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ABREVIATURAS

AAD: arco aortico a la derecha

Al: arteria innominada

AMD: alteracién de la mecanica de la deglucién
AV: anillo(s) vascular(es)

BPD: bronquio principal derecho

BPI: bronquio principal izquierdo

CIA: comunicacion interatrial

CIV: comunicacién interventricular

DAA: doble arco aértico

DVSVD: doble via de salida del ventriculo derecho
ECO: ecocardiograma

ERGE: enfermedad por reflujo gastroesofagico
HAP: hipertension arterial pulmonar

MARA: malformacién ano-rectal alta

OARIAP: origen anémalo de la rama izquierda de la arteria pulmonar (también
llamada sling pulmonar)

PCA: persistencia de conducto arterioso

PCI: paralisis cerebral infantil

RGE: reflujo gastroesofagico

RIAP: rama izquierda de la arteria pulmonar

RMN: resonancia magnética nuclear

RX: radiografia

SEGD: serie es6fago-gastro-duodenal

SDA: subclavia derecha aberrante

SDG: semanas de gestacion

Sx: sindrome

TAC: tomografia axial computada

VACTER: asociacién de malformaciones vertebrales, auriculares, cardiacas,
traqueo-esofagicas y renales.
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RESUMEN

Congruencia entre el diagnostico endoscoépico y quirdrgico de compresiones
traqueoesofagicas secundarias a anillos vasculares.

Félix JL, Furuya MEY, Ramirez-Figueroa JL, Vargas MH, Gonzalez-Ortiz B,
Vera-Canelo M y Rodriguez-Hernandez L.

Introduccidn. Los anillos vasculares (AV) son malformaciones que rodean a la
traquea, al eso6fago o a ambas estructuras y pueden condicionar compresiéon
extrinseca en forma parcial o completa. De todos los métodos utilizados para
su diagnéstico, la utilidad de la broncoscopia y/o endoscopia digestiva no ha
sido bien definida, ni se conoce el grado de congruencia del estudio
endoscopico con el diagndstico quirargico. Objetivo. Determinar el porcentaje
de congruencia endoscépica-quirdrgica en AV. Métodos. Estudio retrolectivo y
transversal en un hospital pediatrico de tercer nivel. De las bases de datos de
los servicios de Broncoscopia y Endoscopia digestiva se localizaron pacientes
con sospecha endoscépica de AV, sometidos a cirugia. Se analizaron datos
demograficos, clinicos, de imagen, endoscopicos y quirdrgicos. Resultados.
Se localizaron 20 pacientes (50% mujeres), con una mediana de edad de 5
meses (extremos, 1- 24); 13 de ellos con peso por debajo del percentil 3.
Todos, excepto uno tuvieron malformaciones congénitas; 18 (94.7%) cardiacas,
5 (26.3%) respiratorias, 4 (21.1%) digestivas, 4 (21.1%) con Sindrome de
Down, 3 (15.8%) neurologicas, 3 (15.8%) uro-renales y 4 (21.1%) diversas. De
los 20 pacientes, 12 presentaban una o mas enfermedades concomitantes
como hipertension arterial pulmonar, enfermedad por reflujo gastroesofagico,
alteracién de la mecanica de la deglucion y paralisis cerebral infantil (PCI). Los
datos clinicos mas frecuentes fueron: cianosis en el 55% de los pacientes,
neumonia recurrente en el 50%, estridor en el 50% y tos en el 45%; con una
mediana de evolucion de 3.5 meses (0.5-19). La broncoscopia se realizé en 19
pacientes y detectdé anomalias estructurales de la via aérea en 30%. La
endoscopia digestiva se realiz6 en 16 pacientes y diagnosticé al 100% de
casos de subclavia derecha aberrante (SDA). Entre ambos procedimientos se
diagnostico AV en el 90% de los pacientes y establecié el diagnédstico inicial en
60% de los casos. El porcentaje de congruencia diagndstica broncoscopico-
quirargica fue 89.5% y el de endoscopia digestiva-quirurgica fue 75%; con
congruencia global de 82.3%. Los diagndésticos definitivos fueron: 7 pacientes
con SDA, 5 con doble arco adrtico, 2 con arco aértico a la derecha y 1 caso de
cada uno de los siguientes diagnosticos: origen anémalo de la rama izquierda
de la arteria pulmonar, tronco braquiocefalico izquierdo, conducto arterioso
como AV y un anillo formado por la rama izquierda de la arteria pulmonar y
conducto arterioso. Conclusiones: El estudio endoscopico fue de gran valor,
ya que diagnosticé al 90% de los pacientes y tuvo una alta congruencia
diagnéstica en pacientes con AV. En todos los casos de sospecha de anillo
vascular deberan de realizarse broncoscopia y endoscopia digestiva en forma
complementaria. Los AV se asociaron a malformaciones congénitas,
predominantemente cardiacas con mayor frecuencia que lo reportado.



ANTECEDENTES

Los anillos vasculares (AV) son estructuras vasculares anémalas que rodean a
la traquea, al es6fago 0 a ambas estructuras en forma parcial o completa. Son
producto de la permanencia o de la involucibn anormal de uno o varios
elementos del sistema de arcos adrticos embrionarios, lo que determina varias
modalidades. Son una entidad rara y representan menos del 1% de las
malformaciones cardiovasculares. El resultado de estas anormalidades
vasculares, puede ser la compresion extrinseca de la via aérea y del esofago,
determinando morbilidad y potencial mortalidad en los nifios. '*2

Gross y Neuhauser desde 1945 fueron los pioneros en describir y dar
tratamiento quirrgico a estas alteraciones vasculares. > *

La participacion de los anillos vasculares como causa de obstruccion
traqueobronquial se ha subestimado debido a que las manifestaciones clinicas
son muy variadas y dependen del tipo de malformacién, pueden incluso ser
asintomaticos o presentar sintomatologia respiratoria y digestiva caracterizada
por sibilancias, estridor, dificultad respiratoria, cianosis, episodios de apnea,
infecciones respiratorias recurrentes, regurgitaciones, vémito, disfagia de
diversos grados, entre otros. " % > El estridor y las sibilancias son los signos
mas comunes y generalmente pueden empeorar con la agitacién y el llanto.
Los sintomas pueden iniciar desde el nacimiento y ser progresivos, pudiendo
ser diagnosticados en el primer afno de vida en un 40 a 80% de los casos,
dependiendo de la serie descrita. > >®

Un factor determinante en la dilacién o ausencia de diagnostico es la
falta de sospecha clinica, debiéndose enfatizar que un diagndstico temprano
disminuye la morbi-mortalidad y minimiza el dafo a la via aérea, ya que ha sido
demostrado que aunque se realice la descompresion quirdrgica en forma
exitosa, la obstruccion de la via aérea dindmica secundaria a inestabilidad de la
pared puede en alguno casos persistir y comprometer la vida.

Etiologia embrioldgica de los anillos vasculares

Los diversos tipos de AV se presentan en una etapa muy temprana del
desarrollo embrionario y resultan de la regresién anormal o incompleta de uno
de los 6 arcos adrticos. Algunos estudios recientes reportan que existe una
asociacién estrecha de la delecién de la banda 22q11 con alteraciones del arco
adrtico, asi como con otras cardiopatias congénitas. 2

En las primeras semanas del desarrollo embrionario estan presentes un
arco aodrtico ventral y otro dorsal que se conectan a través de 6 arcos
branquiales. El tercero, cuarto y sexto arco branquial son las estructuras mas
importantes en el desarrollo del arco aortico, de sus ramas principales, asi
como del conducto arterioso y de la arteria pulmonar. Cada arco branquial
evoluciona hacia una estructura vascular funcional o involuciona de la siguiente
manera:



1. Los primeros dos arcos izquierdos y derechos forman parte de la

irrigacion arterial de la cara.

A partir del tercer arco se desarrollan las arterias carotidas.

La aorta dorsal entre el tercero y cuarto arco involuciona.

El cuarto arco es la estructura principal en la formacién del arco aértico.

Del lado derecho su porcién proximal forma la arteria subclavia y su

porcién distal involuciona en el punto donde se une con el arco dorsal. El

cuarto arco aoértico izquierdo, permanece, formando el arco aértico.

5. El quinto arco involuciona bilateralmente.

6. La porcion ventral del sexto arco adrtico derecho se convierte en la parte
proximal de la rama derecha de la arteria pulmonar. La rama izquierda
de la arteria pulmonar se desarrolla a partir de la porciéon ventral del
sexto arco aortico izquierdo, mientras que la porciéon dorsal se convierte
en el conducto arterioso.

7. A partir de la séptima rama de la aorta dorsal se desarrollan la totalidad
de la arteria subclavia izquierda y la parte distal de la arteria subclavia
derecha.

