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RESUMEN

Antecedentes: Los anillos vasculares resultan del trastorno embriologico de los arcos
aorticos pares. Los sintomas y signos producidos estdn relacionados con la(s)
estructura(s) que rodean: traquea, esofago o ambos:

Objetivo de estudio: Realizar la caracterizacion diagnostica y la morbi-mortalidad de los
pacientes menores de 18 afios con diagnostico de anillo vascular en el Instituto Nacional
de Cardiologia Ignacio Chavez de 2014 a 2022

Metodologia: Estudio tipo retrospectivo, descriptivo transversal. El universo de estudio
fue de 110 pacientes menores de 18 afios con diagndstico de anillo vascular en el Instituto
Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez, México de 2014 a 2022.

Resultados: La relacidon entre el sexo femenino y masculino fue de 1.2:1. El 18% de los
casos se asocia con sindromes genéticos principalmente sindrome de Down. El 45% de
los anillos vasculares producen compresion de estructuras (eséfago (98%), traquea
(33%) o0 ambas (31%). El diagnéstico es en promedio a los 47 meses de vida. El 77% de
los pacientes son asintomaticos, las manifestaciones clinicas fueron principalmente:
soplos (12%), infecciones de vias areas a repeticion (8.2%) dificultad respiratoria (8.2%),
disfagia (7.3%).

Los anillos vasculares encontrados fueron: arteria subclavia aberrante (82.8%), aorta
circunfleja (8.1%), doble arco aodrtico (6,3%), sling de la arteria pulmonar izquierda (1.8%).
El 90% de los casos estd relacionado con cardiopatia congénita, principalmente:
Tetralogia de Fallot (20 %), Atresia de la Valvula Pulmonar (10%), Comunicacién
interventricular (8.2%).

El 21% de los pacientes reciben tratamiento quirargico, sin embargo, solo el 16% tiene
indicacion de tratamiento quirdrgico, el 35% de los pacientes intervenidos tienen
complicaciones posquirdrgicas estas fueron: sepsis (26%), mediastinitis (4.3%), choque
cardiogénico (4.3%). La mortalidad posquirargica se presenta en el 17% de los casos. El
93% de los pacientes resuelven los sintomas y el resto (7%) puede no hacerlo posterior
al manejo médico y quirurgico.

Conclusiones: En el anillo vascular el diagndstico es tardio por la inespecificidad de sus
sintomas, siendo principalmente respiratorios; el principal es el ocasionado por arteria
subclavia aberrante, estan asociados a cardiopatias complejas principalmente
troncoconales. Los resultados posquirdrgicos son satisfactorios, sin embargo, en la
mayoria de los casos la afeccion de los sintomas es ligera con resolucién espontanea de
los mismos, asociado al crecimiento de las estructuras afectadas y la laxitud de los anillos
vasculares.

no
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ANILLOS VASCULARES

Los anillos vasculares son anomalias congénitas raras que resultan principalmente de un
trastorno embriolégico de los arcos adrticos pares o de las arterias pulmonares
ramificadas. Los sintomas y hallazgos fisicos producidos por los anillos vasculares estan
relacionados con la(s) estructura(s) que rodean: la traquea, el es6fago o ambos?. Un
anillo vascular completo o verdadero contiene tanto la traquea como el es6fago, mientras
gue un anillo incompleto no contiene ambas estructuras?. Estas anomalias representan
del 1% al 3% de todas las cardiopatias congénitas, aunque esta cifra puede ser una

subestimacioén de su verdadera prevalencia®.

La clasificacion del anillo vascular segun lo recomendado por el Comité Internacional de
Nomenclatura y Base de Datos de Cirugia Congénita del Corazon, clasifica los anillos
vasculares como completos en 4 tipos principales: arco aodrtico doble, arco aortico
derecho con ligamento arterioso izquierdo mas arteria subclavia izquierda aberrante; arco
aortico derecho con conducto arterioso izquierdo y ramificaciones en espejo; y arco
aortico izquierdo con aorta descendente del lado derecho y ligamento arterioso derecho.
El anillo vascular incompleto incluye 3 tipos principales: sling de la arteria pulmonar, arco
aortico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante y sindrome de compresion de

la arteria innominada®.

La principal preocupacioén clinica de esta anomalia son los diversos grados de severidad
de sintomas que pueden producir alteraciones en la calidad de vida de los pacientes. Los
sintomas pueden ser gastrointestinales y respiratorios o ambos. El sintoma
gastrointestinal mas comun es la dificultad para alimentarse. El sintoma respiratorio mas
frecuente fue la dificultad respiratoria. El diagnéstico a menudo se dificulta por el hecho
de que los sintomas a menudo imitan patologias mas comunes y benignas,

encontrandose el diagnostico en muchas ocasiones de forma tardia.

Es importante realizar un abordaje integral para diagnosticar la etiologia exacta de los

sintomas del paciente, enfocandose en las causas mas probables, doble arco aértico y



Figura 1. Desarrollo de la aorta y ramas wasculares.
llustracion que muestra el desarrollo esquematico de 1a
aortay losvasos de lasramas del arco a partir de seis pares
de arcosadrticos. Tenga en cuenta que [os seisarcos nunca
seven juntos en el feto, ya que se desarmollan y retroceden
en una direccion craneocaudal. Ademas, el quinto arco no
estd presente en la mayora de los fetos. llustracidon que
muestra el arco adrtico zquierdo normal completamente
desarrollado v las ramas de los vasos, con los codigos de
color correspondientes: El arco izquierdo entre la cardtida
coman zquisrda v la subclavia quisrda (rojo)se deriva del
cuarto arco izquierdo (rojo). La aorta vertral (purpura)forma
la aorta ascendente v el tronco braguiocefalico derecho
mientras que la aorta dorsal (verde)forma la aorta toracica
descendente. La arteria subclavia izquierda se derva de la
séptima arteria  intersegmentaria  izquierda  (marrdn),
mientras que la subclavia derecha La arteria se deriva
proximalmente del cuarto arco derecho (rojo), en la porcidn
meda de la aorta dorsal derecha (verdely la porcidn distal
de la séptima arteriaintersegmentaria derecha (marrdn). La
raiz adrtica y la arteria pulmonar principal se derivan de la
divisidn del tronco arteroso. (rosa). El conducto arterioso
(azul)se forma a partir de la porcion dorsal del sexto arco
izquierdo, mientras que las arterias pulmonares derecha e
izquierda se derivan de las porciones ventrales de los sextos
arcos derecho e izquierdo amarillo respectvamente. Las
arterias cardtidas comunes se derivan de los terceros arcos.
(naranja), mientras que las arterias cardtidas internas se
forman a partir de los terceros arcos (naranja)y la aorta
dorsal (verde). Las arterias cardtidas externas se derivan de
las ramas del tercer arco (negro).

Fuente: Etesami M. (2014). Fig. 1 Development of the aorta
and branch vessels (figura). Computed tomography in the
evaluation of wascular rings and slings (DOI
101007/ 513244-014-0343-3)

arteria  subclavia izquierda o

derecha, con diverticulo de
Kommerell, son las mas comunes y
juntas representan
aproximadamente el 90% de todos

los anillos vasculares.

Embriologia Normal

El corazon en desarrollo se forma
dentro del mesodermo faringeo, en
la region que se desarrolla en el
cuello, y migra hacia el térax con el
tubo

tiempo. El cardiaco se

encuentra ventral a las bolsas
faringeas, es inmediatamente

ventral al tubo intestinal en
desarrollo, que da origen al arbol
bronquial y las yemas pulmonares.
El tronco arterioso es un canal que
conecta la masa ventricular con el
saco aortico. se desarrolla en los
tractos de salida ventricular, y el
saco aortico se desarrolla en las
arterias

grandes proximales.

Dorsalmente hay dos arterias
paralelas, las aortas dorsales, que
discurren caudalmente, a cada lado
del tubo neural, antes de unirse
medialmente para formar la aorta

descendente. El saco aodrtico esta

conectado a cada aorta dorsal a través de una serie de arcos adrticos emparejados que



discurren a lo largo de la cara izquierda y derecha del tubo digestivo en direccién de

ventral a dorsal.

Se forma un par de arcos aodrticos para cada bolsa faringea (figura 1). No todos los pares
de arcos aorticos existen al mismo tiempo. Mas bien, se forman secuencialmente antes
de retroceder o desarrollarse en sus estructuras finales. Estos arcos adérticos dan origen
a las grandes arterias y sus ramas. En cada nivel segmentario, las aortas dorsales emiten
arterias Inter segmentarias que se conectan con la arteria vertebral ipsilateral. La mas
importante de las arterias Inter segmentarias es la séptima arteria Inter segmentaria a
medida que se desarrolla en la arteria subclavia. Esta es la razén por la que las arterias
vertébrales se conectan con las arterias subclavias en el embrion maduro. El resto de las
arterias intersegmentarias retroceden. El quinto arco no se representa porque suele

retroceder por completo y no contribuye a la anatomia normal.

La region de la aorta dorsal distal a la séptima arteria intersegmentaria retrocede solo en
el lado derecho, separando la aorta dorsal derecha junto con la séptima arteria
intersegmentaria adjunta de la aorta descendente. Enel lado izquierdo, la aorta dorsal
permanece intacta. Esto es lo que hace que el arco se vuelva un arco aértico izquierdo.
Debido a que la aorta dorsal izquierda permanece intacta, la sangre puede fluir desde el
tronco arterioso, a través del cuarto arco adrtico a la aorta dorsal izquierda y luego a la
aorta descendente. En el lado derecho, la sangre fluye hacia el tercer arco derecho
(arteria carétida derecha) y hacia el cuarto arco, continuando hacia la aorta dorsal
derecha proximal y luego hacia la arteria intersegmentaria derecha (arteria subclavia
derecha). La sangre ya no puede fluir desde el tronco arterioso a la aorta descendente a
través de los arcos del lado derecho, excepto por el sexto arco aortico, que luego
retrocederda. El saco adrtico da origen a la aorta ascendente y la arteria braquiocefalica.
Cada uno de los sextos arcos adrticos da lugar a una rama que entra en las yemas
pulmonares y forma las arterias pulmonares derecha e izquierda. El sexto arco aértico
distal derecho retrocede, mientras que el sexto arco aortico distal izquierdo se convierte
en el conducto arterial. Esta es la razén por la que el extremo proximal del conducto
arterial surge de la arteria pulmonar izquierda proximal. El sexto arco aértico izquierdo

distal se inserta en la aorta dorsal izquierda entre el punto de insercion del cuarto arco
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aortico izquierdo y el origen de la séptima arteria intersegmentaria izquierda. Con el
tiempo, la séptima arteria intersegmentaria izquierda migra cranealmente de modo que
surge del arco aortico transverso distal, inmediatamente proximal a la insercion del sexto
arco aértico. Esta es la razon por la cual el conducto arterial generalmente se inserta en

la aorta inmediatamente distal al origen de la arteria subclavia izquierda.

Anatomia Normal

La aorta normal se extiende superiormente desde el centro del corazon, posterior al
tronco pulmonar. Debido a que los tractos de salida ventricular se cruzan, la valvula
aortica esta a la derecha de la valvula pulmonar. La aorta ascendente continda como el
arco transverso, que discurre casi directamente hacia atras y solo ligeramente hacia la
izquierda, lindando con el lado izquierdo de la trdquea y discurriendo sobre el bronquio
principal izquierdo. Luego gira hacia abajo para continuar como la aorta toracica
descendente justo hacia la izquierda y anterior a la columna vertebral. EI conducto
arterial, se extiende desde el origen de la arteria pulmonar izquierda, se inserta en el
istmo aértico, en la unidn de la aorta transversa y descendente. El arco aortico transverso
suele dar lugar a tres ramas. La primera rama es la arteria braquiocefalica, que discurre
hacia la derecha y superior durante un corto trayecto antes de dividirse en la arteria
subclavia derecha y la arteria carétida comun derecha. La arteria subclavia derecha
procede directamente hacia la derecha hacia el brazo derecho, mientras que la arteria
cardtida comun derecha procede hacia arriba y ligeramente hacia la derecha, hacia el
lado derecho del cuello. La segunda rama del arco aodrtico es la arteria carétida comun
izquierda, que discurre superior y ligeramente hacia la izquierda, hacia el lado izquierdo
del cuello. La tercera rama es la arteria subclavia izquierda, que avanza hacia arriba
durante un corto trecho antes de hacer un giro brusco hacia la izquierda para continuar
directamente hacia el brazo izquierdo. Las arterias subclavias dan lugar a dos ramas
importantes en su extremo proximal. Las arterias vertebrales se originan en la cara
superior de la arteria subclavia y se dirigen superiormente hacia la cabeza. La aorta
toracica descendente da origen a las arterias intercostales posteriores en cada nivel

vertebral.



El 10% de las personas tienen solo dos vasos que surgen del arco aértico. La arteria
braquiocefalica derecha surge junto con la arteria carétida comuan izquierda, a través de
un tronco braquiocefélico comun. El 10% de las personas tienen cuatro vasos que surgen
del arco adrtico. Ademas de los vasos sanguineos habituales, la arteria vertebral
izquierda surge directamente del arco adrtico, entre la arteria cardtida comun izquierda y

la arteria subclavia izquierda, en lugar de surgir de la arteria subclavia izquierda.

La lateralidad del arco se define por qué lado de la traquea discurre el arco aortico
transverso. Un arco adrtico izquierdo discurre sobre el bronquio principal izquierdo, un
arco aortico derecho discurre sobre el bronquio principal derecho. Un arco adrtico doble
es uno con dos, arcos aodrticos transversales, cada uno de los cuales discurre a ambos

lados de la traquea.

El tronco pulmonar surge anterior a la aorta y avanza hacia la izquierda y posteriormente,
en espiral a lo largo de la cara izquierda de la aorta ascendente. Luego se ramifica en las
arterias pulmonares derecha e izquierda. La arteria pulmonar derecha discurre hacia la
derecha, por debajo del arco aoértico, pero permanece anterior a la traquea y los
bronquios. La arteria pulmonar izquierda se dirige hacia la izquierda y posteriormente,
hacia la linea medio-axilar. El conducto arterial se origina en el punto de ramificacion,
mas cerca de la arteria pulmonar izquierda, y continda en direccidon posterosuperior y
hacia la izquierda para insertarse en la aorta descendente proximal, inmediatamente

distal al istmo aortico.

Diagnostico

Diagndstico Prenatal

Los anillos vasculares (AV) aislados suelen pasarse por alto durante la evaluacion
ecografica prenatal de rutina. La incidencia de AV en ausencia de otros defectos

cardiacos en un feto es de aproximadamente 1 en 1000 embarazos. °

La evaluacion sistematica del corazén fetal, incluida la vista traqueal de tres vasos, brinda

una pista vital para el diagnostico de AV. Las principales vistas utilizadas son los
8



siguientes: I. Vista de cuatro camaras para la posicion de la aorta descendente Il. La vista
traqueal de tres vasos es para identificar la lateralidad del arco adrtico y la arteria
subclavia lll. Identificacion de bifurcacion de la aorta ascendente V. Ubicacion del arco

en vista de bifurcacién traqueal.®

En un estudio se encontraron un total de 26 fetos con anillos vasculares con los siguientes
resultados: El arco adrtico derecho (RAA) asociado a AV fue el diagndstico mas comun
en la poblacion de estudio, constituyendo el 88%. Se sospecho doble arco aortico (DAA)
en el 8% y aorta circunfleja en 2,8%. El diagndstico de AV se confirmé en el 96% de los
casos. El 69% de los pacientes tenian RAA con arteria subclavia izquierda aberrante
(ASIA). Uno de los RAA tenia una arteria innominada aberrante en lugar de SIA. Se
encontré DAA el 19% casos, de los cuales 3 fueron diagnosticados prenatalmente y 2 se
pensaron como RAA durante la ecografia fetal, pero la tomografia computariza (TC)

confirmé doble arco. Se encontr6 que ambos casos tenian DAA incompleto.’

