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INTRODUCCION.

La interrupcidn de cayado adrtico es una malormacidn congénita raré.; --
hasta la fecha se han comunicado en el mundo 139 casos, ninguno en Guatema-
la, Es generalmente sintomitica en el periodo neonatal y fuincionalmente seme
ja una coartacidn de la aorta. Como su nombre lo sugiere, en esta malformas-’
cidn hay falta:de continuidad entre la aorta proximal y 1a aorta descendente.

La aorta descedente recibe del ductus arterio permeable, la sangre de la arte--

ria pulmonar que nace normalmente del ventriculo derecho,

La interrupcidn del cayado adrtico, como se veri mas_ adelante en detalle,
estd siempre asociada a otras anomalfas congénitas intracardiacas, La principal
de estas anomalfias es un defecto septal interventricular, el cual a veces domina
el cuadro clinico y obscurece los signos de interrupcidn del cayado adrtico, Se
han encontrado ademis, defecto interauricular y transposicidn de grandes vasos,

aparte de otras pequefias anomalfas de menor significacién,
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MALFORMACIONES CONGENITAS Y
SU ETIOLOGIA.,
Definicibn:

Las malformaciones congénitas se definen como "defectos anatdmicos
macroscdpicos" presentes en el recién nacido (63), Segln el Diccionario M¢
dico Salvat, malformacidn es una "anomalia o deformidad, especialmente
congénita',

Frecuencias

De acuerdo a los estudios mas recientes, de 2 a 3% de los nacidos vi--
vos, presentan al nacer una o mas malformaciones congénitas importantes.
Esta cifra se duplica al cumplirse el primer afio de vida, por aparecer mal-
formaciones que pasan inadvertidas en el recién nacido (38).

Etiologia:

Hasta hace umos 30 afios se aceptaba que los defectos congénitos eran -
causados principalmente por factores hereditarios, Pero, al descubrir ----
Gregg que larubeola, sufrida por la madre en los primeros meses del emba
razo, causaba anomalias en el embridn, otras investigaciones posteriores -
condujeron a descubrir muchos factores ambientales que provocan varias -
malformaciones congénitas humanas ( 26)

De las malformaciones humanas conocidas actualmente, se estima --
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que el 10% dependen de factores ambientales; otro 10% de factores genéticos
y cromosdmicos y el 80% restante, a la accifn conjunta de factores genéti--
cos v ambientales (29),

Factores Ambientales:

Algunos agentes infecciosos, como rubeola, influenza asiatica, toxo--
plasmosis, sifilis, pueden provocar malformaciones congénitas.

Se ha comprobado que la rubeola puede causar diferentes anomalias --

congénitas en el feto seglin la época de la gestacidn durante la cual se produce .

la infeccidn de 1a madre. Causari catarata y microftalmia, si la infeccibn -
se produce durante la sexta semana de embarazo; sordera congénita por des--~
truccidn del organo Corti, durante la novena semana; persistencia del conduc-
to arterioso y defectos de los tabiques interauricular e intrerventricular en in--
feccion entre la quinta y la décimacsemanas. Se sospecha también que el vi-
rus de la rubeola sea la causa de deformidades del esmalte de los dientes, de
algunos casos de anomalfias cerebrales y retraso mental,

En cuanto a la influenza asiitica, la frecuencia de anencefaliz:se ha en-
contrado mayor en los hijos de madres infectadas por dicho virus al principio -
de la gestacidn que en miijeres que no han padecido de la enfermedad,

Se ha comprobado también que el Toxoplasma gondii origina malforma

'

ciones congénitas: calcificacidon cerebral, hidrocefalia o retardo mental, co--
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riorretinitis, microftalmia y algunos otros defectos oculares.

Finalmente, la sifilis puede originar sordera y retardo mental congéni--
tos; y aunque no se ha comprobado, se sospecha que pueda ser la causa de -
labio y paladar hendidos y espina bifida.