»own

El desarrollo anormal del arco aértico se produce cuando no se lleva a
cabo una o mas de las involuciones mencionadas en las estructuras del arco
adrtico embrionario. 2

Los tipos de AV més frecuentes, su sintomatologia y los hallazgos con
algunos métodos diagnosticos se presentan en la figura 1 y son:

Doble arco adrtico (DAA). Se presenta con una frecuencia de 31% a 70% de
todos los AV, por lo que algunos lo consideran el tipo mas frecuente de los AV.
Es una forma de AV completo, en donde la trdquea y el eséfago estan
completamente rodeados por segmentos del arco adrtico y sus ramas. Puede
presentarse con predominio de arco anterior izquierdo, el cual pasa por delante
de la traquea y pared posterior del bronquio principal izquierdo (73%); o del
arco posterior derecho, que pasa por detrds del bronquio principal derecho
(BPD) y cara posterior del es6fago (20%) o de ambos (5%). ¥'2

Arco aortico a la derecha (AAD). Este AV que rodea a la traquea y el es6fago
se forma en el lado derecho y atras por el arco aértico; del lado izquierdo por el
ligamento arterioso y en la parte anterior por el tronco de la arteria pulmonar y
las ramas pulmonares. Es menos frecuente que el DAA vy, al igual que éste,
generalmente es una lesién aislada. ' '

Origen andémalo de la rama izquierda de la arteria pulmonar (OARIAP,
“sling o hamaca de la pulmonar”). Se origina a partir de la rama pulmonar
derecha, o de la porcién media del tronco de la arteria pulmonar, dirigiéndose
desde la derecha hacia la traquea, causando compresion del inicio del BPD vy
de la cara posterior de la traquea distal, asi como del eséfago en su cara
anterior. El ligamento arterioso pasa posterior al origen de la arteria pulmonar
derecha a la aorta, creando un AV que rodea la traquea, pero no al eséfago,
por lo que la sintomatologia respiratoria es la predominante. Es una
malformacion rara (4% de todos los AV), se asocia en un 50% con cardiopatias
congénitas y hasta en 83% a otras malformaciones como traqueomalacia y



lobulaciones pulmonares anormales. ' '

Subclavia derecha aberrante (SDA). Se presenta en 0.5 a 1% de la
poblacién, cursan habitualmente asintomaticos y es el resultado del origen de
la subclavia derecha en el arco aodrtico izquierdo. Produce una compresion
esofégica posterior y oblicua. '

Arteria innominada (Al). Aunque no es un AV como tal puede ocasionar
sintomatologia similar, ya que al originarse en forma anormal del lado izquierdo
del arco adrtico condiciona compresion traqueal anterior alta y oblicua, sin
compresion esoféagica. La mayor parte de los pacientes cursan asintomaticos,
aunque puede producir estridor, apnea, cianosis e infecciones respiratorias
recurrentes. Requiere tratamiento quirirgico en menos del 20% de los casos. '

Otros hallazgos
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Figura 1 Comparativo de los anillos vasculares mds frecuentes. "

Ruta diagndstica

La forma de presentacidon de estos pacientes puede hacer que el clinico
sospeche la presencia de un AV, o bien que sea un hallazgo durante la
exploracién cardiolégica o de imagen. Dentro de la ruta diagnéstica empleada
habitualmente, ademas de la radiografia simple de térax se solicita
esofagograma, ecocardiograma, angio-resonancia magnética, angio-
tomografia, cateterismo cardiaco y broncoscopia. & ™'



Varios autores han conjuntado los hallazgos clinicos con los auxiliares
diagndsticos para elaborar una sospecha fundada de un tipo especifico de AV.
En 1989 Backer y col. publicé una serie de nifios con edad media de 13 meses
que fueron sometidos a cirugia debido a obstruccion traqueoesofagica y cuyos
datos clinicos fueron dificultad respiratoria, estridor, apnea, disfagia o
infecciones respiratorias recurrentes. Estos autores encontraron un total de 204
AV, de los cuales 113 (55.4%) fueron completos; 61 (29.9%) con DAA, 52
(25.5%) con AAD con ligamento arterioso izquierdo. El resto se conformé de 71
(34.8%) pacientes con compresion secundaria a la Al, 9 (4.4%) con OARIAP y
11 (5.4%) con malformaciones vasculares diversas. 2° Los autores dividieron
los diferentes tipos de AV de acuerdo al estudio que los diagnosticé con mayor
frecuencia, como se presenta en el cuadro 1.

Cuadro 1. Clasificacion de los AV y su relacion con el estudio diagndstico de eleccion.

GRUPO TIPO ESTUDIO
DIAGNOSTICO DE
ELECCION
Grupo | Anillos vasculares completos: DAA y | Esofagograma con bario
AAD con ligamento arterioso izquierdo
Grupo Il OARIAP (“sling o hamaca de la|Broncoscopiay
pulmonar”) tomografia computada o
angiografia
Grupo llI Al Broncoscopia solamente
Grupo IV Malformaciones vasculares diversas | Esofagograma o
angiografia

En la revision exhaustiva de la literatura mundial no encontramos estudios de
prueba diagnéstica para AV.

Papel de la broncoscopia en el diagnostico de AV

La broncoscopia es util para evaluar el calibre de la via aérea, su anatomia, su
funcionalidad, asi como para realizar procedimientos diagnésticos vy
terapéuticos. Especificamente, ante la sospecha de AV el principal objetivo de
la broncoscopia es evaluar la presencia de compresiones extrinsecas pulsatiles
y la funcionalidad de la via aérea central. Es un procedimiento muy 0til porque
a diferencia de otros métodos permite localizar el sitio especifico de la
compresion, su dimension, el grado de obstruccidn, si ésta es Unica o multiple o
si se acompana de otras malformaciones traqueobronquiales. Desde el punto
de vista funcional establece la presencia de malacias y el grado de colapso de
la via aérea durante el ciclo respiratorio. En algunos casos su indicacién inicial
es estridor o sibilancias, siendo el AV un hallazgo. °

Algunos autores la consideran indispensable ante la sospecha clinica,
mientras que otros la recomiendan so6lo en aquellos pacientes con problemas
diagnasticos.




Filston y col. consideran que todos los nifios con obstruccion de la via
aérea y aquellos que presentan estridor asociado a dificultad para su
alimentacion, cianosis, apnea, falla para crecer, radiopacidades pulmonares,
atelectasia o infecciones recurrentes de la via aérea deben ser sometidos a
broncoscopia, asi como todos los casos de sindrome (Sx) de compresion
vascular de la via aérea sospechados inicialmente por otras modalidades
diagnésticas. Ademas, refieren que el esofagograma e incluso la angiografia
del arco aértico pueden fallar en la identificacion de compresiones traqueales
debidas a dilatacién de las cavidades cardiacas o por la Al. #'

Chapotte y col. realizaron un estudio retrospectivo en 72 nifios con
cardiopatia congénita y sospecha de compresién de la via aérea con el fin de
evaluar el valor de la broncoscopia. En su serie encontré6 anomalias
endoscopicas diversas en 71% de los pacientes, de las cuales 50% eran
compresiones de la via aérea, concluyendo que este es un estudio util, bien
tolerado y que permite una valoracién preoperatoria de estos pacientes. %

A diferencia de lo anterior Alsenaidi y col. en su serie de 81 pacientes
con DAA diagnosticados durante 40 anos, refiri6 que la endoscopia fue
realizada solo en el 30% de los pacientes con el fin de investigar una posible
enfermedad laringea o traqueal como causa de la sintomatologia.®

De igual manera, en nuestro pais Tapia y col.,, en una serie de 66
pacientes con AV, utilizaron este método so6lo en el 24% de los pacientes,
catalogandolo como util en el 81% de los casos. ° Por otro lado, Furuya y col.,
reportaron 2 pacientes en estado critico, con dificultad respiratoria grave,
asistencia mecanica a la ventilacién e incremento del didametro anteroposterior
del térax en forma persistente, a quienes se les realiz6 la broncoscopia y
esofagoscopia en la Unidad de Cuidados Intensivos documentandose DAA y
SDA, respectivamente. Se realiz6 correccion quirdrgica inmediata con
evolucién exitosa.?®

Los hallazgos endoscépicos, tanto de via aérea como de tubo digestivo
permiten al clinico elucubrar el tipo de AV. El cuadro 2 muestra los hallazgos
caracteristicos segun los AV mas frecuentes.

Cuadro 2. Hallazgos endoscépicos esperados para cada tipo de AV.

Tipo de Broncoscopia Endoscopia digestiva
AV

DAA Compresion pulsétil anterolateral | Compresidn pulsatil posterior de
derecha del tercio distal de la la unién del tercio superior con el
trdquea, con desplazamiento a la | medio del eséfago. En proyeccion
izquierda. horizontal, amplia.

AAD Compresion pulsétil lateral Compresién pulsatil posterior y
derecha con desplazamiento del |horizontal del tercio medio del
tercio medio de la trdquea. esofago.

OARIAP |Compresion pulsatil posterior del | Compresidn pulsatil anterior del
tercio distal de la trdquea y/o tercio medio del eséfago.
traqueobronquial derecha.




SDA Sin compresiones. A menos que | Compresidn pulsatil posterior y
este muy apretada, puede oblicua en la unién del tercio
comprimir la traquea posterior. superior con el medio del eséfago.
Habitualmente no amplia.

Al Compresidn pulsatil anterior del | Sin compresiones.
tercio superior de la traquea.