En el periodo posnatal el diagnostico oportuno de anomalias del arco aértico requiere un
alto indice de sospecha ya que los pacientes a menudo presentan antecedentes
prolongados de sintomas respiratorios 0 gastrointestinales que han sido mal
diagnosticados. Pueden pasar meses sin un diagnéstico certero, retrasando una
intervencion adecuada. Es mas probable que un arco aértico doble se presente temprano,
en el periodo neonatal o infantil, mientras que es probable que las arterias subclavias
aberrantes se presenten mas tarde, aunque hay mucha superposicién entre las dos. El
trabajo de diagndstico debe comenzar con una historia clinica y un examen fisico

completos, mas delante de detallaran cada una de estas patologias.

Los sintomas son diversos estos pueden ser sibilancias, estridor, neumonia, infeccion del
tracto respiratorio superior, dificultad respiratoria, tos, y en raras ocasiones cianosis, paro
respiratorio, asfixia y bronquiolitis, son sintomas mas infrecuentes: la apnea, la
tragueomalacia y la aspiracion. Los sintomas gastrointestinales pueden ser: vémitos, falta
de aumento de peso adecuado, disfagia, atragantamiento con los alimentos. También se

pueden encontrar soplos y datos de insuficiencia cardiaca en el 8% de los pacientes.?



En los AV las cardiopatias congénitas (CC) asociadas estuvieron presentes en el 42,9%,
incluida vena cava superior izquierda persistente en (22,9%), comunicacion
interventricular (17,6%) y conducto arterioso permeable (14,3%). Las cardiopatias
complejas estuvieron asociadas en menor numero fueron: tetralogia de Fallot,
transposicion de grandes arterias, atresia pulmonar y estenosis pulmonar grave con
defecto de la tabicacion atrio ventricular completo. Las anomalias no cardiacas asociadas
incluyeron anomalias respiratorias (40,6%) entre ellos el 25,7% fueron diagnosticados de
estenosis traqueal principalmente estaban asociados a sling de la arteria pulmonar,
tragueomalacia y laringomalacia. ElI 17,1% tenian anomalias genéticas: sindrome
CATCH 22, sindrome de Rubinstein-Taybi y sindrome de aberracién cromosémica®. La
delecion 22g11 no esta asociada directamente, pero juega un papel importante en la
atencion perioperatoria y se asocia con cuidados intensivos y estancia hospitalaria mas
prolongadas, mayor duracion de la ventilacion mecanica y reoperaciones mas frecuentes.
No esta descrita la relacibn en cuanto al sexo, pero las revisiones informan una

predileccién por el sexo masculino con una relacién de 1.9:11°.

Los AV pueden ser dificiles de diagnosticar si contienen porciones atrésicas que no son
opacificables. por el medio de contraste y, por lo tanto, no es facilmente detectable en las
imagenes transversales. Las caracteristicas y signos que deben hacer sospechar la
presencia de un AV completo por un componente atrésico opacificado sin medio de
contraste incluyen: arteria subclavia distorsionada, diverticulo de Kommerell
retroesofagico, diverticulo ductal contralateral al arco adrtico, y aorta descendente

contralateral al arco o aorta circunfleja'’.

Modalidades de diagnéstico

Tradicionalmente, la radiografia de térax (Rx), el trago de bario (TB) y la ecocardiografia
(ECO) se utilizan para la evaluacion inicial de los AV. Los sintomas normalmente se
investigan primero realizando una Rx. Para identificar un arco aortico del lado izquierdo
o derecho, se debe examinar la trdquea en busca de hendiduras tipicas. La traguea se
puede dislocar hacia el lado opuesto del arco adrtico o se puede fijar mediante un arco
aortico doble. Sin embargo, aunque son utiles para generar mas imagenes, estos signos

no permiten identificar el tipo especifico de configuracion del AV. La silueta mediastinica
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de la Rx de cualquier nifio con sintomas del tracto aerodigestivo siempre debe
examinarse cuidadosamente a pesar de una etiologia alternativa aparentemente obvia,

COMO un cuerpo extrafno.

El TB es util para excluir la presencia de un AV, particularmente en pacientes con asma
persistente 0 sintomas de aspiracion que no responden al tratamiento estandar. Asi
mismo, es una modalidad diagndstica util para nifios con dificultades de alimentacion. La
video esofagografia muestra indentaciones pulsatiles. En la vista frontal, una indentacion
bilateral persistente del es6fago sugiere un arco AAD, mientras que una indentacion
posterior sugiere una arteria subclavia aberrante. Aunque el TB es un método de
diagnostico fiable, no permite la visualizacion directa del AV. La anatomia exacta de una
malformacion del arco adrtico y su relacion con las estructuras adyacentes solo se puede
definir con precisién mediante técnicas de imagen transversal, como la TC o la resonancia

magnética nuclear (RMN).

La TC con contraste suele proporcionar una excelente imagen de las estructuras. Puede
mostrar anomalias del arco adrtico y la anatomia relacionada, asi como la patologia
traqueal. Con el desarrollo de nuevas tecnologias, la tomografia computarizada
multidetector o multicorte (TCMD) se ha convertido en una buena modalidad diagnéstica
para la evaluacién pre y posoperatoria de los anillos vasculares. La TCMD puede ser una
herramienta de diagndstico alternativa para pacientes con AV porque puede proporcionar
una excelente visualizacion de la anatomia vascular con imagenes tridimensionales
reconstruidas desde cualquier angulo, revelando informacion que puede ayudar a
precisar el plan quirtrgico. Con las TC de fuente dual de nueva generacion, la evaluacion
se puede completar en menos de 1 segundo sin necesidad de intubacion y con una
reduccion considerable de dosis de radiacién. La mayoria de las instituciones prefieren
la TC a la RMN, porque la RMN toma mas tiempo y, a menudo, requiere sedacion e
intubacién. Ademas, la RMN no proporciona una imagen tan clara de la anatomia traqueal

como la TC*2,

En un estudio realizado por Backer y Mavroudis definieron la estenosis traqueal como

una reduccion en el diametro luminal anatdmico de la traquea en mas del 50% de la
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traguea normal remanente. El AV rodea y comprime la traquea y el es6fago por completo
o de forma incompleta, lo que lleva a un grado diferente de compresion traqueal. Se
midieron algunos pardmetros relacionados con la trdquea para evaluar la compresién
tragueal y clasificamos la compresion en leve (£25%), moderada (>25%, <50%) y grave
(>50%). Se encontré que la compresion traqueal coexistia en todos los pacientes con AV
y otras CC. Asi, propusimos la hipotesis de que el grado de estenosis traqueal puede ser
un factor determinante para el tratamiento reparador de la AV. Se demostrd que las
mediciones traqueales, como el diametro corto, el diametro largo y el area traqueal en los
cortes de estenosis traqueal, fueron significativamente mas bajas que las de los
controles. Se encontré que la compresién traqueal generalmente fue causada por AV con
CC, y en el corte de estenosis traqueal en imagenes, la relacién de diametro corto / largo
inferior a los controles normales manifestados luminal anatémico traqueal puede ocurrir
deformacion y presentarse como forma ovalada o irregular. Por el contrario, estos
parametros traqueales por encima del nivel del arco adrtico, ademas de la longitud
traqueal total, no fueron significativamente diferentes entre sujetos con y sin AV, lo que
indic6é que el desarrollo traqueal en nifios con AV congénita puede ser normal. Ademas,
para la evaluacion cuantitativa del grado de compresion traqueal se demostré una buena
concordancia entre (relacion de 1 diametro largo) y (relacion de 1 area) y (relacion de 1
diametro corto) y (relacion de 1 area). Y en los pacientes con AV que se sometieron a
una intervencion quirdrgica vascular, se encontro que el grado de estenosis traqueal fue
significativamente mayor que en los pacientes no quirdrgicos. Concluyeron que la
relacion del area traqueal puede ser un indicador disponible para la cirugia de reparacién
de AV. Hubo excelente correlacion en el andlisis cuantitativo de la compresién traqueal
(correlacion de Pearson, r=0.84, P<0,001) entre (razdn de 1 area) y el grado de
manifestacion respiratoria en los pacientes concluyendo que los casos moderados a
graves deben ser analizados detenidamente por la morbilidad que representan y ser

considerados para tratamiento quirargico™®.

La broncoscopia y endoscopia es una herramienta diagndstica esencial para la
evaluacion directa y la evaluacion dinamica de la traquea y los bronquios. Muestra
compresion pulsatil extrinseca, todos los pacientes sintomaticos que requieren

tratamiento quirdrgico deben someterse a una broncoscopia para definir el nivel y la
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extension de la estenosis traqueal y establecer si existe un anillo traqueal completo o una
malacia de las vias respiratorias. La broncoscopia también se puede repetir para evaluar
el resultado de la cirugia. En un estudio se encontrd congruencia quirurgica importante
entre los hallazgos de la broncoscopia y la endoscopia en pacientes con AV con los
resultados siguientes: malformaciones estructurales en la via area en un 30%, anomalias
digestivas en el 100% de los casos, la congruencia broncoscopica quirtrgica fue del
89.5% y endoscépica-quirargica del 75% (congruencia global del 82.3%)*“.

La ECO tiene la ventaja de permitir una evaluacion completa de la anomalia intracardiaca
y la funcién cardiaca. Aunque puede detectar anomalias del arco aértico, su aplicacion
como herramienta de diagnéstico esta limitada'®.

Tratamiento

La cirugia a menudo se puede realizar a través de una toracotomia lateral. El resultado
quirdrgico suele ser bastante bueno para los pacientes con una baja mortalidad
morbilidad quirdrgica en pacientes que por lo demas estan bien. La reparacion temprana
y apropiada evita complicaciones como muerte subita, dafio bronquial o esofagico
signififcativo'®.

El tratamiento quirdrgico es frecuente hasta en el 57.1% una mediana de edad de 6,5
meses (11 dias a 8.9 afios)'’. En otro estudio multicéntrico de 371 pacientes se encontré
gue la mediana de edad de operacion de los DAA fue de 10 meses y la mediana de peso
fue de 9,0 kg. El arco izquierdo se dividio en el 85,7% de los pacientes y el arco derecho
se dividi6é en el 14,3%. RAA con arco aortico izquierdo (LLA) parece 'mas flexible' que
DAA. Por lo tanto, los pacientes con RAA con SIA fueron mayores (12 meses) y mas
pesado (10,0 kg) que los pacientes DAA en la operacion. En la mayoria de los casos, el
AV se liber6 dividiendo el ligamento arterioso. Se realizé reseccion de diverticulo de
Kommerell e implantacion de ASIA en la arteria carétida izquierda en el 26,5%. Los
pacientes con sling de la arteria pulmonar (SAP) generalmente presentan sintomas antes
gue los pacientes con AV completos. La edad y el peso de los pacientes con VR
incompleto y otras CC fueron de 10 meses y 8,5 kg y los de los pacientes con LAA con
arteria subclavia derecha aberrante (ASDA) fueron de 6 meses y 5,9 kg. Se realizd

tragueoplastia deslizante en 6 pacientes con SAP segmentario largo y 4 suspension
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tragueobronquial en 4 pacientes con traqueomalacia. La implantacién de ASDA se realizo

en 2 pacientes.'®

Las técnicas quirargicas toracoscopicas (VATS) se han aplicado a la division de AV,
gracias a la disponibilidad de instrumentos toracoscopicos y camaras de alta resolucion,
y se ha demostrado que son factibles y seguras para la division de AV. Las principales
desventajas del abordaje VATS para la division del AV incluyen la imposibilidad de
reimplantar la arteria subclavia y el posible aumento del riesgo de hemorragia y otras
complicaciones. En un estudio de 200 pacientes donde 115 casos se realizaron por
toracotomia y 85 por toracoscopia se concluyé que a division del AV por toracotomia o
VATS se puede realizar con bajas tasas de complicaciones y necesidad de
reintervencion, en este sentido con resultados similares entre ambas técnicas. En
comparaciéon con la toracotomia, la VATS se asocia con una duracion quirdrgica y una

estancia hospitalaria mas cortas entre los pacientes con RAA con ASIA.*°

La traqueomalacia es un factor de riesgo de reoperacion y sintomas residuales; por lo
tanto, la fibrobroncoscopia preoperatoria para la evaluacion de la traqueomalacia es
importante y las férulas biorreabsorbibles impresas en 3D para las vias respiratorias

pueden ser una opcién para los pacientes con tragueomalacia grave.?°

Prondstico

Los datos de la historia natural de los AV sintomaticos en las revisiones realizadas
concluyen que en los pacientes con sintomas leves se puede brindar de forma segura
manejo expectante, independientemente de la anatomia adrtica especifica, es razonable
y seguro. Los sintomas leves tienden a mejorar a medida que el nifio se endurece y, a
menudo, se resuelven por completo a la edad de cuatro afios.?>?? En un estudio
multicéntrico se concluyd que la tasa de supervivencia global posquirdrgica a 10 afios fue
del 96,8%.°°

Los sintomas recurrentes relacionados con la compresion de las vias respiratorias o
esofagica se desarrollan en 5 a 10% de los pacientes y pueden requerir reoperacion. Una

causa importante de reintervencidn por obstruccion de las vias respiratorias en pacientes
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después de la division del AV es la compresion por la aorta o el diverticulo de Kommerell;
muchos centros recomiendan realizar una reseccion diverticular por RAA y reimplantar la
ASIA en la arteria carétida comun izquierda®*, otras indicaciones son la aorta circunfleja,
la cicatrizacion residual y la traqueobroncomalacia que requiere aortopexia. La mediana
de estancia hospitalaria después de la cirugia fue del7 dias y la estancia en la UCI fue
de 3,5 dias. Las complicaciones postoperatorias incluyeron: quilotérax; paralisis de las

cuerdas vocales; sepsis y neumotoérax. 2>2°

No hubo mortalidad intraoperatoria, fallecieron en esta revision 2 pacientes después de
la reparacion quirdrgica de un defecto cardiaco complejo: uno por sepsis e insuficiencia
respiratoria y el otro por mal funcionamiento de la derivacion y quilotérax grave.
Encontramos que solo la presencia de cardiopatia compleja influia significativamente, el
intervalo entre el diagnostico y la cirugia y la estancia en la UCI no parecieron estar

significativamente relacionados con la mortalidad. ?’

La tasa de ausencia de reoperacion a los 10 afios es del 95,9%. El 5,6% puede presentar

sintomas residuales durante el seguimiento a largo plazo?.

Anillos Poco Comunes

Hay varios tipos poco comunes de AV. Un arco aodrtico cervical derecho con ASIA, una
aorta descendente izquierda y un ductus/ligamento izquierdo es una anomalia rara en la
gue el arco adrtico se desarrolla a partir del tercer arco en lugar del cuarto. De manera
similar, el arco adrtico cervical izquierdo con ASDA, la aorta toracica descendente
derecha y el conducto o ligamento derechos también pueden producir un AV. Un LLA,y
un origen comun de las arterias carotidas anterior a la traquea pueden causar compresion
tragueal y esofagica entre los dos grandes vasos. La presencia de la aorta toracica
ascendente y descendente en el mismo plano anteroposterior es una causa inusual de
compresion traqueal. Una aorta a la izquierda arco cervical puede causar compresion
traqueal anterior, incluso sin un ductus derecho, que se trata con una toracotomia
derecha. Un SAP de conducto arterioso es una anomalia rara en la que el conducto
arterioso se extiende desde la arteria pulmonar derecha hasta la aorta toracica
descendente proximal entre la traquea y el eso6fago, con ASDA asociada que comprime
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la trdquea y el bronquio derecho (similar a una arteria pulmonar). Otros AV raros incluyen
un RAA con un ligamento derecho y ausencia de la arteria pulmonar izquierda, situs
inversus con arco izquierdo, ASDA y ligamento derecho y compresion por la arteria
pulmonar después de la reparacion del cambio arterial. Un quinto arco aodrtico persistente
es una anomalia extremadamente rara, que sin embargo no causa AV. Los arcos

derivados del cuarto y quinto arcos fetales estan presentes en diversos grados.?’

