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RESUMEN

Los anillos vasculares tienen una incidencia del 1 % entre las
enfermedades cardiovasculares congénitas. Constituyen una
malformacién embriolégica enla que el arco adrtico, sus ramas
o las arterias pulmonares provocan presién sobre la traquea
y/o el es6fago. Anatémicamente, se dividen en dos grupos,
dependiendo de cémorodeanlatrdqueay el eséfago: completo
oincompleto. Lasintomatologia suele iniciarse en los primeros
meses de vida con estridor bifdsico o espiratorio que aumenta
con el llanto y la alimentacién, tos traqueal de tonalidad
metdlica, infecciones respiratorias recurrentes, episodios de
apnea refleja y cianosis, sibilancias, hiperextensién cervical,
retraccién esternal e intercostal, y dificultad en la alimentacién.
Se realizé un andlisis retrospectivo de 28 pacientes con
diagnéstico de anillo vascular que concurrieron ala consultaen
el Servicio de Endoscopia Respiratoria del Hospital Garrahan
entre enero de 2015 y septiembre de 2017.

Palabras clave: anillo vascular, arteria innominada, arco adrtico
doble, sling de la arteria pulmonar, arteria subclavia aberrante.

ABSTRACT

Vascular rings account for 1 % of the congenital cardiovascular
diseases. They constitute an embryological malformation
in which the aortic arch, its branches, or the pulmonary
arteries cause pressure on the trachea and/or oesophagus.
Anatomically, they are divided into two groups —complete
or incomplete— depending on how they surround the trachea
and/or the oesophagus. Symptom onset is usually in the
first months of life with biphasic or expiratory stridor that
increases with crying and feeding, a metallic tracheal cough,
recurrentrespiratory infections, episodes of apnea and cyanosis,
wheezing, cervical hyperextension, sternal and intercostal
retraction, and feeding difficulties.

A retrospective analysis of 28 patients with vascular rings
seen at the Department of Respiratory Endoscopy at Garrahan
Paediatric Hospital between January 2015 and September 2017
is presented.
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INTRODUCCION

Los anillos vasculares (AV) tienen una
incidencia del 1 % entre las enfermedades
cardiovasculares congénitas. Constituyen una
malformacién embriolégica en la que el arco
adrtico, sus ramas o las arterias pulmonares
provocan presion sobre la trdquea y/ o el es6fago.
Anatémicamente, se dividen en dos grupos,
dependiendo de c6mo rodean la trdquea y el
es6fago: completo (completamente circundante)
e incompleto (parcialmente circundante).!?

Son mds frecuentes en los varones y, en
general, corresponden a anomalias aisladas.?
Mis del 95 % de las malformaciones vasculares
pertenecen a uno de los siguientes: doble arco
aortico (DAA), arco adrtico derecho-ligamento
izquierdo, compresién por arteria innominada,
subclavia aberrante y sling de la arteria pulmonar.*
Solo los dos primeros forman anillos completos.

Los hallazgos clinicos que surgen en asociacién
con el AV varfan de acuerdo con su ubicacién y
con el grado de compresion que causa en el tracto
respiratorio.

El objetivo de este estudio fue realizar
un andlisis retrospectivo de 28 pacientes con
diagndstico de AV que concurrieron a la consulta
en el Servicio de Endoscopia Respiratoria
del Hospital Garrahan entre enero de 2015y
septiembre de 2017.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6é un andlisis retrospectivo de los
pacientes que concurrieron a la consulta en el
Servicio de Endoscopia Respiratoria del Hospital
Garrahan entre enero de 2015 y septiembre de
2017, en los que se diagnosticd AV.
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La identificacién de los casos se logré
mediante la bisqueda de registros en la historia
clinica informatizada de nuestro Hospital. Se
utilizaron las siguientes palabras clave: AV,
sling de la arteria pulmonar, arteria subclavia
aberrante, DAA y arteria innominada. Los datos
demogrificos, la informacion clinica, los estudios
complementarios y los tratamientos empleados se
obtuvieron mediante la revisién retrospectiva de
las historias clinicas.

Este estudio conté con la aprobacién del
Comité de Etica de nuestro Hospital y los datos
fueron anonimizados. Los pacientes firmaron el
consentimiento informado.

El andlisis estadistico se llev6 a cabo con el
programa SPSS para Windows, versién 20.0
(SPSS, Inc. Illinois, EE. UU.). Las variables
cuantitativas dentro del estudio se expresaron
como media + desviacién tipica, y los resultados,
como total mds porcentaje.