Tratamiento

El tratamiento depende del tipo de AV, ya que en los casos asintomaticos sélo
se requiere vigilancia y en los casos sintomaticos debe analizarse la anatomia
de la anomalia vascular para decidir si es posible la reseccion quirdrgica, asi
como la técnica mas adecuada, con la finalidad de descomprimir el segmento
de la via aérea involucrado. " #*® En algunos casos es necesario realizar pexia
de la aorta, de una de las ramas de la arteria pulmonar, reseccion o
reimplantacion vascular, reseccion del tejido fibrotico cercano al sitio de la
compresién; "*#* 2% en otros casos la simple reseccién del ligamento o conducto
arterioso puede resolver la compresion traqueoesofdgica, como puede
observarse en casos de arco aértico a la derecha. "> %

Tomando en cuenta la frecuencia de los AV, el abordaje mas frecuente
es la toracotomia izquierda como lo refiere el estudio de Woods y col. quienes
revisaron en forma retrospectiva los casos de compresion traqueoesofagica
secundarios a anomalias del arco aortico y de los grandes vasos, desde 1974
al 2000. Se identificaron 82 pacientes y en 70 (85%) el abordaje fue la
toracotomia izquierda, encontrando 31 (38%) con DAA, 22 (27%) AAD con
ligamento arterioso izquierdo, 20 (24%) con Al, 4 (5%) SDA, 3 (4%) con
OARIAP y 2 (2%) con subclavia izquierda aberrante (SIA).

Humphrey col. realiz6 una encuesta de seguimiento en 25 de 38
pacientes con alteraciones del arco adrtico operados durante una década. Casi
la mitad continué con sintomatologia respiratoria mientras que el 18% persistio
con alteraciones en la alimentacion a pesar del tratamiento quirdrgico. Los
pacientes con sindromes genéticos subyacentes presentaron mayor
persistencia de la sintomatologia. ’

En la literatura internacional abunda la presentacion de series de casos
de AV, con la descripcion de los diferentes tipos, los métodos diagnosticos
utilizados, las diversas técnicas quirurgicas empleadas y sus resultados a corto
y largo plazo. A pesar de ello no hay estudios que describan la sensibilidad y
especificidad de cada uno de los métodos diagnésticos, desafortunadamente
no se encontrd andlisis de los auxiliares diagnosticos como “pruebas
diagndsticas”. Quiza una de las causas que explica este fendmeno es la baja
frecuencia de AV ya que las series mas grandes corresponden a estudios de
mas de 10 afnos, lo que significa tecnologia diferente.

Dado lo raro de estas malformaciones los estudios son retrolectivos y
acumulan la experiencia de muchos afos, como se ve en las series




presentadas en los antecedentes que van de 10 a 40 afos, lo que hace dificil
estudiar la sensibilidad y especificidad de cada método diagnéstico, ya que no
todos los estudios se realizaron en todos los pacientes. Ademas los AV
asintomaticos no son quirdrgicos por lo que el estdndar de oro, que es la
cirugia, se desconoce en algunos pacientes.

Recientemente los avances metodologicos permiten estudios no
invasivos como los de angio-resonancia y tomografia multicorte con
reconstruccion.

A diferencia de lo anterior, no existe ningun estudio hasta el momento
que analice la congruencia diagnostica entre la endoscopia con los hallazgos
quirargicos. De ser positiva, las ventajas que se obtendria serian: diagnéstico
temprano, menos invasivo que el cateterismo, con visién directa de la
funcionalidad de la via aérea y la identificacion de malacias, lo que permitira
predecir el pronodstico posquirurgico en relacion con la obstruccion de la via
aérea.

Hasta este momento no existe consenso en el uso y la utilidad o
indicacion precisa de la endoscopia en el diagnéstico de AV, sin embargo, por
todo lo analizado, consideramos que la endoscopia es indispensable en la
evaluacion de estos pacientes, lo que justifica la realizacion del presente
trabajo.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Hasta ahora no hay informacién disponible acerca de la utilidad de la
broncoscopia en el diagndstico de AV, ni de la congruencia que pueda existir
entre el diagndstico endoscépico y el quirdrgico. En este Hospital se realizan
broncoscopias desde 1994, diagnosticandose probable AV y en algunos casos
se ha podido especificar la variante. Creemos que la broncoscopia junto con la
endoscopia digestiva pueden llegar al diagnéstico en la mayor parte de los
casos de AV, sin embargo no se han realizado estudios en los que se
comparen con el diagnéstico definitivo realizado durante la cirugia. De lo
anterior surgen las siguientes preguntas:

¢ Pueden los hallazgos endoscépicos predecir el tipo especifico de AV?
¢ Cual es la congruencia entre el diagndstico de AV por endoscopia y cirugia?



JUSTIFICACION

Las compresiones traqueoesofagicas por estructuras vasculares se asocian a
multiples patologias respiratorias y digestivas. Un diagnéstico oportuno evita la
morbi-mortalidad y minimiza el dafo a la via aérea, ya que ha sido demostrado
que aunque se realice la descompresion quirirgica en forma exitosa la
obstruccién de la via aérea dinamica secundaria a inestabilidad de la pared
puede, en algunos casos, persistir y comprometer la vida, principalmente en
aquellos casos de diagnéstico tardio. ' 2°

El papel de la endoscopia de via aérea y de tubo digestivo en estos
pacientes no ha sido bien definido y es motivo de controversia, ya que algunos
centros no la contemplan tempranamente en el estudio de estos pacientes,
mientras que otros la consideran indispensable dependiendo del tipo de
anomalia vascular sospechada. * 20?2

Por otro lado, no existe antecedente en la literatura en donde se haya
determinado el grado de congruencia entre los hallazgos endoscépicos con los
quirdrgicos.

De aceptarse la hipotesis alterna de este trabajo, se confirmara la
importancia y el papel de la endoscopia en el diagnéstico de AV. Ademas sera
posible acortar el tiempo para llegar al diagndstico en algunos casos, sin la
necesidad de utilizar medio de contraste intravenoso y menor exposicion a
radiacion.

La forma de presentacion clinica de los AV generalmente es secundaria
al grado y localizacién de la obstruccion, ya sea de la via aérea o de la
digestiva. Por lo tanto el impacto que se espera es: diagnostico mas temprano,
menor numero de hospitalizaciones y de eventos graves que pongan en riesgo
la vida del paciente y eventualmente la indicacién racional de otros estudios
mas invasivos, dependiendo de la sintomatologia y/o sospecha de
malformacion agregada.



HIPOTESIS

La congruencia entre el diagnéstico endoscépico y quirurgico de la variante
especifica de AV, sera igual o mayor al 80%.



OBJETIVOS

GENERAL

Determinar el porcentaje de congruencia que existe entre el diagnéstico
endoscopico y el quirdrgico en AV.

ESPECIFICOS

1. Determinar con que método se lleg6 al diagndstico de AV previo a la
cirugia.

2. Describir los hallazgos endoscépicos en relacién a los diferentes tipos de
AV.

3. Definir el porcentaje de congruencia endoscdpica y quirurgica en cada
una de las variedades de AV.

4. Conocer el numero de casos que persistieron con sintomas respiratorios
y digestivos en el periodo postoperatorio.



PACIENTES Y METODOS

DISENO
Estudio observacional, retrolectivo, comparativo y transversal.
CARACTERISTICAS DEL LUGAR DONDE SE REALIZO EL ESTUDIO

Hospital de Pediatria del Centro Médico Nacional Siglo XXI, IMSS, de la ciudad
de Meéxico, que es un hospital de tercer nivel dedicado a la atencién de
pacientes menores de 17 afos, de dificil diagnostico y manejo, referidos de
unidades de segundo nivel de atencion del D. F. y diferentes estados de la
Republica.

UNIVERSO DE ESTUDIO

Expedientes y/o reporte endoscopico y base de datos de los servicios de
Broncoscopia y Endoscopia digestiva de nifios con diagndstico endoscopico
presuntivo de AV, que fueron sometidos a correccidn quirdrgica.

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

Se revisé la base de datos realizada por los servicios de Broncoscopia y
Endoscopia digestiva desde 1994, localizando los pacientes con diagnostico
endoscépico de AV. Posteriormente se revisaron todos los reportes de
broncoscopia desde 1994 al 2007, identificando aquellos con diagnéstico o
hallazgos sugestivos de AV.

Posteriormente se localizé su expediente clinico, se seleccionaron los
que fueron sometidos a cirugia de AV y se obtuvo la informacién consignada en
la hoja de recoleccion de datos (Anexo 1). Toda la informacion requerida fue
obtenida de esta fuente.

Se realizd6 una comparacién entre el diagnostico establecido por
broncoscopia y/o endoscopia digestiva y el diagnostico quirdrgico, para calcular
el porcentaje de congruencia.

CRITERIOS DE INCLUSION
Todos los pacientes con diagndstico endoscopico de AV que fueron sometidos

a cirugia y que contaban con reporte endoscoépico completo, expediente clinico
y/0 base de datos de los servicios de Broncoscopia y Endoscopia digestiva.

CRITERIOS DE EXCLUSION



Para este estudio no se consideraron criterios de exclusion.

CRITERIOS DE ELIMINACION

Pacientes en quienes las variables a comparar (hallazgos endoscépicos y
quirdrgicos) no se encontraron descritos o completos.