A continuacion, se describen las variantes mas frecuentes de los anillos vasculares:

Arco Adrtico Derecho Reflejado en Espejo.

Esta anomalia representa aproximadamente un tercio de los anillos vasculares del arco
derecho. Un arco aortico derecho es donde el arco aodrtico transverso discurre sobre el
bronquio principal derecho. En un verdadero arco adrtico derecho reflejado en un espejo,
el conducto arterial discurre hacia la derecha de la trdquea y se inserta en la aorta

inmediatamente distal al istmo adrtico.

Debido a que el conducto arterial se inserta en la base de la arteria braquiocefalica,
permanece anterior y, por lo tanto, no une el lado izquierdo de la trAquea y el eso6fago, y
no se forma ningun anillo vascular. Sin embargo, a veces el conducto arterial se inserta
en la aorta descendente proximal, en cuyo caso discurrird en sentido posterior y bordeara

la cara izquierda de la traquea y el es6fago, creando un conducto vascular.

Las personas con un arco aértico derecho y sin cardiopatia asociada suelen tener una
ramificacion anémala del arco o un anillo vascular. Aquellos pacientes con un arco aértico
derecho con ramificacion en espejo y sin enfermedad intracardiaca asociada
frecuentemente tienen estenosis o atresia de la arteria pulmonar izquierda. En un estudio
de 11 pacientes con un arco aortico derecho con ramificacion reflejada, pero sin
enfermedad intracardiaca asociada, 4 tenian estenosis atresia de la arteria pulmonar
izquierda asociada, y 6 tenian un anillo vascular debido a un conducto -ligamento arterial
gue discurria desde la parte proximal de la arteria pulmonar izquierda. Arteria pulmonar
a la aorta descendente. Solo una persona estudiada no tenia anomalia vascular

asociada.



En un arco aértico derecho con ramificacion en espejo, el primer vaso es la arteria
braquiocefalica del lado izquierdo. Por lo tanto, el primer barco visto se dirige hacia la
izquierda y luego se divide. Finalmente, los arcos adrticos derechos con arterias
subclavias aberrantes no demostraran la ramificacion esperada del primer vaso
sanguineo. Estos pacientes pueden ser dificiles de diferenciar de los pacientes con un
arco aortico doble con atresia del arco izquierdo entre la arteria carotida comun izquierda

y la arteria subclavia izquierda.

Subclavia de Origen y Trayecto Aberrante (figura 2).

Este tipo de anomalia del arco representa la persistencia del cuarto arco derecho con
interrupcion del arco izquierdo entre las arterias subclavia izquierda y carétida comun
izquierda®?. Tiene una alta incidencia (1 de cada 200 personas), sin embargo, esta
incidencia es subestimada ya que es principalmente asintomatica. En un estudio
realizado en la Ciudad de México, se analizaron 675 estudios Angiotomograficos para
caracterizacion de variantes anatdOmicas vasculares toracicas en pacientes de forma
aleatoria siguientes resultados: el 91.6% de los casos tenian variantes normales de la
distribucién de los vasos supraadrticos, el 5.6% presento arteria vertebral izquierda

aberrante, el 2.0% tenia arco aértico izquierdo con subclavia izquierda aberrante.*°

El arco adrtico izquierdo con ASDA suele ser asintomatico, pero en ocasiones puede
provocar compresion esofagica. Aproximadamente el 10% de los adultos con esta
anomalia tienen sintomas de disfagia resultantes de la compresion extrinseca del
esofago debido al curso retroesofagico de la ASDA, denominada disfagia lusoria. EI AV
a menudo es relativamente laxo y se completa con un conducto arterioso o ligamento
arterioso izquierdo permeable, que tipicamente se inserta entre la arteria pulmonar
izquierda y el diverticulo retroesofagico. Esta anomalia rara vez se asocia en la literatura
internacional con CC*®, sin embargo, es de relevancia que en un estudio realizado en

México se encontrd una asociacion con CC en un 96.5%.3!
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Figura 2. Arco adrtico zquierdo con arteria subclavia derecha aberrante. A) llustracion que muestra las apariencias
de un arco adrtico izquierdo (flecha)con una subclavia derecha aberrante (RSC)arteria. La primera rama del arco
es la cardtida comin derecha (CCD)arteria, seguida por la carétida comun izquierda (LCC)arteria y luego la
subclavia izquierda (LSC)arteria. La subclavia derecha (RSC)La arteria tiene un origen aberrante como la Gitima
rama que se origina en la aorta toracica descendente proximal y tiene un retroesofagico (M) curso para llegar al
lado derecho. B) La tomografia computarizada axial muestra una arteria subdavia derecha aberrante (flecha) Se
origina en la aorta toracica descendente proximal vy tiene un trayecto retroesofdgico para llegar a la derecha.
Posterior se observa indentacion y compresion del esofago.

Fuente: Etesami M. (2014). Fig. 8 Left aortic arch with an aberrant right subclavian artery.vessels (figura).
Computed tomoaraphv in the ev aluation of vascular rinas and slinas (DOl 10.1007/513244-014-0343-3)

Diverticulo Kommerell (figura 3)

En el contexto de un diverticulo retroesofagico o un diverticulo de Kommerell (incluso si
surge contralateral a la descripcion original de Kommerell), el conducto arterioso o
ligamento arterioso se ubica en el lado opuesto al arco aortico, que surge de la union
entre el diverticulo y el normal. Arteria subclavia de tamafio mediano, y por lo general
forma un AV. Sin embargo, si no hay diverticulo retroesofagico, el conducto arterioso o el
ligamento arterioso suele estar presente en el mismo lado que el arco aértico y no suele

formar un AV.3?

Anatomia y Embriologia
LAA con ASDA retroesofagica (esta se origina en la aorta descendente proximal, distal al

origen de la arteria subclavia izquierda, y discurre hacia la derecha detras del es6fago).
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diverticulo de Kommerell. A) llustracion de
un arco adrtico derecho (flecha negra) con
un diverticulo de Kommerell prominente
(flecha blanca) en la aorta toradca
descendente proximal (*), Comprimiendo
el esdfago (MI). B) Imagen en volumen 3D
reconstruida demuestra ex quisitamente el
arco adrtico derecho (flecha)con un gran
diverticulo de Kommerell (*) que da origen

a la areria subclavia izquierda
retroesofagica aberrante  (punta de
flecha).

Fuente: Etesami M. (2014). Fig. 5 Right
aortic arch with Kommerell's diverticulum.
(figura). Computed tomography in the
evaluation of vascular rings and slings
(DOI 10.1007/513244-014-0343-3)

Figura 3. Arco adrtico derecho con

Esto ocurre cuando el cuarto arco aortico
derecho retrocede, por lo que la ASDA pierde su
conexion con el saco aortico. La aorta dorsal
derecha distal permanece intacta, por lo que la
arteria subclavia permanece unida a la aorta
descendente proximal. Asi, en lugar de
originarse al comienzo del arco adrtico junto con
la arteria cardtida comun derecha, se origina en
el arco adrtico distal, distal a las otras ramas del
arco aoértico. Mientras que la ASDA discurre por
detras del es6fago, no hay ningun vaso en el
lado derecho del eséfago y la traquea, por lo que
no hay un AV presente. En raras ocasiones, la
ASDA puede discurrir entre la traquea y el
esodfago, o incluso por delante de la traquea.
Veinte por ciento de los pacientes tienen un
tronco bicarotideo, con las arterias carotidas
comunes derecha e izquierda surgiendo juntas.
En el 14% de los pacientes, la arteria vertebral
derecha surge de la arteria carétida derecha, en
lugar de la ASDA, de modo que la primera rama
del arco adrtico se divide, simulando una arteria
braquiocefalica y oscureciendo el diagnéstico.

RAA con ASIA retroesofagico, de manera similar
a su contraparte en el marco de un arco aértico
izquierdo, una ASIA retroesofégica en el marco
de un arco adrtico derecho esta presente cuando
la ASIA se origina distal a la salida de la arteria
subclavia derecha y discurre hacia la izquierda
detras del eséfago, en lugar de eso de surgir de
la arteria braquiocefalica izquierda como se

esperaba.
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Un LLA con ASDA es la anomalia adrtica mas frecuente. anomalia del arco, que afecta
al 0,4% al 2% de la poblacion. Un RAA con ASDA es mucho menos frecuente, con una
incidencia del 0,1%. Los pacientes con un LLA con ASDA tenian mas probabilidades de
tener lesiones obstructivas del lado izquierdo, incluido el corazon izquierdo hipoplasico y
coartacion de la aorta, junto con defectos del tabique auriculoventricular y lesiones
obstructivas del lado izquierdo.

Manifestaciones clinicas

Las arterias subclavias aberrantes en ausencia de un AV rara vez se asocian con
sintomas. Se han reportado casos de disfagia secundaria a compresion esofégica por
una arteria subclavia derecha tortuosa o ectasica. Una ASDA también puede afectar los
signos asociados con la coartacion de la aorta. Si ASDA surge distal a la coartacion, es
posible que no haya un gradiente de presion arterial entre el brazo derecho y las
extremidades inferiores, lo que proporciona una falsa tranquilidad al médico.

Hallazgos de diagnéstico

El diagnéstico se puede hacer con ECO al visualizar la ausencia de ramificacién de la
primera rama del arco aértico en el barrido del eje corto supraesternal, lo que indica la
ausencia de una arteria braquiocefalica. La primera rama es la arteria carétida comun del
lado contralateral al de la lateralidad del arco. A medida que avanza el barrido, se pueden
visualizar la arteria carétida comun y la arteria subclavia ipsilaterales al arco. A menudo,
a medida que continta el barrido, la ASDA puede visualizarse como una estructura
pulsatil que se extiende superiormente desde la aorta descendente hacia el lado
contralateral. La RMN y la TC también pueden identificar arterias subclavias
aberrantes. En personas con un LAA y ASDA, el esofagograma de bario puede mostrar
una hendidura posterior en angulo oblicuo desde la parte inferior izquierda a la superior
derecha, en la vecindad de la perilla adrtica, debido a una ASDA que se dirige hacia arriba
y hacia arriba hacia la derecha desde la aorta descendente proximal. Un RAA con ASIA
formaria una muesca oblicua desde la cara inferior derecha hasta la cara superior

izquierda del esofago.
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Manejo y Resultado

Dada la poca frecuencia de los sintomas asociados, las arterias subclavias aberrantes
de forma aislada no requieren intervencion. Sin embargo, en los raros casos en los que
se vuelven sintomaticos en la edad adulta debido a los aneurismas, el tratamiento puede

ser un desafio

Origen Aberrante de la Arteria Subclavia con Diverticulo de Kommerell Asociado

Anatomia y Embriologia

LLA con diverticulo retroesofagico derecho de Kommerell: un diverticulo retroesofagico
derecho de Kommerell es una protuberancia de la aorta descendente proximal que se
dirige hacia la derecha, detras del es6fago. El diverticulo se conecta a la arteria subclavia
derecha y al ligamento arterial del lado derecho. La etiologia de un diverticulo de
Kommerell retroesofagico derecho es similar a la de una arteria subclavia derecha
retroesofagica. Durante el desarrollo, el cuarto arco aértico derecho retrocede y la aorta

dorsal derecha distal permanece, a diferencia del estado normal

RAA con diverticulo retroesofagico izquierdo de Kommerell: al igual que su contraparte
en el contexto de un arco aértico izquierdo, la arteria subclavia derecha proximal se dilata
para formar un diverticulo de Kommerell debido a la presencia del conducto arterial que
dirige el flujo a la aorta descendente a través de la arteria subclavia izquierda proximal,
lo que induce la arteria subclavia izquierda proximal a dilatacién de la arteria subclavia.
Después del nacimiento, cuando el conducto arterial se contrae para formar el ligamento
arterial, el diverticulo persiste y es un indicador de la presencia del ligamento arterial del
lado izquierdo. Esto es clinicamente importante ya que indica la presencia de un anillo
vascular. La traquea y el eso6fago estan unidos por la aorta ascendente en la parte
anterior, la aorta transversa en la derecha, la aorta descendente y la arteria subclavia
izquierda aberrante en la parte posterior, y el conducto arterial/ligamento arterial en la

izquierda.



Epidemiologia y Etiologia
El RAA con un conducto/ligamento arterial del lado izquierdo, generalmente en
asociacion con un diverticulo de Kommerell y una ASIA, se ha descrito como la segunda

causa mas comun de un AV, después del DAA.

Manifestaciones clinicas
La mayoria de los pacientes son asintomaticos porque el AV tiene poco efecto de
compresion porgque es un anillo incompleto. Si hay un ligamento arterioso izquierdo se

forma un AV completo, lo que puede causar mas sintomas.*?

Los pacientes pueden presentarse como bebés o nifios pequefios con disfagia o estridor
inspiratorio. Si las arterias carotidas surgen muy proximas entre si, la traquea y el esoéfago
pueden quedar atrapados entre la bifurcacién de las arterias carétidas y las arterias
subclavias an6malas posteriores, o que aumenta el riesgo de sintomas. La mayoria de
estos pacientes permanecen asintomaticos. Sin embargo, algunos pueden desarrollar
disfagia, disnea, estridor, sibilancias, tos, infecciones recurrentes del tracto respiratorio
inferior, enfisema obstructivo o dolor toracico debido a la compresion traqueoesofagica
por una arteria subclavia aberrante rigida y tortuosa. También existe un riesgo a largo
plazo de aneurisma, que ocurre en hasta el 8% de los pacientes. En un estudio se
encontré que los pacientes presentaron los sintomas antes del afio de edad, posterior a

ello permanecieron asintomaticos.*

Caracteristicas de diagndéstico

El esofagograma con bario sugiere un diverticulo de Kommerell si demuestra una
hendidura esofagica posterior en el lado ipsilateral al arco. Esto ocurre porque el arco
aortico es empujado hacia el esofago por el ligamento arterial, que esta sujeto a la arteria
pulmonar izquierda. Un RAA con ASIA y un conducto arterial del lado izquierdo causa la
indentacién en el lado derecho. Mientras que la presencia de hendiduras en ambos lados
del eséfago generalmente indica un DAA, una arteria subclavia aberrante con un
diverticulo de Kommerell también puede causar una hendidura bilateral debido a la

impresion de la aorta en un lado y el ligamento arterial en el otro lado. La indentacién del
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lado izquierdo suele ser mas baja que la del derecho cuando el AV se debe a un
diverticulo de Kommerell. Si el paciente se somete a una endoscopia, una masa pulsatil
se puede encontrar compresion del eséfago. Hallazgos de imagenes TC y RMN: la arteria
subclavia se origina como la ultima emergencia y cruza el mediastino de derecha a

izquierda, posterior al eséfago, formando un AV incompleto.®®

Manejo y Resultado

En un paciente sintomatico, se puede aliviar con la division del ligamento arterial, con
excelentes resultados. En pacientes asintomaticos se ha propuesto la extirpacion
quirargica de aneurismas del diverticulo de mas de 50 milimetros de didmetro por el

riesgo de rotura.

