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Caso Clinico
Diagnostico prenatal de ventana aortopulmonar, arco aértico derecho y
vena innominada subadrtica. Reporte de un caso y revision de laliteratura
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INFORMACION DEL ARTiCULO RESUMEN

Recibido el 3 de Agosto de 2020 La ventana aortopulmonar consiste en una comunicacién entre la aorta ascendente y el tronco
Aceptado después de revision de la arteria pulmonar. Su incidencia oscila entre 0.1 y el 0.2% del total de cardiopatias congénitas,
el 17 de Agosto de 2020 siendo el origen embrioldgico de la misma una falla en el cierre del foramen aortopulmonar por
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conflicto de intereses terminaciones voluntarias de embarazo anteriores por defectos congénitos (rifiones poliquisticos
y gastrosquisis) con ultrasonido del primer trimestre normal al igual que el estudio del alfa feto
proteina y de electroforesis de hemoglobina, Durante el ultrasonido de segundo trimestre a las
21 semanas se sospecha la presencia de una arteria umbilical tinica, viéndose nuevamente a las
25 semanas donde se observa una desviacién del eje cardiaco con derrame pericardico siendo
remitida al centro de referencia nacional de las cardiopatias congénitas Cardiocentro Pediétrico

William Soler donde se le realiza un estudio ecocardiografico demostrando la presencia de una
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Ventana aortopulmonar. firmado al nacimiento encontrandose ademads una atresia esofdgica con fistula distal y luxacién
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Prenatal diagnosis of aortopulmonary window, right aortic arch and subaortic
innominate vein. Report of a case and review of literature

ABSTRACT

Aortopulmonary window consists of a communication between the ascending aorta and the
trunk of the pulmonary artery. Its incidence ranges from 0.1 to 0.2% of all congenital heart defects,
the embryological origin of which is a failure in the closure of the aortopulmonary foramen due
to abnormal development of the distal segment of the ventricular outflow tract in its intraperi-
cardial portion, but in the presence of the aortic and pulmonary roots. We present a case of an
18-year-old pregnant woman, evaluated for increased genetic risk due to maternal age and the
history of two previous voluntary terminations of pregnancy due to congenital defects (poly-
cystic kidneys and gastroschisis) with normal first trimester ultrasound, as well as the alpha-
fetoprotein and hemoglobin electrophoresis test. During the second trimester ultrasound at 21
weeks, the presence of a single umbilical artery was suspected, being seen again at 25 weeks
where a deviation of the cardiac axis with cardiac effusion was observed, with the patient being
referred to the National Reference Center for Congenital Heart Diseases William Soler Pediatric

Keywords: Cardiocenter. An echocardiographic test was performed, showing the presence of an aortopulmo-
Congenital heart disease. nary window with a right aortic arch and a subaortic innominate vein. The study was performed
Aortopulmonary window. with a Japanese-made Alpha 10 echocardiogram. Prenatal diagnosis was confirmed at birth, and
Fetal echocardiography. an esophageal atresia with distal fistula and one knee dislocation was found. She was operated
Prenatal diagnosis. one day after the birth of the digestive pathology, dying one month later.
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INTRODUCCION

La ventana aortopulmonar (VAP) consiste en una co-
municacién entre la aorta ascendente y el tronco de la ar-
teria pulmonar. La incidencia de la VAP oscila entre 0.1
y el 0.2% del total de cardiopatias congénitas’, siendo el
origen embrioldgico de la misma una falla en el cierre del
foramen aortopulmonar por anomalia del desarrollo del
segmento distal del tracto de salida ventricular en su por-
cién intrapericardica pero en presencia de la raiz aortica y
pulmonar®?.

El diagnéstico prenatal de la VAP no es frecuente, lo
demuestran los pocos reportes de esta entidad en la li-
teratura, la mitad de las veces estd asociada a anomalias
cardiacas; no siendo asi su asociacién con anomalias ex-
tracardiacas y cromosomicas®"

Nosotros presentamos un raro caso de VAP con arco
adrtico derecho y vena innominada subadrtica en el cual
se analizan los signos ecocardiograficos encontrados para
su diagnéstico; que hasta donde sabemos seria el primer
caso reportado asociada a una atresia esofagica.