TAMANO DE LA MUESTRA

La muestra se conformdé por todos los expedientes y/o base de datos del
servicio de Endoscopia de pacientes que cumplieron con los criterios de

inclusion.

TIPO DE MUESTREO:

No probabilistico, por conveniencia.

DEFINICION DE VARIABLES

Variable Definicién Definiciéon operacional Escala de Unidad de
conceptual medicion  medicién

Congruencia Coherencia, Porcentaje de pacientes en los que el  Cuantitativa  Porcentaje

diagnostica relacion légica. diagnéstico establecido por broncos-  continua

copia y/o endoscopia digestiva fue
similar al diagndstico quirargico.

Género Categoria de un Se determinara en femenino o Cualitativa Masculino,
individuo basada en  masculino segun fenotipo. dicotémica Femenino
los cromosomas
sexuales.

Edad Duracion de la La misma que la definicion Cuantitativa Meses
existencia de un conceptual. Se calculara con la fecha  continua
individuo medida en  de nacimiento.
unidades de tiempo
a partir de su
nacimiento.

Sintomatologia Manifestaciones Manifestaciones clinicas respiratorias  Cualitativa Presente

respiratoria clinicas en relacién  relacionadas que hacen sospechar un nominal Ausente
al sistema AV. Pueden ser una o mas de las
respiratorio siguientes: tos, cianosis, sibilancias,
referidas por el apnea, dificultad respiratoria,
paciente. aspiracion, neumonia recurrente.

Sintomatologia Manifestaciones Manifestaciones clinicas digestivas Cualitativa Presente

digestiva clinicas en relacién  relacionadas que hacen sospechar en nominal Ausente
al sistema digestivo ~ AV. Pueden ser una o més de las
referidas por el siguientes: vomito, disfagia,
paciente. regurgitacion.

Hallazgos de Datos encontrados ~ Datos obtenidos de los diversos Cualitativa Presente

imagen por medio de métodos de imagen utilizados para el dicotbmica  Ausente

diferentes métodos
diagndsticos por

diagnéstico de AV. Los métodos de
imagen son los siguientes: Rx de



imagen.

térax, SEGD, ecocardiograma, TAC
de térax, angio-grafia, angio-TAC,
angio-RMN. Los hallazgos de cada
método se describen en la hoja de
recoleccion de datos.

Hallazgos de Datos encontrados Pueden ser uno o més de los Cualitativa Presente
broncoscopia por medio de siguientes: compresién traqueal dicotémica Ausente
broncoscopia. anterior, posterior, bilateral; estenosis
traqueal, traqueomalacia, pulsatil.
(Ver Cuadro 2)
Hallazgos de Datos encontrados ~ Puede ser uno o mas de los Cualitativa Presente
endoscopia por medio de siguientes: compresién esofagica dicotémica Ausente
digestiva endoscopia anterior, posterior, bilateral, estenosis
digestiva. esofagica, pulsatil. (Ver cuadro 2)
Diagnéstico Conclusion acerca Nombre de la variedad de AV Cualitativa Tipo de AV
endoscopico de la enfermedad consignada en el reporte de nominal
de un paciente, a broncoscopia y endoscopia digestiva.
partir del analisis y
estudio por medio
de endoscopia.
Diagnéstico Conclusion acerca Nombre de la variedad de AV Cualitativa Tipo de AV
quirargico de la enfermedad consignada en la nota posquirdrgica.  nominal

de un paciente,
obtenida posterior a
un procedimiento
quirdrgico.

ANALISIS DE LOS DATOS

La estadistica descriptiva se realizé calculando medidas de tendencia central y
dispersion para las variables cuantitativas de intervalo (promedios y error
estandar, o medianas y extremos, dependiendo de si tenian distribucién normal
0 no, respectivamente). Para las variables cualitativas se emplearon
frecuencias y porcentajes.

Dado que fue un estudio retrolectivo y que no se cuenta con video-
grabacién, no fue posible hacer andlisis estadistico de concordancia intra e
interobservador.

CONSIDERACIONES ETICAS

De acuerdo al articulo 17 del Reglamento de la Ley General de Salud en
materia de investigacion para la salud, este estudio se considera sin riesgo,
dado que se trata de un estudio retrolectivo basado en la informacion contenida
en el expediente clinico y en las hojas de reporte endoscoépico; no existen
contraindicaciones.

El proyecto fue aprobado por el Comité local de investigacién con el
namero de registro R-2007/3603/037 y no se exigio la realizacién de carta de
consentimiento informado para incluir los casos seleccionados en este trabajo.
Es importante mencionar que, de acuerdo a las normas hospitalarias, todo
procedimiento endoscépico se realizé posterior a la autorizacion de los padres



o tutores, quienes firmaron la hoja de autorizacion quirdrgica y de
consentimiento informado. Los datos personales de los pacientes fueron
confidenciales.



RESULTADOS

Se revisaron todos los reportes broncoscoépicos realizados de 1994 a 2007, asi
como la base de datos de pacientes con diagnostico de AV de los servicios de
Broncoscopia y Endoscopia digestiva. Se encontraron 72 casos con sospecha
de algun tipo de AV. De éstos, solamente 20 casos cumplieron con los criterios
de inclusion. La poblacion estudiada estuvo formada por 10 hombres (50%) y
10 mujeres, con una mediana de edad de 5 meses (minimo 1, maximo 24); 13
de ellos presentaban peso por debajo del percentil 3. Todos los pacientes
excepto uno presentaban algun tipo de malformacion congénita, las cardiacas
fueron las mas frecuentes y se presentaron en 18 pacientes (94.7%), seguido
de las respiratorias en 5 pacientes (26.3%), las digestivas en 4 (21.1%) y 4
pacientes con Sx de Down (21.1%). Tres pacientes presentaron
malformaciones neurolégicas (15.8%) y otros tres malformaciones uro-renales
(15.8%). Las malformaciones se desglosan en el cuadro 3.

Cuadro 3. Malformaciones congénitas asociadas

Tipo de Malformacion especifica n (%)
malformacion
n (%)
Cardiaca PCA 13 (68.4)
18 (94.7) CIA 8 (42.1)
Clv 5 (26.3)
Estenosis aértica 2 (10.5)
Estenosis pulmonar 2 (10.5)
Coartacion aortica 2 (10.5)
Atresia pulmonar 2 (10.5)
Tetralogia de Fallot 1 (5.3)
Transposicion de grandes arterias 1 (5.3)
Origen anémalo de carétida izquierda 1 (5.3)
Doble via de salida del ventriculo derecho 1 (5.3)
Respiratoria Bronquio traqueal 3 (15.8)
5 (26.3) Laringomalacia 2 (10.5)
Digestivas MARA 3 (15.8)
4(21.1) Diverticulo de Meckel 1 (5.3)
Cromosomopatia | Sx de Down 4 (21.1)
4 (21.1)
Neuroldgica Hipoplasia del cuerpo calloso y Sx de Moebius |1 (5.3)
3 (15.8) Agenesia del cuerpo calloso 1 (5.3)
Aneurisma arteria cerebelosa posteroinferior 1 (5.3)
Uro-renal Estenosis ureteropiélica bilateral 1 (5.3)
3 (15.8) Valvas ureterales posteriores 1 (5.3)
Hipoplasia, ectopia, hidronefrosis, megauréter | 1 (5.3)
Otras Asociacion VACTER 1 (5.3)
4(21.1) Poliotia 1 (5.3)
Dacrioestenosis 1 (5.3)
Sx de Rubinstein Taybi 1 (5.3)

CIA: comunicacion interatrial, CIV: comunicacién interventricular, MARA: malformacién ano-




rectal, PCA: persistencia del conducto arterioso, VACTER: malformaciones vertebrales,
auriculares, cardiacas, traqueo-esofagicas y renales.

Ademas, 12 de los pacientes presentaban una o mas enfermedades
concomitantes, 6 pacientes presentaron hipertension arterial pulmonar (HAP), 3
presentaron enfermedad por reflujo gastroesofagico (ERGE), otros 3 alteracion
de la mecanica de la deglucién (AMD) y 3 mas paralisis cerebral infantil (PCI).

En la mitad de los casos 0 mas, los sintomas fueron cianosis, estridor o
neumonia recurrente; el resto presentaron sintomatologia variada, incluyendo
tos, atragantamiento, dificultad respiratoria, sibilancias, respiracién estertorosa,
apnea, aspiracion, vomito, regurgitacién, disfonia, disfagia e hiperextensién del
cuello, en forma decreciente, como se presenta en el cuadro 4. La mediana de
evolucién fue de 3.5 meses (minimo 0.5, maximo 19).