Arteria Braquiocefélica Retroesofagica

Arco Adrtico Derecho con Arteria Braquiocefalica Izquierda Retroesoféagica

Hay corazones raros con un RAA y una arteria braquiocefalica izquierda que surge distal
a la arteria subclavia derecha y discurre detras del eséfago hacia el lado izquierdo. El
exceso de flujo a través de la arteria braquiocefalica proximal desde el conducto arterial
hace que la arteria braquiocefalica proximal se dilate y forme un diverticulo de Kommerell.
A diferencia de las circunstancias habituales, aqui el diverticulo de Kommerell da origen
a la arteria car6tida comun izquierda ademas de la arteria subclavia izquierda. El AV esta
formado por la aorta ascendente y la arteria pulmonar anteriormente, el arco aértico
transverso a la derecha, el diverticulo de Kommerell (arteria braquiocefalica aberrante

proximal) posteriormente y el conducto arterial a la izquierda formando asi un AV.

Sindrome de Compresion de la Arteria Innominada

La arteria innominada puede pasar a través de la pared anterior de la traquea y resultar
de la compresion anterior. No forma un AV completo y se desconoce por qué la arteria
innominada comprime ocasionalmente la traquea. Presuntamente, la arteria innominada
se origina mas posteriormente del arco aértico de lo habitual. Esta anomalia se ha

asociado con cardiopatias congénitas como la comunicacion interventricular.=°

no
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Arco Adrtico Izquierdo con Arteria Subclavia Derecha Aislada y Arco Adrtico Derecho con
Arteria Subclavia Izquierda Aislada

El aislamiento de la arteria subclavia no suele causar un AV. En raras ocasiones, el
aislamiento puede ser incompleto, de modo que queda un cordon atrésico entre el cayado
aortico y la arteria subclavia aislada, con un diverticulo de Kommerell ubicado posterior a
la aorta. En este contexto, se forma un AV a partir de la aorta ascendente y la arteria
pulmonar en la parte anterior, el arco transverso a la derecha, el diverticulo de Kommerell
y la porcion atrésica entre el arco aortico y la arteria subclavia aislada en la parte posterior,

y el conducto arterial a la izquierda.

Aorta Circunfleja

Arco Adrtico Izquierdo con Aorta Descendente Derecha y Conducto Arterial Derecho.

También se le llama arco adrtico circunflejo retroesofagico. Es uno de los AV més raros.
La estenosis se genera por encima de la carina (T4-T5) cuando la aorta cruza hacia la
izquierda, posterior al eso6fago. Cuando se cruza la linea media, se origina un diverticulo
dentro del conducto o ligamento arterioso izquierdo que se conecta con la arteria

pulmonar y completa el AV.*’

En raras ocasiones, un arco aértico izquierdo puede girar hacia la derecha después de
pasar la traguea y el esofago, y descender por el lado derecho de la trdquea y el es6fago
antes de regresar gradualmente al lado izquierdo para continuar su descenso hacia el
abdomen. La lesion se forma si durante el desarrollo la aorta dorsal izquierda migré hacia
la derecha, detras del esofago.

Arco Adrtico Derecho con Aorta Descendente Izquierda y Conducto Arterial 1zquierdo
Similar a su contraparte en el marco de un arco aortico izquierdo, un arco aortico derecho
puede girar hacia la izquierda después de pasar la traquea y el esdéfago, para descender

en el lado izquierdo de la traquea y el eséfago.



Epidemiologia y Etiologia
Los arcos aorticos derechos circunferenciales son poco comunes y ocurren en <10% de
los pacientes con un arco aértico derecho en una serie. Los arcos aorticos izquierdos

circunferenciales son raros.

Manifestaciones clinicas

Los pacientes con un arco aértico circunferencial pueden presentar signos tempranos de
obstruccion del arco adértico dependiente del conducto y ser dificiles de diferenciar de los
pacientes con una interrupcion del arco aértico. Pueden presentar sintomas respiratorios

tardios que incluyen infecciones recurrentes y tos cronica, o disfagia.

Hallazgos de diagndstico

Los hallazgos de la Rx pueden parecerse a los de un DAA, con una protuberancia aértica
en ambos lados de la trAquea, debido al arco transverso en un lado y la aorta
descendente en el otro. La opacidad puede confundirse con una masa mediastinica. El
esofagograma con bario demuestra una impresion pulsatil grande, lisa, redonda y en la
cara posterior de la aorta debido al arco adrtico transverso. En un estudio, los pacientes
con aorta circunferencial izquierda también tenian una impresién en la cara izquierda del
estfago. La TC es diagnéstica y puede demostrar bien la anatomia. Puede ser dificil
diferenciar un arco aértico circunferencial con una porcién transversa hipoplasica de una
interrupcion del arco adrtico en el ecocardiograma, en cuyo caso se justifica una TC o
una RMN.

Manejo y Resultado

Debido a que el AV esta relativamente suelto, la mayoria de los pacientes no requieren
tratamiento. Si los sintomas justifican una intervencion quirdrgica, la division del AV por
si sola puede no ser suficiente. El AV debe abordarse desde el lado derecho para que el
cirujano pueda acceder mejor al ligamento arterial. ElI paciente puede requerir la
reconstruccion del arco con reseccion del arco transverso retroesofagico y un avance del

arco o un injerto de interposicién entre la aorta ascendente y la aorta descendente.



Figura 4. Arco adrtico
doble. llustracion que
muestralas apariencias de
un arco adrtico doble, con
un arco derecho
dominante. El arco
derecho da origen a la
subclavia derecha (RSCy
carétida comun derecha
(CCD)ramas, mientras que
el arco zquierde emite Ia
subclavia zquierda (LSC)
y cardtida comun izquierda
(LCC) arterias. Tanto Ia
traquea como el esdfago
estan completamente
rodeados y comprimidos
por el anillo vascular. B)
Imagen de TC coronal
reconstruida en el nivel de
latraquea muestra un arco
derecho mas grande
(flecha larga) y un arco
izquierdo mAs pequefio
(flecha mas pequena)
rodeando la traquea
(asterisco). C) Imagen
rendenzada por volumen
3D en ofro paciente que
demuestra el arco adrtico
doble, con  tamarios
similares del arco derecho
(flecha)y el arco izquierdo
(punta de flecha), ambos
se unen ala aorta toracica
descendente (*), que se
encuentraa la zquierda.
Fuente: Etesami M.
(2014).Fig. 2 Double aortic
arch. (figura). Computed
tomography in the
evaluation of vascular
rings and slings (DOI
10.1007/513244-014-
0343-3)

izquierdo.

Arco Adrtico Doble (figura 4)

Un DAA resulta de la persistencia
del cuarto arco izquierdo y derecho
y de la aorta dorsal. Los tres tipos
de DAA son en orden de frecuencia
arco derecho dominante, seguido
por arco izquierdo dominante y arco

aortico equilibrado.

En un DAA, la aorta ascendente se
divide en dos arcos adrticos
transversos, cada uno de los cuales
discurre a cada lado de la traquea,
sobre cada bronquio principal. La
aorta descendente esta en el lado
izquierdo de la columna vertebral.
Por lo tanto, el arco transverso
derecho discurre hacia atras y
hacia la izquierda, detras del
esoéfago, para insertarse en la aorta
descendente. Las ramas del arco
estan

aortico dispuestas

simétricamente, con la arteria

carotida comun derecha y la arteria

subclavia derecha surgiendo por separado del arco transverso derecho, y la arteria
carétida comun izquierda y la arteria subclavia izquierda surgiendo del arco transverso
izquierdo, también se puede encontrar el signo de las “cuatro arterias” en las imagenes
axiales: dos arterias caroétidas ventrales y dos arterias subclavias dorsales separadas
uniformemente, formando una figura trapezoidal alrededor de la traquea“. El conducto
arterial puede insertarse en cualquier lado o ser bilateral. Por lo general, es del lado
izquierdo. Puede insertarse en la aorta descendente proximal o en el arco aortico

Algunos pacientes con arco aortico doble pueden tener un diverticulo de
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Kommerell. Cada uno de estos tenia atresia del arco izquierdo. Desde el punto de vista
del desarrollo, se produce un DAA cuando ambos cuarto arcos adrticos y ambas aortas
dorsales distales permanecen permeables. Todos los arcos aorticos dobles forman un
AV. La traquea estd comprimida por la aorta ascendente anteriormente y las aortas
transversas a cada lado. El eséfago estd comprimido posteriormente por el arco aortico
derecho o la unidn de los arcos transversos. El tronco pulmonar también puede comprimir
la traquea, ya que la tension del anillo vascular tira del tronco pulmonar contra la cara

anterior de la traquea, a través del conducto arterial.

Epidemiologia y Etiologia

ElI DAA es la causa mas comun de un AV, en una revision representa el 55% de los casos.
Se encontré que, de 81 pacientes con un DAA, el 17% tenia lesiones intracardiacas
asociadas, que incluian comunicacion interventricular (12%), comunicacién interauricular
(5%) y tetralogia de Fallot (4%).

Manifestaciones clinicas

El DAA se presenta antes que otros AV, la mayoria de los pacientes se presentaron en
el periodo neonatal. Los pacientes presentan sintomas respiratorios (91%), como estridor
o sibilancias; sintomas gastrointestinales (40%), como asfixia con los alimentos y
sintomas cardiacos (28%), un soplo o cianosis. Aproximadamente el 5% no logré
aumentar de peso adecuadamente. También se sabe que ocurren eventos respiratorios
potencialmente mortales y apnea refleja lo suficientemente significativa como para causar
cianosis. A pesar de su predileccion por presentarse antes que otras formas de anillo
vascular, el DAA puede presentarse en la edad adulta.

Hallazgos de diagnéstico

El propésito de los estudios de diagnostico en caso de sospecha de DAA confirmar el
diagnaostico, demostrar qué lado contiene el arco aortico dominante y delinear si hay
porciones atrésicas en el arco aértico doble, el lado del arco adrtico dominante es
fundamental para la evaluacion preoperatoria porque determinara de qué lado el cirujano
debe realizar la toracotomia. Incluso en TC o RMN, a veces puede ser dificil o imposible

diferenciar un DAA incompleto de un arco aortico derecho con ramificacion en espejo.



Debido a que ningun estudio puede demostrar bien el cordén fibroso, ambos diagndsticos
tienen una apariencia similar, sin embargo, El arco aértico izquierdo incompleto suele
tener un trayecto mas posterior que el de la arteria braquiocefélica que surge de un arco
aortico derecho.

Finalmente, es mas probable que un arco adrtico doble incompleto tenga un diverticulo
de Kommerell en el sitio de insercion del conducto arterial en la aorta descendente
proximal. La diferenciacion entre los dos diagndésticos es clinicamente importante porque
para aliviar un AV causado por un arco aortico derecho y una ramificacion especular con
un ligamento arterial del lado izquierdo, el cirujano solo necesita seccionar el ligamento
arterial. Para aliviar el AV en un paciente con un DAA con un arco aértico incompleto, el
cirujano debe seccionar no solo la porcién atrésica del arco adrtico, sino también el
ligamento arterial, que puede discurrir desde la arteria pulmonar izquierda proximal hasta
la arteria pulmonar izquierda. aorta descendente proximal. Alternativamente, el ligamento
arterial puede discurrir desde la arteria pulmonar izquierda proximal hasta el arco aértico
izquierdo distal, por lo que no contribuye al AV, en cuyo caso so6lo necesita abordar la

porcién atrésica del arco aortico izquierdo.

La TC y la RMN son las mejores herramientas de diagnostico para delinear la anatomia
del arco y han reemplazado al cateterismo cardiaco. Se debe considerar el arco adrtico
doble si la Rx de un paciente demuestra un estrechamiento traqueal al nivel del arco
aortico con indentacion bilateral, a menudo con un arco adrtico derecho dominante. Sin
embargo, aunque una Rx puede ser indicativa, no es diagnéstica y tiene una baja
sensibilidad. Algunos pacientes también pueden tener una hendidura anterior del
esofago, debido a un AV muy estrecho.

El diagnéstico también se puede realizar mediante ECO fetal o posnatal. La
ecocardiografia también es importante para descartar cualquier enfermedad

intracardiaca asociada.

Manejo y Resultado
La mayoria de los pacientes con AV secundario a DAA requieren intervencién quirdrgica.
La mayoria se presenta como recién nacidos o lactantes, se sometieron a division del

arco aértico no dominante, a una mediana de 1,4 meses de edad. El abordaje quirdrgico
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es a través de una toracotomia en el lado del arco no dominante, mas comunmente en el
lado izquierdo. Los pacientes que requieren reparacion intracardiaca se sometieron a una
esternotomia. Alternativamente, los pacientes pueden ser reparados a través de un
enfoque VATS. La cirugia consiste en ligar y dividir el arco aértico no dominante y el
ligamento arterial ipsilateral, asi como la movilizacion de la traquea y el esofago.

La supervivencia postoperatoria es excelente, con una supervivencia del 97 % a 1 mesy
una supervivencia del 96 % a los 5 afios. La edad mas temprana en la reparacion se
asocié con un mayor riesgo de sintomas postoperatorios persistentes. Los sintomas no
fueron lo suficientemente significativos como para justificar una reintervencion. A
diferencia de los sintomas respiratorios, los sintomas gastrointestinales mejoraron

significativamente después de la reparacion.

Sling o Cabestrillo de la Arteria Pulmonar (figura 5).

En un SAP izquierda, la arteria pulmonar izquierda surge de la arteria pulmonar derecha
en lugar del tronco pulmonar. Se dirige hacia el pulmoén izquierdo entre el eséfago y la
traguea y comprime el es6fago en su cara anterior. La traquea esté atrapada en un tornillo
de banco, con la arteria pulmonar principal colindando con su superficie anterior y la
arteria pulmonar izquierda colindando con su superficie derecha y posterior. Si bien no

hay un AV porque la cara izquierda de la traquea esta libre, los SAP izquierda a menudo

Figura 5. Sling de la arteria pulmonar. &) llustracién que muestra una arteria pulmonar Zquierda andmala (LPA),
que se origina en la arteria pulmonar derecha (RPA) v luego cruza entre la traguea (T)y esdfago (Mlypara legar a
la izquierda. B) La tomografia computanzada axial muestra una arteria pulmonar izquierda andmala (LPA), que se
origina en |a arteria pulmonar derecha (RPA) v luego cruza entre la traquea y el esdfago (flecha blanca) para legar
ala izquierda. C) La imagen coronal de la via aérea muestra un bronguio puente que se origina en el bronguio
principal Equierdo (LMB) v cruza el mediasting para llegar al lado donde inerva el 1dbulo medio e inferior derecho.
El Idbulo superior derecho (RUL)el bronguio surge de la traguea.

Fuente: Etesami M. (2014). Fig. 11 Pulmonary sling. (figura). Computed tomography in the evaluation of vascular
rings and slings (DO 101007151 3244-014-0343-3).




se asocian con estenosis traqueal significativa y mal desarrollo del arbol bronquial. Los
bronquios principales pueden bifurcarse normalmente (tipo 1) o puede haber un bronquio
puente que se extiende desde el bronquio izquierdo para irrigar el pulmén derecho (tipo
2). En este contexto, el bronquio principal derecho puede irrigar solo el I6bulo superior
derecho, con el resto del pulmon irrigado por un bronquio puente, o puede haber una
ausencia completa del arbol bronquial derecho, con todo el pulmén irrigado por un
bronquio puente. En este ultimo caso, el pulmdn derecho suele ser hipoplasico. En el tipo
2, la estenosis traqueal es comun y hay anillos cartilaginosos anormales que rodean la
traguea. La bifurcacion traqueal es méas baja en el tipo 2 que en el tipo 1 y ocurre en T6
en lugar de T4-5.