RESULTADOS

Un total de 28 pacientes fueron incluidos,
16 (el 57 %) masculinos y 12 (el 43 %) femeninos
(ratio M/F =1,33), con una edad promedio
al momento del diagndstico de 33 meses
(£ 13,8 meses; min.: 1 mes/madx.: 168 meses).
En cuanto al tipo de AV, 14 fueron arteria
innominada de nacimiento tardio; 8, DAA;
4, subclavia aberrante, y 2, sling de la arteria
pulmonar (Tabla 1).

Respecto a las comorbilidades, 14 presentaron
patologias sistémicas asociadas. Ademas, 5/28
pacientes (el 17,85 %) presentaron malformaciones
asociadas en la via aérea.

TasLA 1. Caracteristicas de los pacientes (N: 28)

Con respecto a la sintomatologfa, solo un
paciente se present6 como hallazgo asintomaético
(tenfa sindrome de Larsen, con estertor
posquirtirgico). Siete pacientes se presentaron
con dificultad respiratoria, de los cuales
4 requirieron asistencia respiratoria mecénica
en el periodo neonatal. Ademads, 6 nifios tenfan
disfagia, 4 tenfan comorbilidades asociadas (1 con
hidrocefalia congénita asociada a DAA, 2 con
encefalopatia crénica no evolutiva y 1 con fistula
traqueoesofdgica asociada a arteria innominada)
y 2 eran por lo demds sanos (1 con subclavia
aberrante y 1 con DAA).

En relacién con los métodos diagnosticos,
todos los pacientes se realizaron angio-
tomografia computada (TC); 23, endoscopia, y 10,
esofagograma. En 13 pacientes, el primer estudio
fue la angio-TC; en 12, la endoscopia y, en 3, el
esofagograma.

En cuanto a la terapéutica, 12 requirieron
cirugfa correctora cardiovascular, con una edad
promedio de 30,5 meses (+- 18 meses; min.: 1
mes/mdéx.: 169 meses). Entre ellos, en uno se
realizé traqueotomia a los 2 meses de vida y,
posteriormente, a los 19 meses, se operé del AV,
y otro, traqueotomia luego de la cirugia de DAA
por la persistencia de la sintomatologfa.

Solo en 4 pacientes se realizé endoscopia
de control posoperatorio. De estos, los dos
pacientes traqueostomizados y otros dos que
presentaban fallas de extubacién previas a la
cirugia de correccién; uno de estos requirié una
nueva intervencién (aortopexia) por persistir
con ventilacién no invasiva luego de la primera
cirugfa cardiovascular.

Diagnéstico Doble arco Innominada Sling pulmonar Subclavia Total
N:8 N:14 N:2 N:4 N: 28
Edad al momento del diagndstico 16,125 43,14 5 51,5 33
Comorbilidad 4 6 1 3 14
Malformacion de la via aérea 0 3 2 0 5
ESG congénita -FTE - Microtrdquea
bronquiotraqueal
Signos
Tos traqueal 2 11 1 2 16
Estertor 5 3 1 0 9
Dif. respiratoria 4 2 1 0 7
ARM 4 1 0 0 5
Infecciones 1 6 0 3 10
Cirugia 6 4 1 1 12

Dif.: dificultad; ARM: asistencia respiratoria mecanica; ESG: estenosis subglética; FTE: fistulas traqueoesofégicas.
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DISCUSION

En la bibliograffa, se encuentran publicaciones
y serie de casos de grupos de cirugfa pedidtrica y
cirugfa cardiovascular pedidtrica, pero no existen

Ficura 1. Esofagograma de una nifia de 3 afios con
impronta de subclavia aberrante (flecha roja)

articulos que analicen tanto los anillos completos
como incompletos.

Los AV son el resultado del desarrollo anormal
de los arcos adrticos fetales.>”

El AV completo mds comun es el DAA (casi el
70 % de los anillos completos) y es el que provoca
las compresiones traqueales mds graves en el
recién nacido.’ Se forma a partir de la bifurcacién
de la aorta ascendente en dos arcos que rodean
la traquea y el eséfago, y confluyen en la aorta
descendente. La arteria innominada de nacimiento
tardio es la causa de compresién traqueal de origen
vascular mds frecuente. Suele presentarse solo con
tos traqueal; por lo tanto, su prevalencia no esta
correctamente establecida. Se estima que el 3 % de
la poblacién puede presentarla.?

La clinica puede iniciarse durante las primeras
semanas de vida.? Si bien la incidencia de esta
patologia es baja, constituye una causa importante
de obstruccién congénita de la gran via aérea
en los nifios, por lo que debe pensarse en ella,
principalmente, frente a tres situaciones: tos
traqueal crénica o estridor bifasico persistente que
aumenta con el llanto y la alimentacion, sindrome
bronquiolitico que no responde al tratamiento
broncodilatador y fallas en la extubacién. Ademads,
puede presentarse con episodios de apnea refleja
y cianosis, sibilancias, hiperextension cervical,
retraccién esternal e intercostal y dificultad en
la alimentacién, principalmente, con la ingesta
de sélidos cuando existe compresion esofdgica y
dificultad para succionar cuando la compresion
traqueal es significativa.’

