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La interrupcion del arco abrlico constituye una anomalia congénita del aparato cardio-
vascular bastante rara. Se informan en la literatura hasta octubre de 1969, un total de
184 casns. Se revisaron ol total de necropsias resiizadas entre octubre de 1971 y noviem-
bre de 1974, en el hospital pedistrico "Octavio de la Concepcién y de la Pedraja” de la
giudad de Holguin, encontrandn esta entidad con una frecuencia del 1.7% entre todas
las cardiopatias, v del 0.2% del total de necropsias realizadas, Los nifos afectados por
psta enfermedad mueren por regla general durante el transcurso de su primer mes de
la vida, ¢o aqui que constituyn una causa de muerte frecuente en el primer mes de vida
en cardiopatias congénitas. Se informan en la iiteratura nifios que han sido diagnostica-
dos en vida v se les ha realizado trotamiento quirdrgico satisfactorio. Se presenta un
caso diagnosticado post morfem, que presentaba una interrupcion de arco adrtico, clasi-
ficado como del tipo 8 de la clasificacidn de Celoria y Patton. Se encuentra una cemunl-
cacian interventriculer ¥ un drenaje sndmalo parcial de venas pulmonares, como anoma-
lias scompafiantes. Se revisa la literaturs existente y se hacen consideraciones generales

sobre esta entidad.

INTRODUCCION

La interrupcidn del arco adrtico es
una anomalia congénita poco frecuente
dentro de las malformaciones del apa-
rato cardiovascular.

Fue Steidel en 1778, el primero en
informar esta entidad al describir un
caso con interrupcion del arco aodrtico
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mas alla del origen de la arteria subcla-
via izquierda.

Seidel en 1919, describié por primera
vez la interrupcion del arco adrtico des-
pués de la emergencia de la arteria
carotida izquierda.

Weisman y Kesten en 1948', descri-
hieron un tercer tipo de esta anomalia,
en la que la interrupcién del arco adrtico
ocurria después de la emergencia del
tronco arterial braguiocefélico. Lie®, re-
visé de la literatura entre 1831 y 1967,
un total de 90 casos con esta entidad.

Van Praagh', habia revisado entre toda
la literatura hasta octubre de 1969, un
total de 184 casos.



Por regla general, los niiios afectados
por esta anomalia mueren precozmente;
hay autores® que en sus estadisticas lo
informan hasta en el 3% dentro de las
causas de muerte en el primer mes de
vida entre las cardiopatias congénitas.

Es importante hacer su diagnédstico en
vida, ya que se senalan en la literatu-
ra*’ casos que han sido sometidos a
tratamiento quirdrgico con resultados
satisfactorios,

MATERIAL ¥ METODO

Se revisaron el total de necropsias
realizadas en el hospital pedidtrico “Oc-
tavio de la Concepcion y de la Pedraja”
de la ciudad de Holguin, provincia del
mismo nombre, en el periodo compren-
dido entre octubre de 1971 y noviembre
de 1974.

Del total de necropsias, un total de
496, se encontraron 58 corazones con
malformaciones congénitas variadas vy
entre ellas el que motiva el presente
trabajo.

Al caso que presentaba la interrupcion
del arco adrtico se le hizo el siguiente
estudio retrospectivo:

Figura 2. El electrocardiograma muestra
una desviacidn axial derecha extrema.
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Se trataba de un nifo prematuro de
20 dias de nacido, que ingresd en el
Hospital Pedidtrico Provincial de la ciu-
dad de Holguin, el 13 de mayo de 1974,
por presentar dificultad respiratoria v a
la alimentacidn.

Pesod al nacer 1830 gramos.

Peso a los 20 dias de nacido 575
gramos.

Figura 1. Ef tefecerdiograma & su ingreso

muestra un dres cerdisca aumentada global.

menle de tamaifo con on Hulo pulmonar
aumentado.
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Facies: hipertelorismo, epicanto, hi-
poplasia parcial del pabellén auricular
izquierdo: su aspecto recuerda al nifio
mongélico.

Cianosis distal en los cuatro miem-
bros v peribucal.

Tiraje intercostal, frecuencia respira-
toria: 60 > minuto.

Aparato cardiovascular: dpex en quin-
to espacio intercostal izquierdo por fue-
ra de la linea media clavicular. Soplo
holosistélico grado 3-4/6 en el borde
esternal jzquierdo bajo.

Hepatomegalia de 2 cm.