Los SAP izquierda son raros y se cree que se desarrollaron porque el componente
posbranquial izquierdo de la arteria pulmonar no logré conectarse con el sexto arco
aortico izquierdo y, en cambio, se conectod con el sexto arco aortico derecho a través del
componente posbranquial derecho de la arteria pulmonar. Asi, la arteria pulmonar
izquierda discurre desde la arteria pulmonar derecha, entre la traquea y el eséfago hacia
el lado izquierdo. Los SAP derecha son extremadamente raros y se cree que solo ocurren

en presencia de isomeria bronquial izquierda.

Epidemiologia y Etiologia
Se desconoce la incidencia de los SAP. De los casos conocidos, se ha informado un

predominio masculino, con una relacion hombre: mujer de 3:2.

Cardiopatia congénita asociada
Se han informado SAP izquierda en asociacion con defectos del tabique ventricular,
defectos del tabique interauricular, vena cava superior izquierda persistente, conducto

arterial, persistente y tetralogia de Fallot.

Manifestaciones clinicas

La principal preocupacion clinica de los SAP izquierda son los sintomas respiratorios
relacionados con la compresion traqueal por parte de la arteria pulmonar y el desarrollo
anormal del arbol bronquial. Los SAP izquierda tipo 2 son especialmente problematicos

ya que se asocian con hipoplasia del pulmon derecho y peor estenosis traqueobronquial.
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Los sintomas incluyen estridor, neumonia, dificultad respiratoria e insuficiencia
respiratoria, se encontré que el 90% se presentd en la infancia. Los sintomas incluyen

disnea, sibilancias, estridor, cianosis, apnea e insuficiencia respiratoria.

Hallazgos de diagndstico

El diagnostico se puede hacer prenatalmente, aunque esto no es comun. La Rx puede
demostrar un desplazamiento del mediastino hacia la izquierda. También puede haber
hiperinflacion del pulmén secundario a enfisema obstructivo, que suele afectar al pulmén
derecho, pero puede ser bilateral o del lado izquierdo. En el esofagograma con bario, los
SAP causan una indentacién anterior, debido a que la arteria pulmonar discurre entre el
esoéfagoy latrAdquea, a diferencia de los AV, que se asocian con una indentacion posterior
y lateral, sin embargo, el TB tiene una baja sensibilidad. Las imagenes transversales,
incluidas la TC y la RMN, son excelentes para diagnosticar cabestrillos pulmonares. La
TCDM es eficaz para delinear la vasculatura pulmonar y la anatomia bronquial. Las
caracteristicas anatomicas importantes incluyen la ubicacion y el grado de estenosis
bronquial traqueal, y si la estenosis es focal o difusa. La RMN también es eficaz y elimina
el riesgo de exposicion a la radiacion. EI ECO puede diagnosticar el SAP, pero no pueden

evaluar la anatomia bronquial.

Manejo y Resultado

Los SAP con llevan una morbilidad y mortalidad significativas. EIl manejo quirdrgico
incluye anastomosis de la arteria pulmonar izquierda al tronco pulmonar y traqueoplastia.
Un método para la estenosis traqueal es la traqueoplastia deslizante, en la que se corta
la traquea al nivel de la estenosis, se hace una incision vertical en la parte posterior de la
trAguea superior y en la parte anterior de la trAquea inferior, y luego se moviliza la traquea
inferior y se reanastomosa a la parte superior. Para pacientes con segmentos largos de
estenosis, se ha recomendado la tragueoplastia que incluye el uso de un parche
pericardico y cartilago costal, concierto é€xito, pero con una alta tasa de complicaciones,
incluidas infeccién y dehiscencia del parche. Si bien la morbilidad y la mortalidad siguen
siendo altas, estan mejorando. La estenosis pulmonar posoperatoria también es un
problema conocido, ya que el 74 % de los pacientes desarrollan estenosis de la arteria

pulmonar, de los cuales el 45 % requirid al menos una reintervencion.



. JUSTIFICACION



JUSTIFICACION

Los anillos vasculares son una malformacion en la formacion embriolégica del arco
aortico muy infrecuente, sin embargo, esta subdiagnosticada al tener sintomas y signos
inespecificos gastro intestinales y/o respiratorios que en pediatria estan asociados a otras
alteraciones mas frecuentes, asi como, reflujo gastroesofagico, dificultad para la
deglucion, vomito, dificultad respiratoria, infecciones areas a repeticion, estridor, entre
otros. Dichos sintomas son asociados a la compresién que existe por parte del anillo
vascular en las estructuras traqueales y/o esofagicas que en muchas ocasiones cuando
no muy apretado resuelven los sintomas con el crecimiento de dichas estructuras y se
asocia a mejoria del desarrollo, llevando a un infradiagnéstico del anillo como causa de

los sintomas.

Con este trabajo se ha pretendido determinar estos sintomas en orden de frecuencia para
impulsar al médico tratante al encontrarlos en el paciente tener al anillo vascular dentro
de los diagndsticos diferenciales, si este no cuenta con un ecocardiograma fetal

avanzado que haya descartado la causa previamente.

Una vez se cuenta con la sospecha diagnostica, existen multiples estudios que nos
pueden orientar al diagnostico como la severidad de la compresion, sin embargo, el
método diagnostico preferido serd la Angiotomografia, con el presente estudio se
identificaron estos anillos vasculares permitiendo establecer con datos estadisticos por

primera vez la frecuencia diagnostica de cada uno de ellos en la poblacién mexicana.

En este estudio sera de importancia para determinar el prondstico del paciente y aquellos
criterios que fueron significativos para decidir intervenir quirdrgicamente a un paciente,
asi como la historia natural en los casos que no han requerido cirugia. Dando la pauta
para tener un fundamento basado en la evidencia de determinar el grado de complejidad
quirdrgica, y también la morbimortalidad posquirtrgica segun el tipo de anillo vascular

gue tiene el paciente.

W
%)



V. OBJETIVOS



OBJETIVO GENERAL:

Realizar la caracterizacion diagnostica y la morbi-mortalidad de los pacientes menores
de 18 afios con diagndstico de anillo vascular en el Instituto Nacional de Cardiologia
Ignacio Chavez de 2014 a 2022.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:

1. Describir el perfil epidemiolégico de los pacientes menores de 18 afios con diagndstico

de anillo vascular.

2. Enumerar las principales manifestaciones clinicas que presentaron los pacientes con

diagndstico de anillo vascular.

3. Conocer la frecuencia diagnostica y patologias cardiacas asociadas de los pacientes

con anillo vascular.

4. Determinar las principales complicaciones y mortalidad posquirdrgica de los pacientes

con diagnéstico de anillo vascular.

5. Describir la historia natural de los pacientes con diagndstico de anillo vascular.



VI. METODOLOGIA DE LA INVESTIGACION.



VI.I MATERIALES Y METODOS

VI.l.1 Tipo de Estudio:

Retrospectivo, Descriptivo Transversal.

VL.1.Il Universo de estudio:

El universo de estudio fue de 110 pacientes menores de 18 afios con diagnostico de anillo
vascular que recibieron atencion en el Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez
de México (de aqui en adelante INC) de 2014 a 2022.

VL.1.IIl Poblacién y Muestra:

La poblacion de pacientes menores de 18 afios de 2014 a 2022 en INC fue de 150
pacientes. Para definir la poblacién se hizo una busqueda de palabras claves con los
diagnosticos en las conclusiones de los estudios Tomografia y de tratamientos
quirdrgicos de los pacientes del INC, estas palabras claves fueron: doble arco aodrtico,
arteria subclavia izquierda aberrante, aorta circunfleja, diverticulo de Kommerell, sling

pulmonar y la palabra anillo vascular.

La muestra fue tomada a conveniencia con un total de 110 de pacientes. Para ello se
revisaron los 150 expedientes y se descartaron aquellos que no cumplian los criterios de
inclusién y exclusion (revisados mas a delante). Excluyendo un total de 40 registros y

tomando el 100% de los restantes a conveniencia para completar el estudio.

VI.1.IV Método de Muestreo:

Para el calculo de la muestra se ha utilizo la siguiente formula del programa calculadora
de muestras de la herramienta “Asesoria de economia & Marketing SC

(http://lwww.corporacionaem.com/tools/calc muestras.php), en la cual los datos se

ingresan en la pagina web y se obtiene el resultado deseado la férmula que utiliza el

programa es la siguiente:


http://www.corporacionaem.com/tools/calc_muestras.php

n=

N= Tamano de la muestra
Z= Mivel de confianza deseado

z"2(p*q) p= Proporcion de la poblacion con la caracteristica
eh2 + (z"2(p*q)) deseada (exito)
M g=Proporcion de la poblacion sin la caracteristica

deseada (fracaso)
2= Nivel de emor dispuesto a cometer
N= Tamafio de la poblacion

Para un universo de 150 casos se calculé una muestra con un margen de error de 5% e

indice de confianza de 95% dando como resultado 109 expedientes clinicos revisados.

VI.1.V Procedencia:

Pacientes pediatricos menores de 18 afios de 2014 a 2022 a quienes se les brindo

atencion sanitaria en el INC.

VLIVI

Criterios de Inclusion y Exclusion

CRITERIOS DE INCLUSION:

Pacientes de 0 afios a 18 afios de edad
Pacientes sin estudios de gabinete, pero con hallazgo incidental trans-quirdargico o
en cateterismo cardiaco.

Pacientes asintomaticos

CRITERIOS DE EXCLUSION:

Pacientes a quienes solo se le realizo estudio como paciente externo, sin realizar
registro posterior como paciente en el sistema institucional.

Pacientes que posterior al diagndstico no continuo seguimiento institucional o
consulta pediatrica.

Pacientes que no cuenten con la informacion requerida en el expediente
electronico.

Paciente sin angio- tomografia, resonancia magnética, cateterismo cardiaco o

hallazgo trans- quirdrgico.

VI.1.VIl Operacionalizacién de las Variables: Anexo 1- tabla 1.




VLI ENTRADA, GESTION INFORMATICA, ANALISIS DE LA
INFORMACION

VI.11.1 Reqistro de los valores de las variables:

Una vez filtrados los numero de expediente, se buscoé la informacidén en el expediente
electronico en el 100% de los casos. La informacion fue registrada a través de un
instrumento electronico en linea con la herramienta REDCap®. El acceso a esta
herramienta fue a través de la Oficina de Apoyo Sistematico para la Investigacion

Superior (OASIS) del INC (el instrumento de recoleccion se muestra en el anexo 2).

VL.11.11 Procesamiento y andlisis de la Informacion.

Las variables cuantitativas se describen con la mediana y el rango intercuartil. La
distribucién de las variables se evalu6 mediante la prueba de normalidad Shapiro-Wilk y
la homocedasticidad con la prueba de Levene. Para evaluar las diferencias de las
variables continuas entre los grupos de tipo de anillo vascular, se utilizo la prueba de
Kruskal-Wallis, y la prueba de Wilcoxon para las diferencias de cada caracteristica clinica

por cada tipo de anillo vascular.

Las variables cualitativas se describen en frecuencia absoluta y frecuencia relativa. Se
utilizé la prueba exacta de Fisher o la Ji-Cuadrada para evaluar las diferencias entre los

grupos de tipo de anillo vascular.

Se estimaron cocientes de momios (Odds Ratio, OR) mediante un modelo de regresion
logistica univariable para evaluar la asociacion entre la comorbilidad cardiaca y cada tipo
de anillo vascular, ademas de evaluar la asociacion entre la mortalidad y cada tipo de

anillo vascular.



VIl. PRESENTACION DE RESULTADOS
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RESULTADOS

En el anexo 3 - tabla 2 observamos la distribucion respecto al sexo fue similar
con una ligera predominancia en el sexo femenino con una proporcion frente al
sexo masculino de 1.2:1. El diagndstico prenatal se realiz6 en 8 (7.3%) pacientes
destacando la importancia de este estudio en la vida fetal para mejorar el
pronéstico de los pacientes, dicho estudio no es rutinario y muchas veces se
cuenta con pocos profesionales en relacién a la poblacién con las habilidades
necesarias para el diagndstico.

El diagnostico posnatal se realizé6 con una media de 47 meses con un rango
entre 7 y 94 meses, sin embargo, se encontraron diagndsticos tan tempranos 3
dias de vida y tan tardios como 183 meses. (En los datos recolectados no se
tiene informacién sobre aquellos ecocardiogramas fetales realizados y
concluidos como negativos a patologia cardiovascular congénita).

La presentacion clinica es muy diversa, el 77% resultd asintomatico, las
manifestaciones son respiratoria y gastrointestinales en el siguiente orden de
frecuencia: Soplos (12%), Infecciones de vias areas a repeticion (8.2%)
Dificultad respiratoria (8.2%), Disfagia (7.3%), Neumonia (5.5%), Cianosis
(5.5%), Estridor (4.5%), vémitos (4.5%), Falta de ganancia ponderal (4.5%), Tos
(1.8%), Asfixia (0.9%). En este caso un sintoma no excluia a otro, un paciente

podia tener uno o mas sintomas

Respecto al método diagndstico, los estudios de gabinete fueron capaces de
detectar el compromiso del anillo vascular, se registraron, pero ninguno fue
excluyente del otro, el ecocardiograma se realizo al 100% de los pacientes por
las lesiones asociadas, las fluoroscopias con trago de bario no se envian de
rutina a todos los pacientes, sin embargo, a todos los que se les envi6 se les
encontraron hallazgos sugestivos de anillo vascular y su compromiso con el

sistema digestivo.

La herramienta diagnosticas utilizadas en los casos fueron: Angiotomografia
vascular contrastada en el 95%, Fluoroscopia con trago de bario en el 26%,

ecocardiograma transtoracico en el 8.2%, Resonancia magnética en el 0.9%, y
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fue un hallazgo incidental en el trans- quirdrgico en el 1.8% de los casos. La

radiografia de térax no se usoé en la valoracion clinica del diagndstico.

Se encontro por medio de los estudios de imagen que el 49 (45%) de los casos
tenian cierto grado de compresién generada por el anillo vascular, de estos las
estructuras que sufrieron compresion fueron Eséfago (98%), trdquea (33%) o
ambas estructuras (31%). Los anillos que siempre presentaron compresion de
estructuras fueron los relacionados a aorta circunfleja, doble arco aértico y sling
de la arteria pulmonar, no asi los asociados a arteria subclavia aberrante que en
menos del 50% de ellos presentaron compresion de estructuras digestivas o

respiratorias y a la vez eran compresiones muy ligeras.

El anexo 3 - tabla 3 muestra que el 90% de los casos de asocio con una
cardiopatia congénita, en el siguiente orden de frecuencia: Tetralogia de Fallot
(20 %), Atresia de la Valvula Pulmonar (10%), Comunicacion interventricular
8.2%, Canal atrio ventricular 7.2%, Tronco arterioso 7.2%, Doble salida de
ventriculo derecho 7.2%, Conexidbn andémala de venas pulmonares 4.5%,
Conducto arterioso permeable 4.5%, Comunicacion inter atrial 3.6%,
Transposicion de las grandes arterias 3.6%, Sindrome de valvula pulmonar
ausente 3.6%, Interrupcion de arco aortico 2.7%, Estenosis valvular pulmonar
2.7%, Atresia tricuspidea (1.8%), Coartacion aortica (1.8%), Doble camara
ventricular derecha 0.9%, Displasia valvular mitral congénita 0.9%, fistula

Coronariana 0.9%, sin asociacion a cardiopatia congénita 10%.

El anexo 3 - tabla 4 muestra que el 18% de los casos se asocio con sindromes
genéticos, estos fueron sindrome de Down (8,2%), Sindrome de delecion del
cromosoma 22qll (6.4%), sindrome de Marfan, sindrome de Holt-Oram,
sindrome de Alagille, sindrome de Beals-Hecht estos ultimos en el 0.9% y

encontrados principalmente en casos de arteria subclavia aberrante.