Cuadro 4. Caracteristicas clinicas de los pacientes con AV

Caracteristicas clinicas Frecuencia Porcentaje

n=20
Cianosis 11 55
Estridor 10 50
Neumonia recurrente 10 50
Tos 9 45
Atragantamiento 8 40
Dificultad respiratoria 7 35
Sibilancias 5 25
Respiracion estertorosa 5 25
Apnea 3 15
Aspiracion 3 15
Vomito 3 15
Regurgitacion 3 15
Disfonia 1 5
Disfagia a solidos 1 5
Disfagia a soélidos y liquidos 1 5
Hiperextensién del cuello 1 5

Los hallazgos imagenolégicos fueron como sigue. La descripciéon de la
radiografia de térax se encontr6 en el expediente clinico de 16 pacientes; el
hallazgo predominante fue sobredistension en 6 (37.5%) y atelectasia en 4
(25%); de los 17 pacientes con reporte de esofagograma, la compresion
posterior en el tercio superior se observé en 6 (35.3%), AMD en 6 (35.3%),
reflujo gastroesofagico (RGE) en 4 (23.5%), y 2 (11.8%) con compresion
anterior en el tercio inferior. En 15 pacientes se encontr6 reporte de
ecocardiograma, 12 presentaron algun tipo de cardiopatia congénita (80%); en
6 se sospechd AV (40%): AAD en 2 (13.3%); SDA, DAA y OARIAP se
diagnosticaron en un paciente (6.7%) cada uno, y en otro (6.7%) no se precisé
el tipo de AV. Se encontr6 la descripcidon de tomografia de térax en soélo 7
expedientes, en 4 (57.1%) se sospechd AV, que se corroboré en 3 (42.9%, 2



con DAA y uno con OARIAP). Los diagnésticos no relacionados con AV fueron
2 pacientes con neumonia y atelectasia y, uno con compresion esofagica.

En 17 de los 20 pacientes analizados se localiz6 el reporte de
angiografia, los diagnosticos relacionados con AV fueron: SDA en 4 casos
(23.5%), DAA en 4 (23.5%), AAD en 2 (11.8%) y OARIAP en 1 (5.9%). En el
resto se diagnosticé persistencia del conducto arterioso (PCA), comunicacion
interatrial (CIA) y HAP en dos pacientes y un caso de los siguientes:
comunicacion interventricular (CIV) con atresia pulmonar; CIA; PCA con HAP y
carétida izquierda aberrante; y PCA con estenosis subadrtica e hipoplasia del

arco aoértico.

En el cuadro 5 se sintetizan los hallazgos clinicos, y de imagen
relevantes en cada caso de AV, asi como sus diagnésticos previos, para
mostrar de una forma mas clara sus caracteristicas particulares.

Cuadro 5. Sintomas y hallazgos de imagen relevantes en los pacientes con AV.

Paciente  Edad  Sexo Caracteristicas Hallazgos positivos de  Otros diagnésticos
(meses) clinicas relevantes imagen
1 24 F Estridor, tos, Compresion posterior baja, PCA
sibilancias, neumonia DAA por TAC y angiografia
recurrente, respiracion
estertorosa
2 8 M Disfagia, Ninguno PCA, estenosis adrtica y
atragantamiento, coartacion aértica, HAP,
vémito, neumonia hipoplasia del cuerpo
recurrente calloso, Sx de Moebius,
PClI, paralisis facial
derecha
3 6 M Estridor, tos, cianosis, Sobredistensiéon pulmonar, Traqueomalacia,
apnea, disfonia, compresién esofagica estenosis ureteropiélica
dificultad respiratoria anterior del 1/3 distal, bilateral
OARIAP por ECOy
angiografia, DAA por TAC
4 9 F Estridor, respiracion Sobredistensiéon pulmonar, PCA, valvas ureterales
estertorosa compresién esofagica posteriores
bilateral, carétida izquierda
aberrante por ECO,
estrechamiento esofégico
en TAC
5 5 F Cianosis, Compresion esofagica PCI
atragantamiento, posterior del 1/3 superior,
sibilancias, AMD; atresia pulmonar,
regurgitacion, PCA y CIV por ECO; DAA
neumonia recurrente por angiografia
6 13 M Tos, aspiracion, Atelectasia, compresién ERGE, diverticulo de
vémito, dificultad esofagica posterior del 1/3 Meckel, criptorquidia
respiratoria, superior, PCA por ECO, bilateral
regurgitacion, neumonia por TAC,
neumonia recurrente hipoplasia del arco adrtico y
SDA por angiografia
7 6 F Estridor, tos, disfagiaa  Sobredistension pulmonar, Ninguno
sélidos, RGE, DAA por angiografia
atragantamiento,
sibilancias, respiracion
estertorosa
8 5 Tos, cianosis, Atresia pulmonar, PCA, CIV  HAP
neumonia recurrente por ECO y angiografia
9 4 M Tos, cianosis, Sobredistension pulmonary  Osteopenia
aspiracion, patrén alveolar, RGE; AAD
atragantamiento, CIA y tetralogia de Fallot
sibilancias, dificultad por ECO, neumonia por
respiratoria, neumonia  TAC, AAD por angiografia
recurrente
10 10 F Estridor, cianosis Cardiomegalia, RGE, AMD; Laringomalacia, Sx de



AAD y tetralogia de Fallot
por ECO, AAD y ligamento
arterioso por angiografia

Down

11 3 M Tos, cianosis, Atelectasia, compresién Bronquio traqueal,
atragantamiento, esofagica del 1/3 superior; MARA, hipoplasia de
hiperextension del sospecha de AV por ECO; vias biliares, hernia
cuello SDA, CIA, CIV y HAP por umbilical, hepatitis

angiografia neonatal, colestasis, Sx
de Down,
dacrioestenosis,
hidrocele bilateral

12 1 M Cianosis, regurgitacion ~ Compresién esofagica Ninguna

posterior del 1/3 superior y
AMD, PCA por ECO

13 4 M Estridor, tos, Compresion traqueal entre Laringomalacia,
aspiracion, sibilancias, el 1/3 medio y distal en RX hipoplasia renal, valvas
dificultad respiratoria, de térax, compresion ureterales posteriores,
neumonia recurrente esofagica anterior del 1/3 ectopia renal bilateral,

inferior, AMD; CIA por megauréter e

ECO; compresion esofagica  hidronefrosis izquierda,
y traqueal por arteria MARA, asociacion
pulmonar y cavidades VACTER, poliotia
derechas en TAC

14 16 F Estridor, cianosis, Sobredistension pulmonar, PCA, ERGE, AMD,
apnea, RGE, AMD; SDA por pretérmino de 36 SDG
atragantamiento, angiografia
vémito, dificultad
respiratoria, neumonia
recurrente

15 3 M Cianosis, Atelectasia, AMD; PCA, Bronquio traqueal,
atragantamiento, CIA por ECO y angiografia ERGE, AMD, agenesia
neumonia recurrente, del cuerpo calloso, Sx de
respiracién estertorosa Rubinstein Taybi, PCI

16 0.5 F Estridor, cianosis, Sobredistensién pulmonar, PCA
apnea, compresién esofagica
atragantamiento posterior del 1/3 superior,

DAA por TAC y angiografia

17 10 M Estridor, tos, dificultad Patrén alveolar, Sx de Down
respiratoria, neumonia  cardiomegalia, compresion
recurrente, respiracion  esofagica posterior del 1/3
estertorosa superior, PCA, CIA, HAP y

origen anémalo de carétida
izquierda por ECO y
angiografia

18 2 M Estridor, cianosis, Atelectasia, cardiomegalia; MARA, Sx Down
dificultad respiratoria SDA, CIA, PCA, HAP por

ECO y angiografia
19 2 F Cianosis, dificultad Atelectasia total izquierda, Aneurisma de arterial
respiratoria cardiomegalia; estenosis cerebelosa
subadrtica, coartacion posteroinferior, sepsis
aortica yuxtaductal, PCA, por Candida
CIVy HAP por ECO y
angiografia
20 1 F Dificultad respiratoria Atelectasia apical derecha, Laringomalacia, bronquio

cardiomegalia; DVSVD,
estenosis pulmonar, PCA,
CIVy CIA por ECO

carinal, estenosis del
bronquio intermedio

AAD: arco aértico a la derecha, AMD: alteracion de la mecéanica de la deglucion, AV: anillo vascular CIA: comunicacion
interatrial, CIV: comunicacion interventricular, DAA: doble arco aértico, DVSVD: doble via de salida del ventriculo
derecho, ECO: ecocardiograma, ERGE: enfermedad por reflujo gastroesofagico, HAP: hipertensién arterial pulmonar,
MARA: malformacién ano-rectal alta, OARIAP: origen anémalo de la rama izquierda de la arteria pulmonar, PCA:
persistencia del conducto arterioso, PCI: pardlisis cerebral infantil, RGE: reflujo gastroesofagico, SDA: subclavia
derecha aberrante, SDG: semanas de gestacion, TAC: tomografia axial computada, 1/3: tercio

El procedimiento broncoscépico se llevd a cabo en 19 pacientes; las
indicaciones fueron estridor en 7 (36.8%), en 7 (36.8%) sospecha clinica de
AV, 3 (15.8%) por atelectasia y 2 (10.5%) por sospecha de aspiracion a la via
aérea.

El diagnéstico establecido por broncoscopia y endoscopia digestiva se
encuentra en el cuadro 6.



