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Hipoplasia, ¢interrupcion o atresia del arco adrtico?
Claves para su distincion, a propodsito de dos casos

Hypoplasia, interruption or atresia of the aortic arch? Keys to distinguishing between
them, based on two cases
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Presentamos los casos de dos pacientes pediatricos
atendidos en nuestra institucion, en quienes se sospe-
chd patologia compleja del arco adrtico y las claves
para su diagndstico. El primer caso corresponde a una
paciente de 15 afos, con antecedente de cefalea y
mareos. Recibi¢ tratamiento por hipertension arterial
sistémica desde los 13 afios. Sin otros antecedentes
de importancia. Es enviada por sospecha de coarta-
cién adrtica. Al ingreso, con determinacion de presion
arterial en el miembro superior derecho de
167/97 mmHg, vy en el resto de las extremidades
100/66 mmHg. Precordio normodinamico, segundo
ruido intenso, soplo expulsivo adrtico de intensidad I/
[V con irradiacion al cuello, y pulsos disminuidos en las
extremidades inferiores.

El segundo caso se trata de una paciente de 5 afios,
sin antecedentes de importancia. Es enviada por sos-
pecha de coartacién adrtica debido a la presencia de
hipertension arterial sistémica. Al ingreso, con determi-
nacion de presion arterial en el miembro superior dere-
cho de 136/83 mmHg, y en el resto de las extremidades
88/67 mmHg. Precordio normodindmico, soplo expul-
sivo adrtico de intensidad I/1V con irradiacion al cuello,
y pulsos en las extremidades inferiores disminuidos.
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En ambos casos, el abordaje inicial (clinico y ecocar-
diografico) no fue concluyente y se complementd con
angiotomografia de aorta, en la que se encontr6 una
hipoplasia grave del arco adrtico, como se observa en
las figuras 1 y 2. El flujo hacia la aorta descendente
esta dado por circulacion colateral desde los troncos
supraadrticos e intercostales.

Las dos pacientes fueron llevadas a correccion qui-
rurgica. En el caso 1 se colocd un injerto extraanato-
mico de Gore-Tex conectando la aorta ascendente y la
aorta descendente. En el caso 2 se realiz6 un avance
aortico. Ambas pacientes presentaron una evolucién
satisfactoria y un seguimiento sin complicaciones, man-
teniendo Unicamente tratamiento para la hipertension
arterial sistémica.

La obstruccion del arco adrtico engloba un grupo de
cardiopatias que comparten caracteristicas comunes
(anatémicas o hemodinamicas). En este espectro, la
coartacion y la hipoplasia del arco son las mas «leves»,
mientras que la interrupcion es la mas grave. La hipo-
plasia es un desarrollo incompleto o un tamafio dismi-
nuido de una estructura’; en un gran porcentaje, se
asocia a condiciones de hipoflujo que llevan al pobre
desarrollo. La atresia del arco corresponde a un espec-
tro intermedio, mas cercano a la interrupcién,
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Figura 1. Reconstrucciones tridimensionales con renderizacion volumétrica en el eje oblicuo anterior izquierdo.
A: prequirlirgico, con arco adrtico gravemente hipoplasico (flechas). Importante dilatacion de la arteria mamaria interna
derecha (MID) y de la subclavia izquierda (SCI). B: posquirrgico, con injerto de Gore-tex (asterisco) de la aorta
ascendente (AOA) a la aorta descendente (AOD). CCD: caré6tida comUn derecha; MIl: mamaria interna izquierda; SCD:
subclavia derecha; TBC: tronco braquiocefalico derecho; VD: vertebral derecha.

Figura 2. Reconstrucciones tridimensionales con renderizacion volumétrica en el eje oblicuo anterior izquierdo (A),
lateral derecha (B) demostrando la anatomia prequirtrgica y lateral izquierda (C) tras la correccion quirlrgica. Se
observa la circulacion colateral en colores opacos resaltando la aorta y sus ramas principales. Arco aortico gravemente
hipoplasico (circulo rojo). AOA: aorta ascendente; AOD: aorta descendente; CCD: carotida com(n derecha; CCI: carétida
comun izquierda, MID: mamaria interna derecha; SCD: subclavia derecha; SCI: subclavia izquierda; SCI: subclavia
izquierda; TBC: tronco braquiocefalico.



diferenciandose de esta en que hay una discontinuidad
hemodinamica, pero no anatémica, entre dos segmen-
tos adyacentes, es decir, hay una continuidad fibrosa
sin flujo sanguineo?®. Esta es la primera caracteristica
a evaluar en los estudios de imagen.

En segundo lugar, la presencia del conducto arte-
rioso es un hallazgo que puede orientar a la distincién
entre coartacién grave (en la que esta ausente) e inte-
rrupcién del arco (en la que suele estar permeable),
aunque no es una regla absoluta2. La circulacion cola-
teral permite el flujo hacia la aorta descendente y es
uno de los factores que puede explicar la presentacién
tardia, como en los casos presentados; generalmente
esta presente en ausencia del conducto arterioso*.

En la revision detallada de los casos presentados, la
tomografia computarizada demostro flujo filiforme entre
el arco aodrtico proximal y la aorta descendente, eva-
luado en reconstrucciones multiplanares, que permiten
el realce por el contraste y asi la reconstruccién volu-
métrica (Figs. 1y 2). Por este motivo consideramos que
ambos casos, en principio interpretados como atresia
de arco aortico, pueden corresponder, como alternativa
diagndstica, a hipoplasia grave del arco adrtico, que
hemodinamicamente tiene el mismo comportamiento.

La posibilidad de determinar por tomografia compu-
tarizada la presencia de un tejido fibroso que conecte
dos segmentos aparentemente separados de la aorta
es limitada, y asi mismo lo es la distincion entre atresia
del arco e interrupcion. Una distancia mayor entre los
segmentos separados (tercera caracteristica) pudiera
sugerir interrupcion en lugar de atresia (en la que el
tejido fibroso condicionaria un cierto acercamiento); sin
embargo, no hay un rango especifico para esto®®. La
suma de hallazgos y de caracteristicas anatémicas
permitird determinar un diagndstico que en ultima ins-
tancia solo se podra confirmar por la observacion
intraoperatoria o en autopsia®. En los casos presenta-
dos no se conté con estudio histoldgico.

En conclusidn, la evaluacion de malformaciones de
la aorta, como las presentadas en estos dos casos, es
un reto diagndstico. Distinguir dentro de este espectro
entre interrupcion, atresia o hipoplasia grave del arco
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requiere una evaluacion minuciosa, y en algunos casos
permitird sugerir un diagnéstico, mas no confirmarlo.
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