicacion con Angio
Médico Diverticulo de | respiratorias de interauricular TAC
Nacional Kommerell con | repeticién
Siglo XXI, una arteria
México [19] subclavia
izquierda
aberrante y arco
adrtico derecho
(2017), Se presentan 2 | Falla de medro y | Sininformacién En ambos Correccién en
Hospital casos de anillo | soplo cardiaco casos los 2 pacientes.
General vascular formado diagnostico No se comenta
Infantil de por un  arco por Angio la evolucién
México aodrtico  derecho, TAC posterior a
Federico subclavia cirugfa.
Gomez, izquierda an6mala

México [20]

con diverticulo de

Kommerell y
persistencia  del
conducto
arterioso

izquierdo




Anexo 2. Hoja de recoleccién de datos

PROTOCOLO: Caracteristicas de los pacientes con diagndstico de anillo vascular en
Hospital de Pediatria de Centro Médico Nacional Siglo XXI

FICHA DE IDENTIFICACION
Numero de folio

Edad al diagnostico Sexo
Peso Talla
Fecha de nacimiento Lugar de nacimiento

Lugar de residencia

DIAGNOSTICO

Anillo vascular y tipo de anillo vascular:

Doble arco aédrtico ()

Arco adrtico derecho con subclavia izquierda aberrante y PCA izquierdo.( ). Diverticulo de
Kommerell( )

Arco adrtico circunflejo ()

Sling de la rama izquierda de la arteria pulmonar ()

Sindrome de compresion por arteria innominada ()

Arco adrtico izquierdo con subclavia derecha aberrante ()

Otros ( ) Especificar

Malformaciones cardiacas asociadas:

Defecto de tabique interventricular ()

Tetralogia de Fallot ()

Coartacion de la aorta ()

Conducto arterioso permeable ()

Comunicacién interauricular ()

Transposicion de grandes vasos ()

Otros ( ) Especificar

Malformaciones o anomalias no cardiacas asociadas
Fistula traqueoesofagica ()

Labio paladar hendido ( )

Estenosis subglotica ()

Sindrome Di George ()

Sindrome de Down ()

Asociacion CHARGE ( )

Tetrasomia ()

Sindactilia ()

Leucomalacia periventricular ()

Esclerodermia ()

Ano imperforado ()

Escoliosis ()

Otros ( ) Especificar




Otras enfermedades

MANIFESTACIONES CLINICAS
Manifestaciones respiratorias
Estridor ()

Dificultad respiratoria ()
Sibilancias ()

Tos ( )

Antecedente de infecciones respiratorias de repeticion ()

Apnea ()

Sincope ()

Otros ( ) Especificar

Manifestaciones digestivas

Voémitos ()

Reflujo ()

Disfagia ( )

Asfixia ()

Dificultades inespecificas en la alimentacion ()

Otros ( ) Especificar

Otras manifestaciones

Soplo( )

Cianosis ()

Otros ( ) Especificar

Edad de inicio de manifestaciones
Predominio de manifestaciones: Respiratorias Digestivas Otros

METODO DIAGNOSTICO
Fecha de diagndstico Edad al diagnéstico

Estudios realizados como protocolo diagnéstico y estudio de diagndstico definitivo:
Radiografia de torax ()

Esofagograma con contraste de bario ()

Broncoscopia ()

Endoscopia ()

Electrocardiograma ()

Cateterismo ()

Ecocardiografia ()

Tomografia computarizada ()

Angiografia por resonancia magnética ()

Estudio de confirmacion diagnéstica

TRATAMIENTO QUIRURGICO



Tratamiento quirdrgico:si__ ,no___
Cirugia realizada

Edad al procedimiento quirurgico
Evolucién postquirurgica
Mejoria de las manifestaciones dentro del primer afio posterior a la cirugia ()
Resolucion de las manifestaciones dentro del primer afio posterior a la cirugia ()
Persistencia de manifestaciones dentro del primer afo posterior a la cirugia ( )
Muerte dentro del primer aio posterior a la cirugia ()
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