CASO CLINICO

Gestante de 18 afios de edad con G3POA2, de la provin-
cia Matanzas, evaluada de riesgo genético incrementado
por la edad materna y la historia de dos terminaciones vo-
luntarias de embarazo anteriores por defectos congénitos
(rifiones poliquisticos y gastrosquisis) con ultrasonido del
primer trimestre normal al igual que el estudio del alfa
feto proteina y de electroforesis de hemoglobina. Duran-
te el ultrasonido de segundo trimestre a las 21 semanas
se sospecha la presencia de una arteria umbilical tnica,
viéndose nuevamente a las 25 semanas donde se observa
una desviacién del eje cardiaco con derrame pericdrdico
siendo remitida al centro de referencia nacional de las car-
diopatias congénitas Cardiocentro Pediatrico William So-
ler donde se le realiza un estudio ecocardiografico demos-
trando la presencia de una ventana aortopulmonar con
arco adrtico derecho y vena innominada subadrtica. En la
continuacién del embarazo no se presentaron complica-
ciones ni cambios ultrasonograficos. No se realizé estudio
citogenético. El estudio fue realizado con un Ecocardio-
grafo Alfa 10 de fabricacién japonesa.

A las 40 semanas se realiza parto natural con recién na-
cido de sexo femenino, con un peso 2700gr y un score de
Apgar 9/9 a quien se le diagnostican las malformaciones
antes mencionadas ademds de una atresia esofdgica con
fistula distal y luxacién de una rodilla. Es operada al dia
siguiente del nacimiento de la patologia digestiva falle-
ciendo un mes después.

DISCUSION

La VAP, también llamada fenestracién aortopulmonar,
fue descripta por primera vez por Elliotson en 1830%, en
una pieza anatémica y por Dadds en 1949%, en un nifio

FIGURA 1.

A. Vista transversal de cuatro cdmaras donde se sefializa la arteria
aorta descendente en una posicién anterior a la columna (C) muy
sugestiva de arco adrtico a la derecha. B. Vista transversal de tres
vasos donde se observa una comunicacién entre la arteria aorta
(AO) y la arteria pulmonar (AP) y la flecha sefializa la vena in-
nominada con su recorrido no habitual (subadrtica). C: columna.
AOD: arteria aorta descendente. VCSD: vena cava superior derecha.
PI: pulmoén izquierdo. PD: pulmén derecho.

gravemente enfermo. La primera correccién quirdrgica
exitosa fue realizada por Cooley en 1957%.

El diagnostico fetal de esta entidad es factible y eso lo
demuestra el nimero de casos reportados®". El corte esen-
cial para su diagnéstico fue la vista extendida de los tres
vasos, donde a partir de la vista cldsica con movimientos
anteriores del transductor se pudo visualizar una comu-
nicacién directa entre la aorta y la arteria pulmonar, bien
distal al origen de ambas (Figura 1). Ademds, se constaté
la presencia de un arco adrtico a la derecha con ductus de-
recho y una vena innominada que no tenia su posicién ha-
bitual, sino que se encontraba por debajo del arco adrtico
en direccién a la vena cava superior derecha. Otras de las
vistas utilizadas fueron las vistas anguladas del eje largo
del ventriculo izquierdo y del ventriculo derecho donde
se identifica con gran facilidad la fenestracién aorto pul-
monar (Figura 2).

El defecto, que alcanza ser de diverso tamario, se puede
localizar muy préximo a las valvulas sigmoideas pulmo-
nar y adrtica o en un punto mds alejado o distal, cercano a
la bifurcacién pulmonar o al nacimiento de la rama dere-
cha de la arteria pulmonar. Mori, Takao y Ando, las clasifi-
ca en Tipo I cuando el defecto es proximal y muy cercano
a las vdlvulas sigmoideas, siendo la mds comun, Tipo II
cuando la ventana es distal y cercana a la bifurcacién pul-
monar (como lo presentado en este caso) y Tipo III, la mds
rara, que consiste en una gran ventana que abarca desde
las vélvulas sigmoideas hasta el origen de la rama derecha
de la arteria pulmona?®.

Ho y colaboradores modificaron esta clasificacién de
una manera que resultara ttil para los cardiélogos inter-
vencionistas a la hora del uso del dispositivo transcateter
en de cierre de la VAP en el cual mantiene la terminologia
bésica de Mori y colaboradores como se definié anterior-
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FIGURA 2.

Figura de la izquierda muy similar a la Figura 1B. En la figura de
la derecha se superpone el doppler color a la imagen bidimen-
sional demostrando asi la comunicacién entre la arteria aorta
(AO) y la arteria pulmonar (AP). La flecha sefaliza la direccién
del flujo de izquierda a derecha a través de la vena innominada
en su localizacién no habitual (subadrtica).

mente, pero agregan una descripcién adicional que es la
variedad intermedia. Ellos plantean que el defecto proxi-
mal tiene un borde inferior pequefio que separa la VAP de
las vélvulas semilunares, en los defectos distales el borde
inferior estd bien formado, pero tiene poco borde superior,
en el caso de los totales también denominados defectos
confluentes presentan poco borde superior e inferior y fi-
nalmente los intermedios que son defectos con bordes in-
ferior o superior adecuandos siendo este tipo obviamente
el grupo mds adecuado para el cierre por dispositivo*?.