Aparte de los agentes infecciosos mencionados, est? comprobado que -
la administracién de dosis grandes de rayos X o radium a embarazadas pue-
de originar microcefalia, defectos craneales, espina bifida, ceguera, pala-
dar hendido y defectos de las extremidades. Y se sabe también que aparte -

del efecto difecto sobre el embridn, las radiaciones producen mutaciones en
las células germinativas, que se traducen en malformaciones congénitas en -
las generaciones siguientes, '

Se ha demostrado que algunos firmacos, usados por la madre durante la
gestacidn, han sido la causa de malformaciones congénitas; caso tipico: la -
talidomida, que produjo en varios nifios, falta de los huesos largos o deformi
dades manifiestas en los mismos, atresia intestinal y anomalias cardiacas.
También se ha demostrado, en pocos casos, que la aminopterina,hasido la'cau
sa de. apemcefalia, meningocele, hidrocefalia, y labio y paladar hendidos.

Y aunque sin confirmacidn, se sospecha que la quinina, el busulfan y la tol-
butamida pueden ser causa de anomalias congénitas,

Estudios experimentales han demostr;do , que algunas hormonas son --

causa de malformaciones congénitas, Ejemplo, la cortisona, la cual admi-
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nistrada a mujeres en los primeros meses del embarazo, se considerd como la -
causa de algunos casos de paladar hendido. Esto se comprobd mejor en anima-
les .

Finalmente, se sabe quela diabetes no tratada fillrante la gestacidn, apar
te de ser la causa de mortinatos, premadurez y muérte x;teonatal, hace que au--
mente la frecuencia de malformaciones congénitas, entre ellas anencefalia, es

pina bifida y atresia del esofago.

FACTORES GENETICOS Y CROMOSOMICOS

Importantes estudios recientes han confirmado que anomalfas en el nfime
ro o en la configuracidon de los cromosomas, se traducen en malformaciones -~
congénitas, Ejemplos: en el caso de los cromosomas autosdmicos, 1a trisomfa
21 es causa del mongolismo; en la trisomia 17-18 pueden presentarse: retardo -
mental, defectos cardiacos congénitos, insercion baja de las orejas, microgna-
tia, anomalias renales, sindactilia y malformaciones esqueléticas; en la triso-
mfa 13-15: retardo mental, defectos cardiac&s congénitos, sordera, labio y pa
ladar hendidos, microftalmfia y colcboma,

En cuanto a los cromosomas sexuales, también se han descubierto anoma
lias, Ejemplo: el sindrome de Tumer, con complemento cromqsémico sexual
Xo, qué se obser¥a en mujeres que presentan ausencia de o'w‘varioﬁs,, y el sindrome

de Klinefelter con complemento cromosdmico sexual XXY, se observa en hom--
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bres que presentan esterilidad, atrofia testicular, hialinizacidn de tubos se-
miniferos y ginecomastia.

Finalmente, se sabe que cerca del 10% de las malformaciones congé-
nitas humanas, estan relacionadas con anomalias en los genes, y por lo tan
to son hereditaridss. Pueden ser por herencia autosdmica dominante: acon
droplasia, disostosis cleidocraneal, manos y pies en pinza de langosta y os~
teogénesis imperfecta. Por herencia autosdmica recesiva: distrofia condro
ectodérmica, algumos casos de microcefalia, condrodistrofia calcificante -
cangénita y por herencia relacionada con el sexo, se sabe que solamente -
el cromosoma X puede transportar la anomalfa con caricter recesivo: i -
tipo de hidrocefalia, una variante de;gal\gdrﬂismo,‘yfl sindrome de femini--

zacidn testicular,

b e
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MATERIAL Y METODOS.

Se hizo una revisién de la literatura mundial que abarca desde 1777 --
hasta 1968, El objeto de esta revisibn fué elaborar una resefia historica de la
comumicacién de casos de interrupcidn del cayado adrtico, revisar las clasifi
caciones existentes, estudiar la embriologia patoldgica de la malformacibn,
los signos clinicos, la fisiopatologia y el tratamiento.