Telecardiograma (figura 1): drea car-
diaca aumentada de tamano con flujo
pulmonar aumentado.

Electraocardiograma (figura 2): desvia-
cidn axial derecha extrema. Su evolu-
cion en la sala de pediatria donde estuvo
ingresado es torpida v a los 8 dias de
su ingreso fallece en un cuadro de insu-
ficiencia cardiaca congestiva irreducti-
ble al tratamiento.

Estudio anatomopatoldgico: corazén
ligeramente aumentado de tamano. La
aorta ascendente emerge en posicién
normal, dando el tronco arterial braquio-
cefalico con sus dos ramas:; emerge
ademas la arteria cardtida izquierda; no
se observa continuidad entre la aorta
ascendente y el cayado de la misma
(figuras 3 vy 4).

Arteria pulmonar de didmetro mayor
que el de la aorta, dando sus dos ramas:
derecha e izquierda; con un vaso arterial
que se extiende del tronco de arteria
pulmonar a la porcidn descendente de
la aorta [persistencia del conducto arte-
rioso) (figura 5).

Ce la aorta descendente emerge como
primer vaso arterial la arteria subclavia
izquierda. En la auricula derecha se ob-
serva la llegada de una vena pulmonar
andomala proveniente del pulmén dere-
cho [figura 6).

Se encuentra una comunicacion inter-
ventricular de 05 cm de diametro (fi-
gura 7).

RLC.P
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Figura 3 Obséryzse ls descontinuidas del
arco adriico. La anrla ascendenle emerge de
su pogicidn normet en ef wventriculo izquierdo.

Figura 4. La aorts descendente no se conti-
nid, como normalmente, del cayado de fa
mizma.
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Figura 5. L# sangre proveniente de fa arterla

mimonar pasa a traves del conducto arfe-

rioso a la sorta descendente, Obsérvese la
ausencia del cayado de la asorls.

Figura 6. la cdnula muestra la Negada de
ung vena pulmonar derecha a la aurlcula
derecha,
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Figura 7. Obsérvese lv comunicaclin exis-
tente entre fos dos ventriculos.

DISCUSION

La interrupcion del arco abrtico es el
resultado®, de una obliteracién anormal
de parte del cuarto arco adrtico izquier-
do. en el drea donde éste se continla
con el tercer y séptimo segmentos adr-
ticos dorsales, para formar el arco aorti-
co adulto y la aorta descendente.

El conducto arterioso se desarrolla del
sexto arcao adrtico, pero con obliteracién
de parte del cuarto arco adrtico izquier-
do, persistiendo como abastecedor de
sangre a la aorta descendente. La circu-
lacién de la sangre en estos nifos en
la vida extrauterina se asemeja a la
circulacidn durante la vida fetal.

La mayoria de los autores sefalan que
el tamaino de la aorta ascendente es
pequeia en relacion con lo normal, pero
desde el punto de vista hemodindmico
funcional.

En nuestro caso la aorta era de dia-
metro normal para un nifo de 28 dias
de nacido.

R.C.P,
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Figura 8. Representacian esquemdtica de los tres fipos de interrupcion
de arco adgrtico senalados por Celoria v Patton.

Desde el punto de vista clasificativo,
fue Abbott" en el ano 1936, quien las
dividio en des tipos: | y Il de acuerdo
con el sitio donde ocurria la interrup-
cion. Si ésta ocurria después de la emer-
gencia de la arteria subclavia izquierda
la llamaba |, v si la interrupcidn ocurria
antes de la emergencia de la arteria
subclavia izquierda y ésta emerge de la
aorta descendente la llamaba Il. Celoria
y Patton™" en 1959, hacen la clasifica-
cién dividiéndola en 3 tipos [(figura 8):
A v B, que se corresponden con el gru-
po | y I, respectivamente de la clasifi-
cacion de Abbott, y el tipo C, donde la
interrupcion del arco adrtico ocurre des-
pués que emerge de la aorta ascendente
el tronco arterial braguiocefilico v que-
dan la cardtida y subclavia izquierdas,
englobadas en la aorta descendente.

Desde el punto de vista de frecuencia,
Sherman®, Lie® y otros autores, senalan
al grupo B como de aparicién mds fre-
cuente.

Muestro estudio encontrd una frecuen-
cia del 1,7% para esta entidad del total
de cardiopatias detectadas y del 0,2%
del total de necropsias realizadas. Nues-
tro caso se clasifica dentro del grupo B
de la clasificacion de Celoria y Patton
(figura 9).