En el anexo 3 - tabla 5 vemos los anillos vasculares encontrados en la
recoleccion de datos fueron: Arteria subclavia aberrante (82.8%), Aorta
circunfleja (8.1%), Doble arco aodrtico (6,3%) y Sling de la arteria pulmonar
izquierda (1.8%). A continuacion, se describen la proporcidn estos y cada uno de

los subtipos de anillo vascular.



La principal malformacion congénita encontrada fue la arteria subclavia
aberrante 82%, esta al mismo tiempo se podia encontrar asociado a conducto
arterioso persistente o no, importante ya que la presencia de conducto arterioso
puede formar un anillo vascular completo. Los casos con conducto arterioso
persistente se presentaron en el 30.6% de los casos y sin el conducto arterioso
en el 52% de los casos de anillo vascular, dentro de esta tabla podemos
encontrar otras variables como la posicion del arco aodrtico y la presencia de
diverticulo de Kommerell; siendo asi el subtipo mas frecuente el arco adrtico
izquierdo con subclavia derecha aberrante sin conducto arterioso en el 36%,
seguido por el arco aértico izquierdo con subclavia derecha aberrante y conducto

arterioso en el 22.5% de los casos de anillos vasculares.

El segundo tipo de anillo vascular encontrado fue el relacionado a aorta
circunfleja en el 8.1%, esta se asocio a presencia (3.6%) y ausencia de conducto
arterioso (4.5%). Estos pueden tener variantes relacionadas a la posicién del
arco aortico es derecho o izquierdo y la posicidbn por donde cursa la aorta
descendente, el subtipo mas frecuente fue el de aorta circunfleja con arco aértico
izquierdo, aorta descendente derecha mas diverticulo de Kommerell sin

conducto arterioso representando el 3.6% de casos de anillo vascular.

El tercer tipo es el doble arco aodrtico en el 6.3% de los casos, estos fueron
principalmente de dominancia derecha en el 5 de 7 de los casos (4.5% de los
anillos vasculares). Y El cuarto tipo de anillo vascular registrado fue sling de la

arteria pulmonar izquierda representado el 1.8% de los casos.

En el anexo 3 - tabla 6 presenta que el tratamiento quirdrgico se realizé en 23
(21%) pacientes.

También se observa que 8 (35%) de los 23 pacientes intervenidos tuvieron
complicaciones posquirurgicas estas fueron: sepsis 6 (26%), mediastinitis 1
(4.3%), choque cardiogénico 1 (4.3%). La estancia hospitalaria se prolongé en
mas de 30 dias en 3 pacientes (13%) asociado a secuelas respiratorias por el
anillo vascular. La mortalidad posquirurgica se present6 en 4 casos (17%), los 4

relacionados a sepsis asociada a los cuidados de la salud (nosocomial).



También se encontré que 16 (15%) pacientes de 110 con diagnéstico de anillo
vascular fueron intervenidos por indicacion relacionada al anillo vascular mismo,
el resto fueron operados optimizando el momento quirargico. En la tabla 1
podemos observar que, en el caso de estos pacientes con indicacion de cirugia
por el anillo vascular, la indicaciéon fue en el 100% de los pacientes con
diagnostico de sling de la arteria pulmonar, en el 44% de pacientes con aorta
circunfleja, en el 43% de pacientes con doble arco aortico y en el caso de los
pacientes con arteria subclavia aberrante en el 7.6%.

En el anexo 3 - tabla 7 se describen los anillos vasculares en subtipos, respecto
a su asociacion con conducto arterioso en los casos que era relevante, se
describe segun estas patologias cuales presentaban sintomas y cuantos de
estos sintomaticos fueron sometidos a procedimiento quirdrgico y si hubo o no

resolucién de sintomas con los siguientes resultados:

El 75% de los pacientes no presentaban ningun sintoma, de estos como ya
revisamos previamente las principales tipos de anillo vascular son los asociados
a arteria subclavia aberrante, de los cuales al ser un anillo vascular incompleto y
laxo pocos presentaban sintomas, siendo asi que eran asintomaticos el 90% de
los pacientes con subclavia aberrante sin conducto arterioso, arteria subclavia
aberrante con persistencia conducto arterioso el 79%, aorta circunfleja sin

conducto arterioso el 40% y doble arco adrtico el 29%.

Los sintomas en estos pacientes se presentaron en la siguiente proporcién: sling
de la arteria pulmonar en el 100%, aorta circunfleja con conducto arterioso el
100%, aorta circunfleja sin conducto arterioso el 60%, doble arco aértico el 71%,
arteria subclavia aberrante con conducto arterioso el 21% y arteria subclavia

aberrante sin conducto arterioso el 10% de los casos con anillo vascular.

De estos 27 pacientes sintomaticos el 48% fue intervenido quirdrgicamente, los
pacientes con diagndéstico de arteria subclavia aberrante cuando presentaban
sintomas no eran intervenidos en su mayoria ya que estos eran de ligera
manifestacion o repercusion hemodinamica y de la calidad de vida y de hecho
muchos de estos casos que tenian sintomas o no los tenian fueron operados
aprovechando que el paciente estaba siendo intervenido por una cardiopatia
congénita de mayor relevancia clinica, como revisamos antes solo el 7.6% de



estos tenian indicacion médica estricta. En cambio, en los otros tipos de anillos
la proporcidn de pacientes sintomaticos y llevados a cirugia son similares debido

a que los sintomas si tenian relevancia clinica.

El 93% de los pacientes resolvieron los sintomas y el resto (7%) no lo hicieron,
resolvieron sus sintomas en un 100% los casos asociados a Arteria subclavia
aberrante con y sin conducto arterioso permeable, aorta circunfleja mas
persistencia del conducto arterioso y doble arco aortico, en cambio la aorta
circunfleja y sling de la arteria pulmonar resolvieron los sintomas en un 67% y

50% de los casos respectivamente.

En el seguimiento el 100% de los pacientes no intervenidos quirdrgicamente
resolvieron sus sintomas. Los pacientes que no resolvieron sus sintomas fueron
intervenidos quirargicamente sus sintomas fueron respiratorios uno de ellos con
diagnéstico de aorta circunfleja fue egresado con estridor a la alimentacion y tuvo
una estancia hospitalaria prolongada por dependencia de oxigeno, el otro
asociado a sling pulmonar fallecié intrahospitalaria se mantenia en resolucion de

dependencia de oxigeno la causa de la muerte fue sepsis.



VIII. DISCUSION DE LOS RESULTADOS



DISCUSION

En el estudio la relacion entre el sexo femenino y masculino fue de 1.2:1. esto
es diferente a lo encontrado en otras poblaciones en donde los hombres se ven
afectados con mas frecuencia que las mujeres, un estudio de 38 pacientes que
informo6 una proporcién de hombres a mujeres de 1.7: 1 y otro estudio de 82

pacientes que informé una proporcién de hombres a mujeres de 2:1.%

En este estudio el diagnostico prenatal se realizé en 8 (7.3%) al no ser el
ecocardiograma fetal un estudio de rutina ya que pocos profesionales cuentan
con el entrenamiento para el diagnéstico; en la literatura se describe que la
incidencia de AV en ausencia de otros defectos cardiacos en un feto es de
aproximadamente 1 en 1000 embarazos. La importancia de esto es el
diagnoéstico precoz, en un estudio donde se realizé el diagnéstico de anillo
vascular a 26 pacientes, el 69% estaban asintomaticos al nacer y durante el
seguimiento el resto fueron intervenidos quirdrgicamente de forma precoz
refiiendo que posterior a ello ninguno presento sintomas asociados al AV

mejorando asi la morbilidad asociada a los érganos comprimidos.=°

El diagnéstico posnatal se realizé con una media de 47 meses (inclusive
excluyendo a la arteria subclavia aberrante la edad diagnostica son 40 meses),
siendo un diagnéstico tardio, mas de lo esperado con otras revisiones en donde
se encontrd que la media de edad desde el momento de la primera aparicion de
los sintomas al diagnéstico fue de 78 dias*’, esto demuestra la dificultad para
establecer el diagnostico por sus manifestaciones inespecificas en las que el

abordaje va dirigido a descartar patologias mas comunes, por ejemplo reflujo.

La presentacion clinica es muy diversa, el 77% resultd asintomatico, es de
considerar que el 100% de casos de anillos vasculares completos presentaron
sintomas, no asi el anillo vascular incompleto por arteria subclavia aberrante la
cual rara vez los presentaba coincidiendo con la literatura que es un anillo laxo,
para la toma de estos variables se excluyeron los sintomas si habia una
cardiopatia congénita que estuviera causando el sintoma con mayor

predominancia, por ejemplo, cianosis en atresia de la valvula pulmonar.



Las manifestaciones en nuestra serie fueron principalmente respiratorias, estos
datos coinciden con los reportados en otras revisiones donde se informa que los
sintomas son principalmente respiratorios (gastrointestinales 28,6% y sintomas
respiratorios 45,7%).%! Otra revisiébn mostro los sintomas en el siguiente orden
de frecuencia muy similar al de nuestro informado que los sintomas se pueden
presentar asi: sibilancias (51%), estridor (39%), neumonia (25%), infeccion del
tracto respiratorio superior (24%), dificultad respiratoria (24%), tos (22%),
cianosis (19%) y gastrointestinales: vomitos (19%), falta de aumento de peso
adecuado (19%), disfagia (8%) atragantamiento con los alimentos (5%). Los
soplos 10% e insuficiencia cardiaca en el 8% de los pacientes''. En una revision
de poblacion mexicana se encontr6 en pacientes con subclavia derecha
aberrante que incluyo 29 pacientes pediatricos informo que el 31% de los

pacientes habian presentado sintomas en el primer afio de vida.*?

En este estudio se encontré por medio de los estudios de imagen que 49 (45%)
de los casos tenian cierto grado de compresién generada por el anillo vascular,
de estos las estructuras que sufrieron compresion fueron: esofago (98%),
traquea (33%) o ambas estructuras (31%), los anillos completos en el 100% de
los casos presentaban compresion de estructuras, no asi los asociados a arteria
subclavia aberrante que en menos del 50% de ellos presentaban compresion de
estructuras digestivas o respiratorias y al estar presentes era muy ligeras. Esta
compresion ligera la podemos relacionar con los sintomas en los cuales los
gastrointestinales eran poco frecuentes. Esto difiere de lo encontrado en una
revision en la que las estructuras comprimidas eran eséfago en un 57,1% vy la

via aérea en 60% y ambas en el 25,7%.%°

En este estudio el 90% de los casos de asocio con una cardiopatia congeénita,
considerando que el estudio se realizé en un centro de gran concentracion de
cardiopatias congénitas, siendo principalmente afecciones troncoconales, y
defectos del tabique auricular y ventricular. Estos datos difieren de los datos
encontrados en una revision en la que las cardiopatias congénitas se
presentaron en el 42,9% de los casos de anillos vasculares y estaban poco
relacionado a cardiopatias complejas (vena cava superior izquierda persistente

en 22,9%, comunicacion interventricular en 17,6% y conducto arterioso



permeable en 14,3% y las cardiopatias complejas estuvieron asociadas en
menor numero fueron: tetralogia de Fallot, transposicion de grandes arterias,
atresia pulmonar y estenosis pulmonar grave con defecto de la tabicacion atrio
ventricular completo.** Sin embargo, En un estudio realizado en pacientes con
subclavia derecha aberrante en México se encontrd una asociacion con CC en
un 96.5%, siendo en orden de frecuencia las siguientes: persistencia de conducto
arterioso en el 13.7%, comunicacion interventricular con comunicacién
interauricular, tronco arterioso comun, coartacion adrtica con estenosis aortica y
conducto arterioso persistente cada una en un 10.3%, defecto de la tabicacion
auriculoventricular, Tetralogia de Fallot, interrupcién del arco aértico cada una
en el 6.9%.4°

En este estudio se encontrd que el 18% de los casos tenia sindromes genéticos,
estas fueron principalmente sindrome de Down (8,2%), seguido por Sindrome
de delecion del cromosoma 22q11 (6.4%), y en menor proporcion sindrome de
Marfan, sindrome de Holt-Oram, sindrome de Alagille, sindrome de Beals-Hecht
estos ultimos en el 0.9%. Esto coincide con lo encontrado en una revision en la
que el 17,1% tenian anomalias genéticas, pero estas eran sindrome CATCH 22,
sindrome de Rubinstein-Taybi y sindrome de aberracién cromosémica'? En un
estudio de poblacién mexicana en donde se estudia la arteria subclavia aberrante
se describi6 una asociacion importante en sindrome de Down quienes

frecuentemente presentaban disfagia.*

Se ha encontrado alteraciones del patron de ramificacion del arco aortico fetal
se encuentra el arco adrtico izquierdo con arteria subclavia izquierda aberrante
como la andémala congénita mas comun del arco aodrtico 1 de cada 200
personas.*’ Es importante realizar un abordaje integral para diagnosticar la
etiologia exacta de los sintomas del paciente, enfocandose en las causas mas
probables, doble arco adrtico y arteria subclavia izquierda o derecha, con
diverticulo de Kommerell, son las mas comunes y juntas representan
aproximadamente el 90% de todos los anillos vasculares, siendo el arco aortico
derecho con subclavia izquierda aberrante que surge de un diverticulo
retroesofagico de Kommerell la segunda causa mas comun de un anillo vascular

después de un DAA, la aorta circunfleja se describe como un anillo vascular muy



raro.*® Esto difiere a lo encontrado en nuestro estudio en donde toma un papel
importante la subclavia aberrante y aorta circunfleja, los anillos vasculares
encontrados fueron: Arteria subclavia aberrante (82.8%), Aorta circunfleja
(8.1%), Doble arco adrtico (6,3%) y Sling de la arteria pulmonar izquierda (1.8%).

Respecto al doble arco adrtico en nuestro estudio encontramos la siguiente
proporcion respecto a su dominancia: dominancia derecha 71% e izquierda en
el 19% de los casos, difiere a lo descrito en otra revision en donde el arco
derecho dominante se presenta en el 80 %, el arco izquierdo dominante en el 10
% y arco adrtico equilibrado en el 10 %.%°

En una revision se encontré que el 57.1% de los pacientes se sometieron a
reparacion quirargica a una mediana de edad de 6,5 meses.*° En nuestro estudio
el tratamiento quirdrgico fue muy inferior se realizé en el 21% pacientes, sin
embargo, en dicha serie los casos de subclavia aberrantes eran muy pocos. El
35% de nuestros pacientes operados tuvieron complicaciones posquirdrgicas
estas fueron: sepsis 26%, mediastinitis 4.3% y choque cardiogénico y 4.3%. La
mortalidad posquirargica se presenté en 4 casos (17%), los 4 relacionados a
sepsis asociada a los cuidados de la salud (nosocomial). Esto es similar a lo
encontrado en otras revisiones en donde no hubo mortalidad intraoperatoria, la
mortalidad fue del 20% y no fue asociada directamente a la cirugia las causas
fueron sepsis, insuficiencia respiratoria, quilotérax grave se describié la
presencia de cardiopatia compleja influia significativamente en la mortalidad, asi
como sucede en la poblacion de nuestro estudio. Otras variables asociadas en
las revisiones bibliograficas fueron a edad de presentacion, el sexo, el tipo de
anillo vascular, la presencia de anomalias respiratorias y compresion de las vias
respiratorias, la presencia de paro respiratorio inicial. °>* En nuestro estudio no se
ha podido dar seguimiento posquirurgico a largo plazo ya que muchos pacientes
perdieron el seguimiento por la pandemia mundial de la infeccion por SARS-
COVID 19, en un estudio multicéntrico se concluyé que la tasa de supervivencia

global posquirtirgica a 10 afios fue del 96,8%.5?