El nfimero de casos comunicados en la literatura mundial, 124, se enri
quece con 15 nuevos casos in&ditos, estudiados por el Dr. Federico Castro, -
en el Texas Children's Hospital de Houston, Texas, Estados Unidos de Norte -
América,

Todos v cada uno de los casos comunicados, incluyendo los casos estudia
dos por el Doctor Castro, se tabularon de acuerdo con el autor que los comuni-
cb, el afio de la comunicidn, sexo y edad de los pacientes, signos clinicos y 2

nomalfas congénitas cardiovasculares asociadas.




RESENA HISTORICA.

La primera descripcidn de intemrupcidn del cayado abrtico, fué hecha
en el siglo X VIII por Raphael Steidel (57), profesor de Obstetricia en la --
Universidad de Viena, Desde ése entonces hasta la fecha se han comunica
do 124 casos de pacientes con este tipo de malformacién congénita. Inclu
yendo 15 casos observados por el Dr, Federico Castro en el Texas Children!s
Hospital de Houston, Texas, hacen un total de 139 casos, (17b),

En contraste con la coartacién de la aorta, en la interrupcion del caya-
do abdrtico no existe conexidn de ninguna clase entre la aorta ascendente y
1a aorta tordcica o descendente, Como una anomalia aislada, la interrup-
citn del cayado adrtico, es incompatible con la \;ida. En todos los casos,
excepto dos, la aorta descendente siempre se comunicd con la arteria pul-
monar a través de un ductus arterioso permeable, Un defecto septal inter-
ventricular estaba casi siempre presente, habiendo sido descrito en 108 de
los 139 casos,

Debido a la asociacidén constante de la interrupcidn del cayado abdrtico
ductus arterioso permeable y comunicacion septal interventricular, ha sido
considerada esta asociacidn de anomalias como una trilogia cardiovascular,
descrita por Everts, Sudrez y Carson (19), como lo muestra el esquema del

caso presentado por Pilapil (48). (Ver pagina siguiente),

-9-

Caso presentado por Pilapil

Interrupcién del cayado abdrtico con Malformacién de Taussig-Bing (48).

TBD= Tronco braguiocefalico Der. Al=
ACPI= Art. Carbtida primitiva izq, AP=
ASI= At Subclavia izquierda VP=
APD= Art, Pulmonar Derecha AAD=
API= Art, Pulmonar Izquierda DSV=
VCS= Vena Cava Superior FOP=
VCI= Vena Cava Inferior VD=
AD= Auricula Derecha Vi=

AA= Aorta Ascendente,

Auricula Izquierda

Arteria Pulmonar

Vena Pulmonar

Art, Aorta Descendente
Defecto Septal Ventricular
Foramen Ovale Permeable
Ventriculo Derecho
Ventrfculo Izquierdo




-10-

Clasificaciones:

Hay diferentes clasificaciones de interrupciém del cayado abrtico, ---
Abbot (1,24) en 1927, describid dos variantes anatémicas:

Tipo I: La interrupcién del cayado abrtico estd localizada entre la emergen
cia de la arteria subclavia izquierda y la desembocadura en la aorta del duc
tus arterioso,

Tipo II: La interrupcidn est localizada entre la emergencia de la arteria -
carbtida primitiva izquierda y la arteria subclavia izquierda, FEsta filtima se
origina de la aorta descendente o toracica.

Un ductus arterioso ampliamente permeable se encuentra siempre pre-
sente en cualquiera de los dos tipos anteriores, ‘

Posteriormente dos subgrupos fueron afiadidos a esta clasificacion: a) -
origen de las arterias subclavias derecha e izquierda de la aorta descenden--
te; b) origen de las arterias cardtida primitiva y subclavia ezquierdas de 1a -
aorta descendente.