Desde el punto de vista clinico, la
cianosis que presentan estos pacientes
debe esperarse sea mayor en los miem-
bros inferiores que en los superiores, ya
que en los primeros la irrigacion de la

RCP
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Figura 9. Representacion esquemdtica de fas
anomalias detectadas en nuestro paciente.

sangre proviene del ventriculo derecho,
via conducto arterioso, mientras que la
sangre de los miembros superiores, pro-
viene de la aorta ascendente que emer-
ge del ventriculo izquierdo. Este dato es
importante y se debe tener en cuenta
cuando nos encontremos a un paciente
con una cardiopatia congénita ciandtica
y que ésta sea mas intensa en los miem-
bros inferiores que en los superiores.

La presencia en nuestro caso de una
comunicacién interventricular y un dre-
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naje andmalo de venas pulmonares, ex-
plicarian la cianosis generalizada que
presentaba el mismo, por aumento de
mezclaje de sangre en cavidades auricu-
lares y ventriculares, de ahi que el diag-
néstico correcto no haya podido estable-
cerse en vida.

Entre las anomalias acompanantes
mas frecuentes™'*, se sefalan: la comu-
nicacién interventricular, la estenosis
subadrtica y la transposicidn de grandes
vasos; en nuestro caso estaban presen-

SUMMARY

tes una comunicacion interventricular y
un drenaje andmalo parcial de venas
pulmonares.

El diagndstico diferencial vy de los
hallazgos clinicos y fisioldgicos de esta
entidad deben hacerse con la coartacidn
de la aorta preductal, v con la persis-
tencia del conducto arterioso e hiper-
tensidn  pulmonar con  inversion del
shunt sanguineo a través del conducto
arterioso.

Soler Victorero, A. et al. Aorlic arch interruption: An anstomicoclinical study of o patient.

Rev Cub Ped 52: 3, 1980,

Aortic arch interruption is a rather unfrequent congenital defect of the cardiovascular
apparatus. Up to October, 1969 literature reported 184 cases. All necropsies performed
between October, 1971 and November, 1974 at the "Octavie de la Concepclén vy de la
Pedraja” Pediatric Hospital of the Holguin City were reviewed, and this affection
accounted for 1,7% of all cardiopathies and 0.2% of the total of necropsies. Children
with this disease generaily die during the first month of life; thus, it is a frequent death
cause during the first month of life among infants with congenital cardiopathies. Litera-
ture reports the cases of children who have been disgnosed while alive and a satisfac-
tory surgical treatment has been performed. A patient diagnosed past mortem who had
an aortic arch interruption classified as type B according to the Celoria and Patton
classification is presented. As concurrent anamalies an interventricular communication and
a partial amomalous drainage of pulmonary veins were found. Literature is reviewed
and general considerations on this affection are made.

RESUME

Soler Victorero, A. et al. Interruption de arc aortique: dtude anmomo-clinigue i propos

d'un cas. Rev Cub Ped 52: 3, 1580,

Linterruption de larc aortigue constitue une anomalie congénitale assez rare de l'appa-
reil cardicvasculaire, Un total de 184 cas ont &8 rapportés dans la littérature jusqu’au
mois d'octobre 1969. Les auteurs ont fait une revue de toutes fes nécropsies réalisdes
entre octobre 1971 et novembre 1974, & U'hdpital pédiatrique "Octavio de 1a Concepcidn
y de la Pedraja™ de Holguin, et ils ont trouvé cette entilé avec une fréquence de 1.7%
parmi toutes les cardiopathies, et de 0.2% du total de nécropsies réalisées. Les enfants
touchés par cette maladie meurent généralement pendant le premier mols de vie, dong
olle constitue une cause de mort fréquente au cours du premier mois de vie dans les
cardiopathies congénitales. Dans la littérature on rapporte des cas d'enfants qui ont été
dizgnostiqués du vivant et qui ont été soumis & un traitement chirurgical satisfaisant,
lci on préscnte un cas diagnostiqué post mortem. lequel présentait une interruption de
I'are nartique, classifié comme du type B de la clazsification de Ceioria et Patton. Ce
patient présentait, en plug, une communication Interventriculaire et un drainage anormal
partiel de veines pulmonaires, en tant qu'anomalies concomitantes. Enfin, la littérature
existante a été revue et des considérations générales sont faites 3 propos de cette

entité,
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