Cuadro 6. Diagndsticos endoscipicos

Broncoscopia Endoscoscopia digestiva

n=19* n (%) n=16 n (%)
DAA 5(26.3) SDA 9 (56.3)
Bronquio carinal o traqueal 4(21.1) DAA 3(18.8)
Traqueitis y endobronquitis 3(15.8) OARIAP 1(6.3)
AAD 2 (10.5) Compresion esofagica del 1/3 medio 1 (6.3)
Estenosis bronquial 2 (10.5) Sospechade AV 1(6.3)
Compresién del BPI por la RIAP 1(5.3) Normal 1(6.3)
OARIAP 1(5.3)
Compresién traqueal por 1(5.3)
probable quiste broncogénico
Estenosis subglotica 1(5.3)
Compresidn traqueal posterior 1(5.3)
Sospecha de AV 1(5.3)
Normal 1 (5.3)

* Algunos pacientes presentaron mas de un diagndstico broncoscépico.

AAD: arco adrtico a la derecha, AV: anillo vascular, BPI: bronquio principal izquierdo, DAA: doble arco aértico, OARIAP:
origen anémalo de la rama izquierda de la arteria pulmonar, RIAP: rama izquierda de la arteria pulmonar, SDA:
subclavia derecha aberrante 1/3: tercio

Al conjuntar los dos procedimientos endoscépicos, se detectd algun tipo
de AV en 12 (60%) pacientes (7 por medio de broncoscopia, 4 por endoscopia
digestiva y 1 en conjunto) en quienes no se sospechaba previo al
procedimiento. De éstos, un caso de timoma y otro con PCA fueron
diagnosticados como probable AV, sin embargo se descartaron durante la
cirugia.

En los casos analizados en esta serie se observd asociacion con
alteraciones intrinsecas de la via aérea en 6 casos. SDA se asocid a bronquio
traqueal (2), bronquio principal derecho carinal (1), y estenosis del bronquio
para el l6bulo superior derecho (1). Un caso de DAA presentd laringomalacia,
bronquio principal derecho carinal y estenosis del bronquio intermedio.
Finalmente, el caso de OARIAP present6 traqueomalacia.

De los 20 pacientes con sospecha diagnéstica de AV, la cirugia
corroboré el diagnéstico en 18 (90%) casos: 7 (38.9%) pacientes con SDA, 5
(27.8%) con DAA, 2 (11.1%) con AAD (uno de ellos presentaba ligamento
arterioso izquierdo) y un caso de cada uno de los siguientes diagnoésticos:
OARIAP, tronco braquiocefalico izquierdo, PCA que se comporté como AV vy el
ultimo caso consistié en un AV formado por la rama izquierda de la arteria
pulmonar (RIAP) y el conducto arterioso (5.6%, cada uno). De todos los
pacientes, el diagndstico de AV no se corrobord por cirugia en dos casos: los
hallazgos fueron PCA (5%) y timoma (5%).

En el cuadro 7 se presentan los diagnésticos emitidos mediante
broncoscopia, endoscopia digestiva y cirugia, asi como la congruencia entre
los procedimientos.

Cuadro 7. Hallazgos endoscopicos, quirirgicos y congruencia endoscopia-cirugia en pacientes
con sospecha de AV.



Paciente Diagnostico Diagnéstico por Diagnostico Congruencia
por broncoscopia endoscopia digestiva  quirurgico endoscopia/
Diagnéstico quirurgico*
1 DAA DAA DAA Si
2 Estenosis del bronquio SDA SDA Si
para el LSD
3 OARIAP OARIAP OARIAP Si
4 DAA DAA DAA Si
5 No se realizd SDA Tronco Si
braquiocefalico
izquierdo
6 Bronquio carinal (LSD) SDA SDA Si
7 DAA DAA DAA Si
8 Traqueobronquitis SDA SDA Si
membranosa
9 AAD Sin compresion AAD Si
10 AAD No se realiz6 AADy Si
ligamento
arterioso
11 Bronquio traqueal (LSD) SDA SDA Si
12 Sin compresiones SDA SDA Si
13 Compresioén por probable Compresién esofagica 1/3 Tumor de No
quiste broncogénico Vs medio mediastino
AV anterior
14 Compresién traqueal SDA SDA Si
posterior pulsatil
15 Bronquio traqueal (LSD), SDA SDA Si
traqueitis
16 Probable DAA No se realiz6 DAA Si
17 Estenosis subglética SDA PCA No
18 Endobronquitis, Sospecha de AV PCA Si
sospecha de AV
19 Sospecha de AV por la No se realiz6 Formado por la Si
RIAP RIAP y PCA
20 Sospecha de DAA, No se realiz6 DAA Si

estenosis del bronquio
intermedio, bronquio
carinal (LSD),
tragueobronquitis

* La congruencia diagnostica entre endoscopia y cirugia se refiere a ambos procedimientos en

conjunto.

AAD: arco aértico a la derecha, AV: anillo vascular, DAA: doble arco aértico, LSD: I6bulo superior derecho, OARIAP:
origen anémalo de la rama izquierda de la arteria pulmonar, PCA: persistencia del conducto arterioso, SDA: subclavia
derecha aberrante, 1/3= tercio

El tratamiento quirdrgico de cada caso se muestra en el cuadro 8,
algunos pacientes fueron sometidos a mas de un procedimiento.

Cuadro 8. Tratamiento quirtrgico en AV.

Paciente Diagndstico definitivo Tratamiento quirurgico

1 DAA Liberacién del arco aédrtico posterior, cierre de PCA y separaciéon de
subclavia izquierda de arco izquierdo atrésico

2 SDA Seccion y sutura de SDA y cierre de PCA

3 OARIAP Seccioén y reanastomosis de la RIAP

4 DAA Seccion y sutura de ligamento arterioso

5 Tronco braquiocefélico Aortopexia posterior y pexia posterior del tronco braquiocefalico

izquierdo izquierdo

6 SDA Seccion y sutura de PCA, ligadura de SDA

7 DAA Seccién y sutura del arco aértico izquierdo

8 SDA Pexia y cerclaje de SDA

9 AAD Desconexion pulmonar debido a estenosis pulmonar severa, se
corrobor6 AAD

10 AAD y ligamento arterioso Correccion total de tetralogia de Fallot, se corrobor6 AAD

11 SDA Reseccion de SDA y cierre de PCA, biopsia pulmonar

12 SDA Reseccion y sutura de SDA



13 Timoma Reseccion de tumor mediastinal, aortopexia por traqueomalacia

14 SDA Seccion y ligadura de SDA 'y PCA

15 SDA Seccion y sutura de SDA y PCA

16 DAA Seccion y sutura PCA se corrobor6 DAA con arco derecho hipoplasico
17 PCA Doble ligadura de PCA

18 PCA Liberacién de AV formado por PCA mediante seccién y sutura

19 AV formado por la RIAP y PCA  Liberacion de AV, pexia de la RIAP, seccion y sutura de PCA

20 DAA

Seccion y sutura de PCA, subclavia izquierda y de arco adrtico

anterior

AAD: arco aédrtico a la derecha, AV: anillo vascular, DAA: doble arco aértico, OARIAP: origen anémalo de la rama
izquierda de la arteria pulmonar, PCA: persistencia del conducto arterioso, RIAP: rama izquierda de la arteria pulmonar,

SDA: subclavia derecha aberrante

La congruencia de cada método de diagnéstico utilizado, comparado
con los hallazgos quirdrgicos se presentan en el cuadro 9, tanto en forma
global, como desglosado por tipo de AV.

Cuadro 9. Congruencia diagnostica por tipo especifico de AV

METODO DE DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO Esoéfago- Ecocardio- TAC de Toérax Angiografia Broncos- Endoscopia

QUIRURGICO grama grama copia digestiva

DEFINITIVO n=17 n=15 n=7 n=17 n=16
n=19

SDA (n=7) 3/7 (42.9%) 0/5 0/1 3/5 (60%)  6/7 (85.7%) 7/7 (100%)

DAA (n=5) 2/4 (50%) 0/2 2/3 (66.7%) 4/4 (100%) 5/5 (100%) 3/3 (100%)

AAD (n=2) 0/2 2/2 (100%) 0/1 2/2 (100%) 2/2 (100%) 01

OARIAP (n=1) 1/1 (100%) 1/1 (100%) 0/1 (0%) 1/1 (100%) 1/1 (100%) 1/1 (100%)

RIAP y PCA N 0/1 N 0/1 1/1 (100%) N

(n=1)

PCA como AV N 1/1 (100%) N 1 (100%) 1/1 (100%) 01

(n=1)

Tronco 0/1 0/1 N 0/1 N 1/1 (100%)

braquiocefalico

izquierdo (n=1)

CONGRUENCIA 35.3% 18.8% 28.6% 70.6% 89.5% 75%

AAD: arco adrtico a la derecha, AV: anillo vascular, DAA: doble arco aértico, N: no se realiz6, OARIAP: origen anémalo
de la rama izquierda de la arteria pulmonar, PCA: persistencia del conducto arterioso, RIAP: rama izquierda de la
arteria pulmonar, SDA: subclavia derecha aberrante, TAC: tomografia axial computada

Al analizar el tipo especifico de AV se aprecié que para SDA, la
endoscopia digestiva fue congruente con el diagnosticé en el 100%. La
angiografia, broncoscopia y endoscopia digestiva diagnosticaron el 100% de
los pacientes con DAA. El ecocardiograma, la broncoscopia y la angiografia
diagnosticaron al 100% de los pacientes con AAD. El paciente con OARIAP fue
diagnosticado mediante  esofagograma, ecocardiograma, angiografia,
broncoscopia y endoscopia digestiva.