La VAP, por lo general, se presenta en forma aislada,
aunque también puede asociarse a otras cardiopatias con-
génitas como la coartacién o interrupcién del arco adr-
tico, u otras cardiopatias mds complejas como doble via
de salida del ventriculo derecho, a sindromes genéticos,
describiéndose también anomalias extracardiacas como la
imperforacién anal, agenesia renal, eventraciéon diafrag-
madtica, anomalfas musculo esqueléticas, el sindrome VA-
TERL?*42, En este caso la presencia de una malformacién
digestiva (atresia esofdgica) estuvo presente.

La sospecha del arco aértico a la derecha estuvo pre-
sente desde que realizamos la vista transversal de cua-
tros cdmaras que al igual que en la vista de tres vasos se
visualizaba una aorta descendente no a la izquierda de
la columna como es habitual sino mds anterior elemento
de sospecha de gran importancia a la hora de definir la
posicién del arco, aunque no siempre es asi. En términos
anatémicos, un arco adrtico derecho se define como el
arco de la aorta que pasa por la derecha de la trdquea y
por encima del bronquio principal derecho, mientras que
la aorta descendente puede bajar por la izquierda, por el

FIGURA 3.

Eje largo del ventriculo derecho (Figura A) y eje largo del vent-
riculo izquierdo (VI) (Figura B) donde se sefializa la ventana aor-
topulmonar. AP: arteria pulmonar. AO: arteria aorta.

medio o por la derecha de la linea media marcada por la
columna vertebral 34,

En condiciones normales, el cayado adrtico tiene su
origen a partir del cuarto arco aértico izquierdo, que se
conectard con la aorta ascendente. La porcién de-recha
del cuarto arco adrtico dard origen al tronco arterial bra-
quiocefdlico. Si en condiciones patolégicas se produce una
reabsorcién del cuarto arco aértico izquier—do, con la per-
sistencia del cuarto arco adrtico derecho, se originard un
arco aodrtico a la derecha, encontrdandose en este caso el
tronco arterial braquiocefélico ubicado a la izquierda (en
lugar de a la derecha). Un aspecto importante para tener
en cuenta al enfrentarnos con un arco aértico derecho, es
la posicién de ductus arterioso. En el feto examinado se le
observé ubicado del mismo lado que el arco aértico dando
la cldsica imagen en espejo. Normalmente, el ductus arte-
rioso que proviene de la porcién distal del sexto arco adr-
tico debe localizarse en el mismo lado del cayado, es decir,
si el cayado adrtico es derecho, lo normal es que persis-
ta la por—cién distal del sexto arco adrtico derecho como
ductus y no la del izquierdo. Sin embargo, si hubiera un
cuarto arco aértico derecho como cayado aértico, persiste
la por—cién distal del sexto arco aértico izquierdo como
ductos, es decir, si existiera un ductus contralateral al ca-
yado, se formara un anillo vascular que rodea la trdquea y
el es6fago en formacién, siempre y cuando se en—cuentre
asociada una arteria subclavia izquierda aberrante.

La vena innominada subadrtica es una rara anomalia,
ella cursa por detrds de la aorta ascendente y por debajo
del arco adrtico drenando en la vena cava superior dere-
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FIGURA 4.

Figura izquierda muestra el trayecto del arco aértico con di-
reccién hacia la derecha para descender por el bronquio de ese
lado. La figura derecha evidencia la comunicacién aortopul-
monar.

cha por debajo del nivel de la desembocadura de la vena
dcigos®. Se observa con mayor frecuencia en pacientes con
tetralogfa de Fallot o tronco arterioso comtin y en los arcos
adrticos a la derecha. Se ha sugerido su origen embriolé-
gico a una falla en el desarrollo de la usual conexién entre
la vena cardinal anterior y la formacién de una conexién
alternativa en una ubicacién diferente. Aunque no hay
significacién hemodindmica en esta lesién su diagndstico
es util a la hora de la cirugfa cardiaca (canulacién venosa
o la anastomosis cavopulmonar) o en los procedimientos
mediastinales®.

La atresia esofdgica cuando es con fistula su diagnés-
tico en la vida fetal se hace extremadamente dificil, tal
como ocurrié en nuestro paciente. Estas malformaciones
estdn muy relacionadas con otras anomalias congénitas
especialmente las cardiovasculares (dentro de ellas los de-
fectos septales son los mds frecuentes) y las digestivas. En
ninguno de los reportes revisados se constaté asociada la
VAP38-39.

CONCLUSION

La VAP se puede diagnosticar por ecocardiografia fe-
tal contribuyendo al manejo y resultado perinatal de esta
patologia que muchas veces se encuentra acompaiiada a
otras anomalias congénitas.
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