No hay métodos de imagen gold standard
para el diagnéstico de AV. La investigacion
inicial en los nifios con sospecha de AV debe

FiGURrA 2. Endoscopia de un nifio de 2 meses con doble arco adrtico
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incluir un esofagograma con bario que muestra
las muescas esofdgicas (Figura 1). Presenta un
rendimiento elevado (> 95 %), aunque, para la
arteria innominada de nacimiento tardfo, que
solo presenta compresién traqueal anterior, el
esofagograma no muestra alteraciones.

En la radiografia de cuello de perfil, se puede
observar la disminucién del calibre traqueal a
nivel tordcico. La radiografia de térax simple
posee un valor relativo, aunque, en ocasiones, se
puede observar una lateralizacién anormal de la
trdquea.’

La laringotraqueobroncoscopia (Figura 2)
permite documentar la compresién pulsatil de la
via aérea y descartar otras causas obstructivas con
estridor (laringomalacia, pardlisis cordal, angioma
subglético, traqueomalacia).'%!! Este estudio
puede asociarse con la broncografia (Figura 3).

La endoscopia virtual se presenta como una
alternativa, pero es una exploracién estdtica
que tiene limitaciones en la evaluacién de la
obstruccién dindmica. Ademds, puede dar lugar
a artificios debido a la retencién de moco distal a
la obstruccién y no provee informacién sobre la
calidad de la mucosa traqueal.'!

Los exdmenes complementarios que confirman
el diagndstico son la angio-TC o la angio-
resonancia magnética (RM). A diferencia de la
angiografia, son menos invasivos®*® y permiten
el diagnéstico diferencial con otras causas de
compresion traqueal extrinseca: tumores del
mediastino, quistes broncogénicos, hemangiomas,
entre otros’ (Figura 4 y 5).

La combinacién de evaluaciéon endoscépica y
angio-TC resultd ser una estrategia diagnostica
eficaz en nuestros pacientes.

Fi1GURA 3. Broncografia de un nifio de 2 meses con microtrdquea (flecha roja)
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El tratamiento quirtrgico estd indicado en
quienes presentan sintomatologia evidente
(episodios de apneas y cianosis, mal progreso
de peso, neumonias repetidas), en los rebeldes
al tratamiento conservador con compresion de la
via aérea mayor del 50 % y ante la imposibilidad
de extubacion.’ La correccién quirtirgica es eficaz
y el riesgo de mortalidad de la intervencién es
minimo, aproximadamente, del 1 %. El objetivo
de la cirugfa es permitirle al paciente lograr una
buena calidad de vida. En algunos casos, los
sintomas respiratorios pueden continuar durante
un tiempo prolongado después de la correccién
quirdrgica, debido a la traqueomalacia localizada
secundaria a una compresién prolongada.'?

La mayoria de los pacientes con compresion
por arteria innominada mejoran de manera
espontdnea entre los 12 y los 24 meses de edad.
Si es necesario el tratamiento quirdrgico, la
técnica de eleccién es la aortopexia (o arteriopexia
innominada), que consiste en la fijacion de la cara
anterior del cayado adrtico (o arteria innominada)
a la pared posterior del esternén.

En el caso del DAA, la cirugfa consiste en la
seccion del arco adrtico menor y, en el sling de la
arteria pulmonar, corresponde situar la arteria
pulmonar izquierda por delante de la trdquea y
resolver la estenosis traqueal congénita, si existe.
Un 50-65 % de los nifios con sling de la arteria
pulmonar presentan asociado un segmento de
anillos traqueales completos, como nuestros
pacientes, y la lesién mds importante, a menudo,

es la obstruccién intrinseca.®

En los nifios con AV, el compromiso de la
via aérea es por compresion directa externa y
por el desarrollo subsecuente de malacia.” En
todos los casos, cuando la compresién puede ser
eliminada, es frecuente que la sintomatologia
de traqueomalacia, por lo general, minima,
persista una vez retirado el obstdculo y se
atentde progresivamente. Una sintomatologfa
posoperatoria de traqueomalacia grave debe
llevar a realizar una reevaluaciéon endoscépica
de la via aérea.

La traqueostomia no es un procedimiento que
se realice de rutina en este tipo de pacientes y, en
nuestra serie, estuvo relacionada con un paciente
que presento patologia laringea asociada y otro
con traqueomalacia residual grave. B
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FIGURA 5. Angio-tomografia computada de una nifia de 2 meses con doble arco adrtico (flechas rojas)

La flecha amarilla marca la trdquea tutorizada con una canula de traqueotomia.
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