Al conjuntar ambos procedimientos endoscépicos, la congruencia
diagndstica con la cirugia fue de 82.3%.

Posterior a la cirugia, en 7 pacientes (35%) se remitié la sintomatologia;
5 (25%) presentaron mejoria; 6 (30%) persistieron con sintomas respiratorios y
2 (10%) con sintomas digestivos. Ningun paciente falleci6 debido al
procedimiento quirdrgico.



DISCUSION

Este trabajo se realiz6 para conocer qué tanto el estudio endoscépico de via
aérea o de tubo digestivo pueden predecir la existencia de un AV y mas aun,
definir su tipo especifico, asi como determinar el grado de congruencia entre el
diagnéstico endoscépico y el quirurgico.

Los hallazgos clinicos y epidemiologicos de esta serie de casos
concuerdan con lo reportado previamente, a excepcion de que no hubo
predominio del sexo masculino y de que hubo una alta frecuencia de peso bajo
en nuestro pacientes, muy Erobablemente secundaria a la gran cantidad de
comorbilidades. & 7% 20.2

La sintomatologia méas frecuentemente observada en los pacientes
analizados, al igual que se refiere en la literatura, fueron los sintomas
respiratorios, predominando el estridor y la neumonia recurrente, llama la
atencién la alta frecuencia de cianosis. Lo anterior puede ser explicado porque
a diferencia de las series previamente reportadas, la frecuencia de cardiopatia
congénita cianégena fue muy alta en el presente trabajo. Otras causas de
cianosis en nuestros pacientes fueron traqueomalacia, AMD, RGE o HAP.

Si bien la asociacion de AV con otras malformaciones ha sido
demostrada por otros autores hasta en un 20% a 30% de los pacientes, es
notorio que en nuestro estudio casi todos (excepto uno) tuvieron algun tipo de
malformacion congénita, predominando las cardiopatias congénitas en el 90%,
tanto acian6genas como manogenas por lo que debemos de descartar esta
posibilidad ante la presencia de AV. & %202

Esta alta frecuencia de malformaciones cardiacas puede deberse al tipo
de poblacién que se atiende en nuestro hospital que concentra a los pacientes
menores de 5 afnos con cardiopatias congénitas.

Se ha reportado también, la asociacion de AV y Sx de Down, el cual se
presentd en cuatro pacientes. Al respecto, Humphrey y col., mencionan que
estos pacientes presentan persistencia de los sintomas respiratorios con mayor
frecuencia. ’

De los auxiliares diagnosticos, la radiografia de torax es muy
inespecifica, pero permite sospechar alteraciones vasculares al observar la
posicion del arco aértico, de la aorta descendente y posibles compresiones de
la traquea; " ?* 2! sin embargo, fue de poca utilidad en la presente serie. El
esofagograma puede ser de gran valor, dependiendo del tipo de AV,
primordialmente en DAA, AAD y SDA, como ocurri6 en el paciente de
OARIAP, en la mitad de los casos de DAA y en 3 de 7 pacientes con SDA, por
lo que debera indicarse en forma temprana, aunque un resultado negativo no
excluye el diagndstico. 2°

Tradicionalmente se consideraba a la angiografia como el estudio de
eleccion para confirmar el tipo de AV. Actualmente ésta ha sido sustituida por la
angio-resonancia. Llama la atencion que la congruencia angiografia-quirirgica



fue de 70.6%. Sin embargo, al analizar por tipo especifico de AV, encontramos
que detect6 el 100% de DAA, AOD, OARIAP, y no diagnosticé dos casos de
SDA. Los tipos de AV que pueden pasar inadvertidos en la angiografia son la
Al, SDA, ligamento arterioso y los casos de DAA cuando uno de los dos se
encuentra atrésico. '*°

Estos hallazgos varian de acuerdo al tipo de AV. En el caso de DAA,
Alsenaidi y col. reportaron que en su serie de 81 pacientes el esofagograma, la
TAC de térax, la IRMN vy la angiografia no tuvieron falsos negativos. ® En
nuestro caso, es dificil explicar las fallas de los métodos diagnésticos, puesto
que los resultados fueron recabados del expediente clinico y no revisamos
personalmente los estudios mencionados. Una causa podria ser el bajo indice
de sospecha.

A diferencia de estudios anteriores, en nuestra serie el diagnéstico de
SDA fue el mas frecuente, seguido por DAA y AAD; no encontramos casos
secundarios a la Al.

La frecuencia de los diferentes tipos de AV encontrada, difiere de lo
mencionado en otras series " """ ?° en las cuales se describe como los mas
frecuentes al DAA y al AAD. Lo anterior es secundario a las diferencias en la
definicién de AV, ya que algunos autores no consideran como verdaderos AV a
la SDA y Al. En este sentido, llama la atencion la serie de Backer y col. en
donde la Al se present6 en 71 pacientes (34.8%). %

El papel que juega la broncoscopia en el diagnéstico de AV, como ya se
menciono, aun no esta definido. Algunos autores no estan a favor de ella, pues
la consideran un método invasivo que puede empeorar temporalmente los
sintomas del paciente debido a que ocasiona edema de la traquea, si bien
estos autores realizaron sus estudios primordialmente con broncoscopio rigido.
720 por el contrario, Sebening y col. consideran a la broncoscopia como la
herramienta diagnéstica clave para identificar el grado, localizacién y extension
de la obstruccién de la via aérea. ' Su utilidad dependera no solo del tipo de
AV, sino también del equipo, de la experiencia de quien la realiza, etc. Woods
y col. la recomiendan especialmente cuando se sospecha una compresion de
la via aérea secundaria a la Al. #°

La broncoscopia puede indicarse posterior a la sospecha clinica o de
imagen de AV, o bien ser un hallazgo al estudiar a un paciente con
sintomatologia respiratoria, principalmente estridor y sibilancias y/o digestiva.
Lo anterior ocurrié en 12 pacientes (60%) en los que no se sospechaba AV, lo
que la hace un procedimiento de gran valor para el diagnéstico inicial.

A diferencia de Humphrey y col.,, quienes consideran que la
broncoscopia no es Util para definir la anatomia vascular, * en el presente
trabajo se comprobd que al combinar los hallazgos endoscépicos de la via
aérea y la digestiva se puede precisar con un alto porcentaje de certeza el tipo
especifico de AV como ocurrié con DAA y SDA.



Junto con lo recomendado por varios autores, sugerimos que la
broncoscopia se realice en todos los casos en que se tenga sospecha
diagnostica de AV, incluso en los neonatos ya que, ademas de los hallazgos
propios del AV, agrega informacién relevante en relacién a la via aérea, como
la identificacion de alteraciones estructurales agregadas y su comportamiento
dinamico; esto ultimo de gran importancia ya que son factores de riesgo para
complicacion del procedimiento quirdrgico y mala evolucién a largo plazo. ' 2"
2 En |a presente serie de casos las alteraciones estructurales de la via aérea
se presentaron en un porcentaje muy alto (30%).

Cuando el AV se asocia a malacia secundaria (como se presenta en el
OARIAP), la localizacién, longitud y las propiedades estructurales de la pared
traqueal y el comportamiento de la porcibn membranosa son importantes para
las estrategias de abordaje quirirgico. Todo lo anterior debe ser tomado en
cuenta por el médico clinico, ya que el paciente puede persistir con signos de
obstruccién de la via aérea.

Si bien el papel de la broncoscopia no se considera bien definido en el
diagnostico de AV, el de la endoscopia digestiva se ha estudiado todavia
menos. En el presente trabajo, probd ser una herramienta diagnéstica de gran
valor, principalmente para SDA y DAA. Se debe subrayar que en més de la
mitad de los pacientes estudiados no se sospechaba AV previo al
procedimiento endoscoépico, siendo éste el auxiliar diagnostico inicial. La
indicacion del estudio fue la persistencia de sintomatologia respiratoria o
digestiva no explicada por otras causas, o para el estudio de estridor y de
neumopatia cronica por RGE y AMD, entre otras. Cuando se detecté un AV en
una broncoscopia, la mayoria de los casos fueron sometidos a endoscopia
digestiva, ya que se consideran métodos complementarios; ésto también
sucedi6 cuando el procedimiento inicial fue la endoscopia digestiva. Vale la
pena hacer notar que, en nuestro Hospital no existe un protocolo diagnostico
establecido y un paciente con sospecha de AV puede ser estudiado por
Cardiologia, Gastroenterologia, Cirugia o Neumologia en forma independiente
o en conjunto. Por tal motivo, no todos los pacientes que son diagnosticados
con algun tipo de AV han sido sometidos a procedimientos endoscopicos.

En la revision bibliogréfica realizada no se encontraron estudios donde
se haya analizado el grado de congruencia endoscépico-quirurgica, lo que
valida y da relevancia al presente trabajo. La congruencia en esta serie fue muy
alta (82.3%), lo que permite calificar a los procedimientos endoscopicos de la
via aérea y digestiva como muy Uutiles no sélo para el diagndéstico de AV, sino
para las alteraciones asociadas como malacia de la laringe, traquea o
bronquios, zonas de estenosis y malformaciones de la via aérea.