En el estudio pudimos encontrar que el 77% era asintomaticos, similar a lo
encontrado en otro estudio mencionado previamente con diagndstico prenatal

donde el 69% era asintomatico al nacer®® esto ya que en nuestro estudio como



se menciono previamente muchos hallazgos fueron incidentales al completar el
abordaje diagndstico de otra cardiopatia. La principal causa de anillo vascular es
la arteria subclavia aberrante, de los cuales al ser un anillo vascular incompleto
y laxo pocos presentaban sintomas, siendo asi que eran asintomaticos el 90%
de los pacientes con subclavia aberrante sin conducto arterioso, arteria subclavia
aberrante con persistencia conducto arterioso el 79%, aorta circunfleja sin
conducto arterioso el 40% y doble arco adrtico el 29%, el resto de anillos
vasculares presentaban sintomas en el 100% de los casos. El 48% de los
pacientes sintomaticos fue intervenido quirdrgicamente, de los pacientes con
anillo vascular el 93% resolvieron los sintomas y el resto no lo hicieron,
resolvieron sus sintomas en un 100% los casos asociados a Arteria subclavia
aberrante, aorta circunfleja mas persistencia del conducto arterioso y doble arco
aortico, en cambio la aorta circunfleja sin conducto arterioso y sling de la arteria
pulmonar resolvieron los sintomas en un 67% y 50% de los casos
respectivamente. Muchos de los casos intervenidos quirdrgicamente se
realizaron optimizando el momento quirdrgico, pero de los no operados podemos
observar que aquellos que generan sintomas ligeros pueden ser manejados de
forma conservadora y resolveran sus sintomas, en nuestro estudio el 100% de
los pacientes no intervenidos quirdrgicamente resolvieron sus sintomas con el

crecimiento.

Lo encontrado es similar a lo descrito en las siguientes revisiones: la primera
sobre la historia natural de los anillos vasculares sintomaticos no reparados
proviene de un estudio publicado por Godtfredsen et al.>* en 1977. Este estudio
consta de 11 pacientes con una edad media de diagndstico de 13 meses (2 a 48
meses), 3 de estos pacientes tenian un arco DAA, 3 tenian un RAA con SIAy 5
tenian un LAA con ASDA. En el momento de la presentacion, 7 pacientes tenian
estridor, 6 tenian antecedentes de infeccion respiratoria superior repetida y 9
tenian disfagia. Se consideré que todos estos pacientes tenian sintomas leves y
fueron observados; recibieron una mediana de seguimiento de 7 afios en el
momento del estudio. De estos pacientes, 6 requirieron tratamiento médico para
sus sintomas y finalmente tuvieron una resolucion completa de sus sintomas al
igual que los 5 pacientes restantes. Ningun paciente permanecié sintoméatico

después de los 4 afos de edad y no hubo muertes durante el periodo de
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seguimiento informado, concluyendo que en los pacientes con sintomas leves
se puede brindar de forma segura manejo expectante esperando con el
crecimiento de las estructuras anatomicas resolucion de los sintomas. Otra
extensa revision de la literatura arroja un total de 58 AV asintométicos no
reparados documentados en 18 estudios, de estos 58 casos, 25 (43%) fueron
diagnosticados prenatalmente y 33 (57%) fueron diagnosticados posnatalmente,
para los 33 casos diagnosticados posnatalmente, la mediana de edad de
diagnéstico fue de 13 meses. La anatomia del arco entre los 56 casos consistia
predominantemente en un RAA con SIA (47%), lo que es consistente con la
opinidon generalmente aceptada de que esta anatomia se presta a un anillo
vascular mas flojo, se concluyé que el seguimiento clinico de pacientes con
anillos vasculares sintomaticos y levemente sintomaticos, independientemente
de la anatomia aortica especifica, es razonable y seguro. Los sintomas leves
tienden a mejorar a medida que el nifio se endurece y, a menudo, se resuelven

por completo a la edad de cuatro afios.>®

En nuestro estudio los pacientes que no resolvieron sus sintomas el 7% de los
pacientes no resolvio sus sintomas a pesar de la intervencion quirdrgica estos
sintomas fueron respiratorios uno de ellos con diagnéstico de aorta circunfleja
fue egresado con estridor a la alimentacion y tuvo una estancia hospitalaria
prolongada por dependencia de oxigeno, el otro asociado a sling pulmonar
fallecid intrahospitalaria se mantenia en resolucion de dependencia de oxigeno
la causa de la muerte fue sepsis. Esto es similar a lo encontrado en otras
revisiones en donde los sintomas recurrentes relacionados con la compresién de
las vias respiratorias o esofagica se desarrollan en 5 al0% de los pacientes y
pueden requerir reoperacion. Una causa importante de reintervencion por
obstruccion de las vias respiratorias en pacientes después de la division del AV
es la compresion por la aorta por aorta circunfleja o el diverticulo de Kommerell,
en una revision de seguimiento este se completd en el 95. 4% de los pacientes

reportando que el 5,6% experimentaron sintomas residuales.”%>8
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CONCLUSIONES

La mayoria de pacientes menores de 18 afios con diagndstico de anillo vascular
son asintométicos y los sintomas son inespecificos siendo principalmente
respiratorios y en menor grado gastricos como: soplos, infecciones de vias areas
a repeticion, dificultad respiratoria, disfagia, neumonia, cianosis, estridor,
vomitos, falta de ganancia ponderal; por lo que el diagnostico es dificil en la etapa
pediatrica realizandose en los casos de afeccion ligera etapas de lactante mayor
y aquellos con repercusion importante en la etapa neonatal. Los anillos
vasculares producen compresion de estructuras mediastinales de forma
significativa principalmente esoéfago, la trdquea se afecta en menor grado,
pudiendo asumir que la mayoria de anillos vasculares son laxos y que los
sintomas gastricos son mas tolerables. EIl principal método diagnéstico es la
Angiotomografia, la fluoroscopia con trago de bario es una herramienta que

ayuda a determinar el grado de afectacion esofagica.

Los anillos vasculares de nuestra serie se presentaron en el siguiente orden de
frecuencia: arteria subclavia aberrante, aorta circunfleja, doble arco adrtico y
sling de la arteria pulmonar izquierda. Estos estan relacionados con cardiopatias
congénitas, principalmente de afeccion troncoconal, las cardiopatias asociadas
fueron principalmente: tetralogia de Fallot, atresia de la véalvula pulmonar,
comunicacion interventricular, canal atrio ventricular, tronco arterioso, doble
salida de ventriculo derecho, conexidon andmala de venas pulmonares, conducto

arterioso persistente

El tratamiento quirdrgico es necesario en pocas ocasiones, la indicacion principal
es por afeccién en la calidad de vida por compresion importante de vias
respiratorias. La evolucion posquirurgica es favorable, la estancia hospitalaria no
es prolongada, en caso contrario se asocia a secuelas respiratorias. Un tercio de
los pacientes intervenidos presentaron complicaciones principalmente sepsis,
seguido de mediastinitis. La mortalidad posquirlrgica se presenta en el 17% de
los casos, siendo la sepsis asociada a los cuidados de la salud la principal causa



En el seguimiento se encontr6 que los pacientes que no recibieron
intervenciones, ya que los sintomas eran de repercusion ligera resolvieron de
forma esponténea, pero en pocos casos puede no hacerlo posterior al manejo
médico e incluso quirdrgico, las anomalias congénitas relacionadas a la

persistencia de sintomas son: aorta circunfleja y sling de la arteria pulmonar.
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XI.I' ANEXO 1. OPERACIONALIZACION DE VARIABLES.

TABLA 1. OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES DE LA TESIS “CARACTERIZACION DIAGNOSTICA Y MORBI-MORTALIDAD DE LOS PACIENTES MENORES DE 18
ANOS CON DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULAR EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022.”

OBJETIVO VARIABLE DEFINICION CONCEPTUAL Y/U OPERACIONAL
DESCRIBIR EL PERFIL
EPIDEMIOLOGICO DE Sexo Sexo: determinar sies masculino o femenino
LOS PACIENTES Edad del diagnostico Edad del diagnéstico: en edad en meses al momento del
~ Sindromes genéticos diagnostico.
MENORES D.E 18 ANOS asociados Sindromes genéticos: sindromes genéticos en pacientes con el
CON DIAGNOSTICO DE diagndstico de anillo vascular
ANILLO VASCULAR.
ENUMERAR LAS
PRINCIPALES -
Conceptual: problema fisico o mental que presenta una persona, el
MAN’EESTACIONES cual puede indicar una enfermedad
CLINICAS QUE Manifestaciones
PRESENTARON LOS clinicas Operacional- afecciones respiratonas, o digestivas superiores, asi
PACIENTES CON como presencia de signos indirectos de malformaciones
DIAGNOSTICO DE cardiovasculares como soplos, cianosis.
ANILLO VASCULAR.
CONQOCER LA
FRECUENCIA 1 Diagnosticos de anillo Concgp'tual P@ceso en el que se id_entiﬁca una 'enfermedad‘
DIAGNOSTICA Y vascular afeccion o lesion por sus signos ys_mtnm as. Asi como otras
PATOLOGIAS afecciones asociadas
CARDIACAS ASOCIADAS 2 Pato\ugia c[:’ardiacas Operacional: Diagnostico de anillo vascular arteria subclavia
DE LOS PACIENTES CON asociadas aberrante, aorta circunfleja, doble arco acrtico, sling de |a arteria
ANILLO VASCULAR. pulmonar y cardiopatias congénitas estructurales concomitantes

INDICADORES

Drx/P x 100%

Sx/P x 100%

1. AV/IP x 100%

2. CC/P x 100%

MEDICION O VALOR DE LA
VARIABLE

Determinantes epidemiologicas

Porcentaje Sintomas encontrados
en los pacientes

1. Porcentajes de diversos Anillos
vasculares

2. Porcentaje de Cardiopatias
congénitas estructurales asociadas

INSTRUMENTO

Ficha Técnica- Revision
de Expedientes clinico

Ficha Técnica- Revision
de Expedientes clinico

Ficha Técnica- Revision
de Expedientes clinico

Continda...

(2]
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TABLA 1. OPERA CIONALIZACION DE LAS VARIABLES DE LA TESIS “CARACTERIZACION DIAGNOSTICA Y MORBI-MORTALIDAD DE LOS PACIENTES MENORES DE 18
ANOS CON DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULAR EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022.”

OBJETIVO VARIABLE
DETERMINAR LAS
PRINCIPALES
COMPLICACIONES Y Complicaciones
MORTALIDAD posquirirgicas

POSQUIRURGICA DE
LOS PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE
ANILLO VASCULAR

Mortalidad
posquirdrgica

DESCRIBIR LA HISTORIA
NATURAL DE LOS
PACIENTES CON
DIAGNOSTICO DE

ANILLO VASCULAR.

Historia Natural de la
enfermedad

DEFINICION CONCEPTUAL Y/U OPERACIONAL

Conceptual y Qperacional:
1. Complicaciones: Resultado inesperado y desfavorable del
tratamiento quinirgico
2. Mortalidad: Proporcion de personas que fallecen respecto al
total que recibid el mismo

Conceptual: evolucion o curso clinico de los sintomas de los
pacientes que no reciben tratamiento.

Operacional: Frecuencia de pacientes que ameritan tratamiento
quirargico y curso clinico de los pacientes que los pacientes que
reciben y no reciben tratamiento quirdrgico

INDICADORES

1. C/PQx x 100%

2. M/PQx x 100%

1. TQx/P x 100%
2_TQxN/P x 100%
3.RSx/Ps x 100%

4. RSxSQx/PS x
100%

MEDICION O VALOR DE LA
VARIABLE

1. Proporcidn de pacientes
posquinirgico con resultados
desfavorables

2. Proporcién de pacientes
posquirurgico que fallecieron.

1. Proporcidn de pacientes que
recibieron tratamiento quinco
2. Proporcion de pacientes que
recibieron tratamiento quinirgico y
tenian indicacion
3. Proporcién de pacientes
sintomaticos que resolvieron sus
sintomas
4. Proporcién de pacientes
sintomaticos que resolvieron sus

INSTRUMENTO

Ficha Técnica- Revision
de Expedientes clinico

Ficha Técnica- Revision
de Expedientes clinico

Leyenda:

Sx: sintomas

P: poblacién total

Drx: Determinantes epidemiologicas.
AV: anillo vascular

CC: cardiopatia congénita

C: curso con complicaciones

M: fallecidos

PQx: total de pacientes que recibieron tratamiento quirtrgico

TQxN': tratamiento quirirgico necesario
RSx: resolucion de sintomas

RSxSQx: resolucion de sintomas sin cirugia
Ps: pacientes con sintomas

TQx: tratamiento quirtirgico



XI.I ANEXO 2. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE LA INFORMACION
(CUESTIONARIO).

Marbi-movtalidad de fos pacientes mencres de 18 afdos con diagndstico de anillos vasculares
. . . Fagel

Morbi-mortalidad anillos vasculares
Record 1D
Registra:

[NMumera institucional)
Sexa: (O Mujer (O Hombre
Diagndstice prenatal: OS5 QO HNo
Edad del diagndstico:

[Mesas)
Sintomas

Ho S

Sibilancias . o
Estridor o O
MNeumonia o O
Infecciones de vias respiratoria a 9] o
repeticidn
Dificultad respiratoria ] (@)
Cianosis o O
Tos 9] O
Paro respiratorio I (8]
Asfixia O Q
Apnea . O
wimitos 9 O
Falta de ganancia ponderal . O
Disfagia o o
Atragantamiento o O
Soplos o o
Ninguna ] o
Diagnostios de anillo vascular (") Doble arco adrtics

() Sling de la arteria pulmonar

() Arco abrtico circunflejo

) Arco abrtico derecho con arteria subclavia

izquierda aberrante retro esofagica
(C) Arco adrtico izguierdo con arteria subclavia
derecha aberrante retro esofagica

() Diverticulo de komerel

(O Ctro (Especificar)
Otro dx:
108072023 12-26pm projectredoan.ang hEDCEIP'-
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Page 2
Cardiopatias asociadas: O5 O Mo
Ezpecificar candiopatia:
Sindromes genéticos: 08 i No
Ezpecificar sindrome:
Herramienta diagndsticas [ Ecocardiograma
[ R de Térax
[ Fluoroscopia con Bario
[ Angiotac
[ Resonancia magnatica
[ Hallazgo quirargico
Existia compresién del anillo en estructuras: O8 O Ho
E=pecificar: (2) Traguea
(") Esdfago
") Ambios
Manejo quinirgico: O% O Ho
Fecha de diagnttico:
Fecha de Cirugia:
Tiempo en mesas del DX a la QX:
Indicacion por anilko: O8 O Ho
Procedimiento realizadao:
Fecha de egreso hospitalario/muerte (postgx):
En caso de estancia mayor a 30 dias se asocio al O8 O Ho
anillo vascular:
Complicaciones: O5 O Ho
Especificar complicaciones:
Mortalidad: Osi OHo
Resolucidn de sintomas asociados al anilla: O5% O Ho
10407/ 2028 12-36pm projectredcan.ong ﬁEDC‘ap-
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Fecha de Gitima censulta:

Seqguimiento en meses postqx en consulta externa

pojecredeanos REDCap
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XL ANEXO 3. PRESENTACION DE RESULTADOS.