En 1959, Celoria y Patton (12) propusieron una nueva clasificacién, ba
sada en nuevos tipos de interrupeiita del cayado abrtico descritos posterior--
mente a la clasificacion de Abbot. Celoria y Patton (12) dividieron los tipos
de interrupcidn del cayado adrtico en tres grupos, de acuerdo con el sitio -
en el cual se localizaba la atresia, y en subgrupos de acuerdo con el orgi--

gen de las arterias en el cayado adrtico y su relacién con el sitio de la a--~

tresia,
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Una representacion diagramitica de 1a clasificacidn de Celoria y Patton

se incluye a continuacidn:

TiEo HCII
1. Arteria Subclavia derecha 6. Arteria Pulmonar Izquierda
2. Arteria Carbtida Primitiva Der. 7. Arteria Pulmonar Derécha
3. Art, Carbtida Primitiva Izq. 8. Arteria Aorta Ascendente
4.- Art, Subclavia Izquierda 9. Arteria Aorta Descendente
5, Ductus Arterioso Permeable 10- Arteria Pulmonar,
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En vista que la clasificacion de Celoria y Patton fué también incom-
pleta, Blake y colaboradores (7) idearon una nueva basada en el "Arco ad
tico doble primitivo funcional", De acuerdo con esta clasificacion son p
sibles 9 variaciones anatdmicas de interrupcion del cayado adrtico, De 1
9 posibilidades solamente casos de los cuatro primeros grupos han sido des
critos en la literatura, Los otros cinco son hipotéticos.

Una ilustracién diagramética de los nueve grupos de interrupcion del

cayado adrtico de acuerdo con "Blake y colaboradores, se da a continua--

(Ver figuras siguientes)



"ARCO AORTICQ DOBLE PRIMITIVO FUNCIONAL"

c.PDh.
A ACPI

A f & \37 A Svkclzvia
/ TIzq.
/\/‘;\:’;

%7/
Las lineas de puntos sefialan ;Aw Mm.q >N R Tz7
los sitios en donde puede -- ASC A
ocurrir la interrupcion, Pw;

Acpd
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Posteriormente, Moller y Edwards (43), basados en 105 casos compilados

 de 1a literatura incluyendo casos propios, propusieron una nueva clasificacitn,

L

IL.

.

que se describe a continuacidn:

Interrupcidn del cayado adrtico distal al origen de la arteria subclavia iz-
quierdas

a) Tronco arterial braquiocefilico, arteria cardtida primitiva izquierda y
arteria subclavia izquierda se originan del cayado adrtico;

b)<Arterias cardtidas primitivas derecha e izquierda y arteria subclavia iz-
quierda se originan del cayado, la arteria subclavia derecha se origina de
la aorta descendente,

Interrupcidn del cayado adrtico distal a la arteria carbtida primitiva iz--
quierda; la arteria subclavia izquierda se origina de la aorta descendente:
a) Arteria subclavia derecha se origina del tronco brangiiiocefalico.

b) La arteria subclavia derecha se origina de la aorta descedente;

¢) La arteria subclavia derecha se origina de la arteria pulmonar,
Interrupcidn del cayado adrtico es distal al tronco braquiocefalico; las --
arterias cordtida primitiva y subclavia izquierdas, se originan de la aorta
descendente,

Datos en la literatura insuficientes para clasificacién.
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EMBRIOLOGIA, miento caudal del cayadi abrtico.

Fmbrioldgi . .r s
rioldgicamente, la interrupcién del cayado abrtico, se explica co- Kleinerman (34) piensa que um mecanismo similar es responsable de la -

mo un defecto en el desarrollo del cuarto arco adrtico (59), (34), Normal- interrupcidn del cayado adrtico.

mente el i
el cayado de la aorta se desarrolla de varias estructuras: a) el tronco Los tipos de interrupcion localizada entre la arteria subclavia faquierda y

son el resultado de una regresibn o atrofia del segmento

adrtico da lugar a la porcidn proximal del cayado abrtico o sea aquella por el conducto arterios,

cibn adrtica comprendida entre las valvulas sigmoideas abrticas y el tronco de la arteria aorta dorsal izquierda.

braquiocefilico derecho; b) la mitad izquierda del saco abrtico da origen a La interrupcién del cayado adrtico distal a la arteria carbtida primitiva
aquella porcién del cayado adrtico comprendida entre el tronco braquiocefa izquierda, representa un fallo en la formacibn del cuarte abrtico Zquierdo, -

desde el momento en que en esta variedad de anomalia, la arteria subclavia

lico derecho y la arteria carbtida primitiva izquierda; c) El cuarto arco adr-

tico izquierds e : orti
q o y la aorta entre &ste y-elsexto arco adrtico dan origen a aque- izquierda se origina en la aorta descendente.