En el presente estudio no fue posible calcular la concordancia, asi como
la sensibilidad, especificidad y valores predictivos positivo y negativo de los
auxiliares diagndsticos, ya que no se pueden operar pacientes en quienes no
se tiene la sospecha diagnéstica; y es muy probable que aquellos pacientes en
donde el AV fue hallazgo de cirugia o autopsia, no cuenten con estudio
endoscopico.



Se consideran debilidades de esta investigacion su disefio retrolectivo y
la pérdida de pacientes (por no contar con expediente clinico). Otro factor que
influy6 fue la falta de sistematizacion en el estudio de los pacientes con AV en
nuestro Hospital, lo cual dificulta el analisis y las comparaciones.

Como resultado del andlisis de este trabajo y de la revisidn de la literatura, se
elaboré una guia para el diagnéstico endoscopico de los diferentes tipos de AV,
la que se presenta en el Anexo 2. Asi mismo, es necesario la elaboracion y
validacion de una ruta diagnéstica para el estudio de pacientes con sospecha
de AV (ver Anexo 3), y la realizacion de un estudio prospectivo para poder
establecer con mayor seguridad la congruencia diagnéstica de la endoscopia.



CONCLUSIONES

La congruencia entre el diagndstico endoscopico y el quirargico fue elevada,
mayor aun en la broncoscopia que en la endoscopia digestiva.
La endoscopia fue un procedimiento que permitio:

a) Establecer el diagnéstico inicial de anillo vascular en el 60% de los
casos.
b) Detectar anomalias estructurales de la via aérea en un 30%.

La endoscopia digestiva tuvo una alta congruencia diagnéstica en subclavia
derecha aberrante.

En todos los casos de sospecha de anillo vascular deberdn de realizarse
broncoscopia y endoscopia digestiva en forma complementaria.

Los pacientes con anillo vascular se asociaron con otras malformaciones
congénitas, principalmente cardiacas.
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ANEXO 1: HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Congruencia entre el diagnostico endoscoépico y quirurgico de compresiones traqueoesofagica secundarias a anillos vasculares.
RESPONSABLE: Dr. José Luis Félix Heredia Residente de segundo afio de Neumologia Pediatrica.

No. Progresivo

Nombre | Afiliacion
Edad (meses) | Sexo | (1) Masculino | (2) Femenino | FOLIO
Tiempo evolucién (meses) | PESO | (1) < Percentil 3 | (2) Percentil 3-97 | (3) Percentil > 97
SINTOMATOLOGIA (1) Si (2) No (3) Se lgnora SINTOMATOLOGIA (1) Si (2) No (3) Se Ignora
Estridor Vémito
Tos Sibilancias
Cianosis Dificultad respiratoria
Apnea Regurgitacién
Disfagia Solidos Liquidos Ambos Neumonia recurrente
Aspiracién Respiracion estertorosa
Disfonia Hiperextensién de cuello
Atragantamiento Asintomatico
HALLAZGOS POR IMAGEN, CIRUGIA, AUTOPSIA
Rx torax (1) Sobre- (2) Patrén (3) Método Dx definitivo
distension alveolar Atelectasia (1)
Esofagograma (1) 2) (3) (4) 2)
Compresion Compresion Compresién Compresién
posterior alta | bilateral posterior baja | anterior baja
(1)Subclavia (2)Doble arco aortico | (3)Arco adrtico (4)Sling pulmonar (5)Otro (especificar)
aberrante derecho
Ecocardiograma (3)
TAC térax (4)
Angiografia ()
Angio TAC (6)
Angio IRMN (7)
DIAGNOSTICO | (1)Subclavia (2)Doble arco aortico | (3)Arco adrtico (4)Sling pulmonar (5)Otro (especificar)
aberrante derecho
Quirargico (8)




Autopsia

Broncoscopia

Panendoscopia

HALLAZGOS ENDOSCOPICOS

Broncoscopia (1) (2 (3) (4) (5) Sin (6) Estenosis | (7) Traqueo (8) % de (9) Traqueal
Compresion | Compresion | Compresion | Compresion | Compresion | traqueal y malacia estenosis u pulsatil
traqueal traqueal traqueal traqueal sitio obstruccion
anterior y posterior y lateral y sitio | bilateral y
sitio sitio sitio
(10) Compresién bronquial sitio | (11) Estenosis bronquial | (12) % de estenosis | (13) Bronquial pulsatil

Panendoscopia (1) 2 (3) (4) Sin (5) Estenosis | (6) % de (7) Pusatil (8) Horizontal | (9) Oblicua
Compresion | Compresion | Compresion | compresion esofagica estenosis
esofagica esofagica esofagica
anterior y posterior y bilateral y
sitio sitio sitio

Indicacion de (1) Estridor (2) ERGE (3) Anillo vascular (4) Atelectasia (5) Sibilancias

broncoscopia

Malformaciones | (1) Cardiacas (2) Respiratorias (3) Renales (4) Digestivas (5) Otras

asociadas

(especificar)

Enfermedades

concomitantes

relevantes

(especificar)

Seguimiento (1) Si | (2) No | Tiempo (meses)

Evolucion Asintomatico Mejoria Persistencia de sintomas Persistencia de sintomas

respiratorios digestivos

Broncoscopia | (1) Si (2) No Numero Hallazgos Panendoscop | (1) Si (2) No Numero Hallazgos

PQX broncoscopia | ia PQX panendoscopi

PQX a PQX

OBSERVACIONES TRATAMIENTO QUIRURGICO

CONCORDANCIA DX clinico - DX

endoscopico

Cirugia

CONCORDANCIA Endoscopia-




ANEXO 2. Guia endoscopica esquematica para la ayuda diagnostica de

los diferentes tipos de AV

AV Broncoscopia Endoscopia digestiva
DAA Compresién pulsatil anterolateral Compresién pulsatil posterior de la union
derecha del tercio distal de la traquea, |del tercio superior con el medio del
con desplazamiento a la izquierda. esofago. En proyeccién horizontal, amplia.
. Zona de compresion . Zona de compresion
pulsatil pulsatil
Anterior Anterior
Posterior
T Posterior
1/3 superior .
Traquea [ 7| 1/3 medio 1/3 superior
1/3 inferior Eséfago 1’(3 mediﬂ
. Bronquio i i
Bronquio /\ izqui:alrdo || 1/3 inferior
derecho
AAD Compresién pulsatil lateral derecha con | Compresion pulsatil posterior y horizontal
desplazamiento del tercio medio de la  |del tercio medio del eso6fago.
traquea' . Zona de compresion
. Zona de compresion pulsatil
pulsatil Anterior
Anterior
WPOSte".m Posterior
173 i R .
Traauea superior 1/3 superior
1 1/3 medio R
1/3 inferior T 1/3 medio
. 1/3 inferior
Bronquio Bromquio ) b
derecho LZqulerao
OARIAP | Compresion pulsatil posterior del tercio | Compresion pulsatil anterior del tercio
distal de la trdquea y/o traqueobronquial | medio del eséfago.
derecha. }
. . Zona de compresion
. Zona de compresion pulsatil
pulsatil Anterior
Anterior
Posterior Posterior
“1:’3 superior - .
A T 1/3 superior
WL 1/3 medio e = B b
1/3 inferior Eséfago 1/3 medio
. 1/3 inferior
Bronquio .B“".‘q‘:i“’ """"""
derecho 1Zquierdo




SDA

Sin compresiones. A menos que esté
muy apretada, puede comprimir la
trdquea posterior.

1/3 superior

1/3 medio

1/3 inferior

. Bronquio
Bronquio /\ izquierdo

derecho

Traquea

Compresidn pulsatil posterior y oblicua en
la union del tercio superior con el medio
del es6fago. Habitualmente no amplia.

. Zona de compresion
pulsatil

Anterior

Posterior

1/3 superior

1/3 medio

Esofago

1/3 inferior

Al

Compresion pulsatil anterior del tercio
superior de la traquea.

. Zona de compresion

pulsatil
Anterior
Posterior
1/3 superior
Traquea [ [

1/3 medio

1/3 inferior

. Bronquio
Bronquio N izquierdo

derecho

Sin compresiones.

1/3 superior

Esofago 1/3 medio




ANEXO 3. Algoritmo diagnéstico de los anillos vasculares.

Lactante con estridor, tos cronica,
neumonia recurrente o disfagia

\4
Descartar primero etiologias mas frecuentes

Sospechar AV
RX de térax PAy L | Esofagograma AP, L y oblicuo
\4 \4
Sobredistension pulmonar bilateral Compresiones esofagicas
o unilateral, compresiones de la extrinsecas en tercio medio o
traquea distal y/o bronquios superior, forma y direccién
principales, posicion del arco
aortico

A4 A4

Ecocardiograma con exploraciéon del arco adrtico, conducto
arterioso, vasos supra-aérticos y ramas de la arteria pulmonar

A\ 4

Broncoscopia y endoscopia digestiva conjuntas

A\ 4

Angio-TAC o Angio-resonancia

A\ 4

Confirma diagndstico de AV

l l

Si No .| Cateterismo cardiaco,
g confirma AV

v /

Tratamiento quirurgico
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