TABLA 2. DESCRIPCION ESTRATIFICADA DE PACIENTES MENORES DE 18 ANOS CON DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULAR EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022

General, N = 1100 1LN=3 2,N=1 3N =11 4N =41 5 N=3 B N=8 7N =18 B, N =251 9, N =40 10, M =51 M N=2 12,0 =21
Sexo
Mujer 50 (55%) 2 BT%) 0 (0%) 1(100%) 2 [50%) 1(33%) 4 (BT%) 1 (B1%) 14 (56%) 22 (55%) 2 (40%) 1(50%) 0 [0%)
Hombre 50 (45%) 1(33%) 1(100%) 0 (0%) 2 50%) 2 (BT%) 2 (33%) 7(39%) 11 (44%) 18 (45%) 3 (B0%) 1(50%) 2 (100%)
Diagnéstico prenatal B(7.3%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%) 1(33%) 2 (33%) 1(5.6%) 0 [0%) 2(5.1%) 1(20%) 0 (0%) 1 (50%)
Edad en meses del diagndstico
Median (QR) 47 (7, 94) 10(8, 12) 50 (50, 50) 183 (183, 183) 25 (10, 62) 51 (30, 62) 28 (21, 62) 82 (37, 129) 50 (13, 96) 50 (10, 99) 101, 8) 10(7,12) 4(2,5)
Sintormas 25 (23.0%)
E stridor 5 (4.5%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (25%) 0 (0%) 0 (0%) 1(5.6%) 0 [0%) 0 (0%) 1(20%) 1(50%) 1 (50%)
Meumoniaa repeticién 5 (5.5%) 3 (100%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (25%) 0 (0%) 1(17%) 0(0%) 1(4.0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%)
Infecdones de vias respiratoria a repeticién 9 (8.2%) 1(33%) 1(100%) 1(100%) 2 [50%) 0 (0%) 1(17%) 0(0%) 0 [0%) 3 (7.5%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%)
Dificultad respiratoria 9 (8.2%) 2 BT%) 0 (0%) 0 (0%) 2 50%) 0 (0%) 2 (33%) 0(0%) 0 [0%) 0 (0%) 2 (40%) 0 (0%) 1 (50%)
Cianosis 5 (5.5%) 2 BT%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (25%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 0 [0%) 12.5%) 2 (40%) 0 (0%) 0 [0%)
Tos 2 (1.8%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 1 (25%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 0 [0%) 0 (0%) 1(20%) 0 (0%) 0 [0%)
Asfiia 1(0.9%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 0 [0%) 12.5%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%)
vémitos 5 (4.5%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 1(4.0%) 0 (0%) 1(20%) 0 (0%) 2 (100%)
Falta de gananda ponderal 5 (4.5%) 2 B7%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%) 0 (0%) 1(17%) 0(0%) 0 [0%) 0(0%) 0 (0%) 1 (50%) 1 (50%)
Disfagia B(7.3%) 1(33%) 0 (0%) 0 (0%) 2 50%) 0 (0%) 0 (0%) 1(5.6%) 2 (8.0%) 12.5%) 0 (0%) 1(50%) 0 [0%)
Soplos 13 (12%) 2 BT%) 1(100%) 0 (0%) 2 [50%) 0 (0%) 3 (50%) 1(5.6%) 1(4.0%) 12.5%) 1(20%) 0 (0%) 1 (50%)
Ningung 85 (T7%) 0 [0%) 0 (0%) 1(100%) 2 50%) 3 (100%) 3 (50%) 15 (83%) 22 (88%) 37 (92%) 2 (40%) 0 (0%) 0 [0%)
Cardiopatias asociadas 99 [B0%) 3 (100%) 0 (0%) 1(100%) 3 (75%) 1(33%) 4 (BT%) 17 (94%) 24 (95%) 39 (98%) 3 (B0%) 2 (100%) 2 (100%)
Sindromes genéticos 20 (18%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 [0%) 0 (0%) 0 (0%) 4(22%) 5 @21%) 9 (22%) 0 (0%) 1(50%) 1 (50%)

Confinda...




TABLA 2. DESCRIPCION ESTRATIFICADA DE PACIENTES MENORES DE 18 ANOS CON DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULAR EN EL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022

General, N = 110"

Hermmienta diagnostica
E cocardiograma Transt oracico 9(8.2%)
Fluoroscopia con Trage Bario 29 (26%)
Angiotomografia vascular contrastada 104 (85%)
Resonancia Magnética Nudear 1 (0.9%)
Hallazgo Quinirgico 2(1.8%)
E xisfia compresion del anillo en estructuras 49 (45%)
Manejo quinirgico 23 21%)
Indicacion de cirugia por anillo vascular 16 (15%)
R lucidn de si iados al anillo 25 [B3%)

1, N=3

0 (0%)
0 (0%)
3 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
3 (100%)
3 (100%)
3 (100%)

3 {100%)

2N=1

1 (100%)
0 (0%)
1 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
1 (100%)
0 (0%)
0 (0%)

1 {100%)

3N =1

0 (0%)
0 (0%)
1 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
1 (100%)
0 (0%)
0 (0%)

0 (NA%)

4aN=4

0 (0%)
2 B0%)
4(100%)
0 (0%)
0 (0%)
4(100%)
1 @25%)
1 @5%)

133%)

5 N=3

0 (0%)
1 (33%)
3 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
2 (67%)
0 (0%)
0 (0%)

0 (NA%)

6 N =8

0 (0%)
1 (17%)
6 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
3 (50%)
0 (0%)
0 (0%)

3 (100%)

7,H =18

0(0%)
3(17%)
18 (100%)
0(0%)
0(0%)
4(22%)
0(0%)
0(0%)

2(67%)

8, N =25

0 (0%)
8 (32%)
22 (88%)
0 (0%)
1 (4.0%)
9 (36%)
8 (32%)
3 (12%)

4(100%)

9,N =401

0 (0%)
11 (28%)
37 (92%)
1 @25%)
1 @25%)
13 (32%)
6 (15%)
4(10%)

1(33%)

10, N =5

0 (0%)
2 (40%)
5 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
5 (100%)
2 (40%)
2 (40%)

3 (100%)

14, N =21

0 (0%)
0 (0%)
2 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
2 (100%)
1 (50%)
1 (50%)

2 (100%)

12,N=2

0 (0%)
1 (50%)
2 (100%)
0 (0%)
0 (0%)
2 (100%)
2 (100%)
2 (100%)

1 50%)

TIPO DE ANILLO VASCULAR

1: ACRTA CIRCUNFLEIA: ARCO ACRTICO DERECHC, ACRTA DESCENDENTE IZQUIERDA + DIVERTICULD DE KOMMERELL + CONDUCTO ARTERIOSO

2: AQRTA CIRCUNFLEIA: ARCO AORTICO DERECHC, ACRTA DESCENDENTE IZQUIERDA + DIVERTICULD DE KOMMERELL SIN CONDUCTD ARTERIOSO
3: AORTA CIRCUNFLEIA: ARCO ACRTICO IZQUIERDD, ACRTA DESCENDENTE DERECHA+ DIVERTICULD DE KOMMERELL + CONDUCT O ARTERICSO

4: AORTA CIRCUNFLEIA: ARCO ACRTICO IZQUIERDC, ACRTA DESCENDENTE DERECHA+ DIVERTICULD DE KOMMERELL SIN CONDUCTO ARTERIDSO
5: ARCD ADRTICO DERECHO + SUBCLAVIA EQUIERDA ABERRANTE CON TRAYECT O RETROESD FAGICA + CONDUCT O ARTERICSO

6 ARCD AORTICO DERECHO + SUBCLAVIA EQUIERDA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESOFAGICA + DIVERTICULD DE KOMMERELL + CONDUCTO ARTERIOSO
7: ARCD ADRTICO DERECHO + SUBCLAVIA EQUIERDA ABERRANTE CON TRAYECT O RETROESC FAGICA SIN CONDUCTO ARTERIDSOD

8 ARCD AORTICO IZQUIERDO + SUBCLAVIA DERECHA ABERRANTE CON TRAYECT O RETROESO FAGICO+ CONDUCTO ARTERIOSO

9 ARCD AQRTICO IZQUIERDO + SUBCLAVIA DERECHA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESO FAGICO, SIN CONDUCTO ARTERIOSO

10: DOBLE ARCO AORTICO : DOMINANCIA DERECHA
11: DOBLE ARCO AORTICO: DOMINANCIA IZQUIERDA
12: SUNG DE LA ARTERIA PULMONAR IZQU IERDA

n (%) *Fishers Exact Test for Count Data with simulated p-value (based on 2000 replicates); KruskalWallis rank sum tes; NAIndica Noaplica
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TABLA 3. FRECUENCIA CARDIOPATIAS CONGENITAS
EN PACIENTES MENORES DE 18 ANOS CON
DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULARENEL

INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO

CHAVEZ DE 2014 A 2022

Tetralogia De Fallot 20 (18.1%)
Atresia de la Valvula Pulmonar 11 {(10.0%)
Comunicacion Interventricular 9(8.2%)
Canal Atrio Ventricular 8 (7.2%)
Tronco Arterioso 8 (7.2%)
Doble Salida del Ventriculo Derecho 8 (7.2%)
Conexion Andmala de Venas Pulmonares 5(4.5%)
Conducto Arterioso Permeable 5(4.5%)
Comunicacién Interatrial 4 (3.6%)
Transposicion de las Grandes Arterias 4 (3.6%)
Sindrome de Vélvula Pulmonar Ausente 4(3.6%)
Interrupcion de Arco Adrtico 3(2.7%)
Estenosis Valvular Pulmonar 3 (2.7%)
Afresia TricOspidea 2 (1.8%)
Coartacion Aortica 2({1.8%)
Doble Camara Ventricular Derecha 1(0.9%)
Displasia Valvular Mitral Congénita 1(0.9%)
Fistula Coronariana 1{0.9%)

Ninguna 11 (10.0%)

TABIA 4 SINDROMES GENETICOS ASQCIADOS A
PACIENTES MENORES DE 18 ARNOS CON DIAGNOSTICO DE
ANILLO  VASCULAR EN EL INSTITUTO NACIONAL DE
CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022

Sindrome de Down | 8.2%

Sindrome. de delecion del | 6.4%
cromosoma 22q11
Sindrome de Marfan | 0.9%

Sindrome de Holt-Oram | 0.9%
Sindrome de Alagille | 0.9%

sindrome de Beals-Hecht | 0.9%

Sin sindrome genético asociado | 82%




U ol

TABLA 5. CLASIFICACION DE ANILLOS VASCULARES EN PACIENTES MENORES DE 18 AI\=|I05
DEL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022 (N=110)

ANILLO VASCULAR % TIPO DE ANILLO VASCULAR % SUBTIPO DE AV %

2.7%

AORTA CIRCUNFLEJACON PCA  3.6% 0.9%

0.9%
3.6%
22.5%
2.7%

AORTA CIRCUNFLEJA SIN CA

4.5%

5.4%

16.2%

[N I oo L T O (RN N O W TR B P

36.0%

DOBLE ARCO AORTICO: DOMINANCIA DERECHA  4.5%

DOBLE ARCO AORTICO: DOMINANCIA IZQUIERDA  1.8%
SLING DE LA ARTERIA PULMONAR IZQUIERDA 1.8%

¥¥X PCA: PERSINTENCIA DE CONDUCTO ARTERIOSO; CA: CONDUCTO ARTERIOSO,; AV: ANILLO VASCULAR

AORTA CIRCUNFLEJA: ARCO AORTICO DERECHO, AORTA DESCENDENTE IZQUIERDA + DIVERTICULO DE KOMMERELL + PCA

AORTA CIRCUNFLEJA: ARCO AORTICO IZQUIERDO, AORTA DESCENDENTE DERECHA+ DIVERTICULO DE KOMMERELL + PCA

AORTA CIRCUNFLEJA: ARCO AORTICO DERECHO, AORTA DESCENDENTE IZQUIERDA + DIVERTICULO DE KOMMERELL SIN CA

AORTA CIRCUNFLEJA: ARCO AORTICO IZQUIERDO, AORTA DESCENDENTE DERECHA+ DIVERTICULO DE KOMMERELL SIN CA

ARCO AORTICO IZQUIERDO + SUBCLAVIA DERECHA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESOFAGICO+ PCA

ARCO AORTICO DERECHO + SUBCLAVIA IZQUIERDA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESOFAGICA+ PCA

ARCO AORTICO DERECHO + SUBCLAVIA IZQUIERDA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESOFAGICA + DIVERTICULO DE KOMMERELL + PCA
ARCO AORTICO DERECHO + SUBCLAVIA IZQUIERDA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESOFAGICA SIN CA

ARCO AORTICO IZQUIERDO + SUBCLAVIA DERECHA ABERRANTE CON TRAYECTO RETROESOFAGICO SIN CA
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TABLA & EVOLUCION POSQUIRURGICA DE LOS PACIENTES
MENORES DE 12 ANOS CON DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULAR EN EL
INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022

Manejo quirargico (n= 110) 23 (21%)
Indicacion de cirugia por anillo vascular (n=110) 16 (13%)

Estancia hospitalaria mayor a 30 dias 3(13.0%)
asociado a anillo vascular (n= 23)

Complicaciones posquirdrgicas (n=23) 8(35.0%)

Mortalidad Posquirargica (n=23) 4(17.0%)

TABLA 7. HISTORIA NATURAL DE LOS SINTOMAS DE PACIENTES MENORES DE 18 ANOS CON DIAGNOSTICO DE ANILLO VASCULAR
ENEL INSTITUTO NACIONAL DE CARDIOLOGIA IGNACIO CHAVEZ DE 2014 A 2022.

TIPO DE ANILLO VASCULAR | ToTAL | ASINTOMATICOS | SINTOMATICOS  CRUGIA  CIRUGIA s R&ﬁﬁiﬁgﬁ&lz R&%SI%%%AEE S onae

A SUBCLAVIA ABERRANTECONPCA | 34 | 27 (79%) 7(21%)  3(43%) 4(57%) | 7(100%)  3(100%) 4 (100%) 0
A. SUBCLAVIAABERRANTE SINCA | 5g 52 (90%) 6(10%)  1(17%) 5(83%) | 6(100%) 1(100%) 5 (100%) 0
AORTA CIRCUNFLEJACONPCA | 4 0 (0%) 4(100%)  3(75%) 1(25%) | 4(100%)  3(100%) 1(100%) 0

AORTACIRCUNFLEJASIN CA | 5 2 (40%) 3(60%)  1(33%) 2(67%) | 2(67%) 0 (0%) 2 (100%) 1(33%)
DOBLEARCOAORTICO | 7 2 (29%) 5(71%)  3(60%) 2(40%) | 5(100%)  3(100%) 2 (100%) 0

SLIG DELAARTERIAPULMONAR | 0 (0%) 2(100%) 2(100%)  NA 1(50%) 1(50%) NA 1(50%)

TOTALT 410 | 83 (75%) 27(25%)  13(48%) 14(52%)| 25(93%)  11(41%) 14 (52%) 2 (7%)

*A: Arteria; CA: Conducto arterioso; PCA: persistencia de conducto arterioso.

**La n utilizada para el calculo de proporcion de pacientes asintomaticos y sinfomaticos fue la del total de su subtipo de anillo vascular,

por ejemplo, Doble arco adrtico n= 7.

*** La n utilizada para la proporcidn de los pacientes con drugia, resolucion y usencia de resolucion de sintomas fue el total de sintomaticos de cada
subtipo de anillo vascular, por ejemplo, Doble arco adrtico n= 3.

**** [ a n utilizada para resolucion de sintormas con cirugia y resolucion de sintomas sin cirugia fue el apartado de cirugia y sin cirugia respectivamente,
giempla doble arco adrtico n= 3 para resolucion de sintomas con cirugia y n= 2 para resolucion de sintomas sin cirugia. Co
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