11a porcidn d 3 i i TTUp
porcidn del cayado adrtico gomprendida entre la arteria cardtida primiti La patogenesis del tipo de inte citn distal al tronco braquiccefalico,

va izquierda i
zquierda y el ductus arterioso, es menos clara, Celoria y Patton (12) sugirieron dos posibilidades: 1.) Un fa-

El defecto e orti i
n el cuarto arco adrtico, quees la causa de la interrupcidn 1lo parcial o completo en la formacion de los arcos abrticos teroero y Cuarto

del cayado abdrti inve i6
vy abrtico, se cree que es una invdlucidn anormal mas bien que -- izquierdos y persistencia del segmento de la aorta dorsal en medio de estos -~

una ausencia completa, it . . imitiva fzqui
p Esta aseveracidn es aceptada por algunos autores, dos arcos, como en la arteria carbtida primitiva izquierda; 2.) Un fallo en la

baSaCbS en la serie d nomeno. que o e d ante conexion de]‘ C g
(= fe i ‘
Nnos cutren durant el desarrollo norm 3.]..

La involucién del prim orti
primero y segundo arcos adrticos se ha atribuido a facto-- arcos y fusién de estos dos arcos para formar la arteria cardtida primitiva iz-

res dindmicos durante el desarrollo del sistema vascular, La causa princi-- quierda.

al de 1a de icié i orti
P saparicitn del primero y segundo arcos adrticos es, de acuerdo Una explicacién embrioldgica para los otros tipos de interrupcidn del -

con Congdon (1 i i i ’
ngdon (13) un cambio en el sentido de la corriente sanguinea de los cayado abrtico sugeridos por Blake y colaboradores, no se ha publicado.

arcos proximales a los ma i
s caudales, cambio que acompafiaral desplaza--- A continuacién se ofrecen dos esquemas de las grandes arterias que se -

N
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originan en el corazén del feto y de los primitivos arcos adrticos, con las
arterias que de ellos se derivan, La 4reas rayadas sefialan los sitios en los
cuales, por defecto del desarrollo, pueden ocurrir interrupcidon del cayado
abrtico de los tipos A o B en el esquema nfumero 1, y del tipo C en el es-

quema No. 2.

(Ver figuras No. 1y 2 en la pagina
siguiente)
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Cardtida Interna Izquierda

Cardtida Externa Izquierda
Arteria Cardtida Primitiva

Regrsidn de

la Aorta 2 » Arteria Subclavia Izquierda
Dorsal después de la 7a, Semana,

. Migracidn cefalica de la arteria
Arteria -y A .
Subcla- Subclavia Izquierda,
via Der. Arteria Subclavia Izquierda

a la 4a, Semana,

Carbtida arotida Interna Izquierda
Intemna De-

Cardtida Externa Izquierda

Este segmento de la Aorta

Dorsal, persiste como la

Arteria Carbtida primitiva
Izquierda.

Arteria Subclavia Izquierda
2 Después de la 7a. Semana,
Arteria Sub- &/

clavia Der./' ’
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SIGNOS CLINICOS.

Clinicamente la enfermedad debe ser sospechada en aquellos casos en
los que existe cianosis diferencial, Al examen fisico los pulsos femorales
estan disminuidos en algunos pacientes y en algunos otros pueden estar au-
sentes. De acuerdo con el origen de las arterias subclavias es posible que
ambos pulsos radiales o humerales sean idénticos o bién que exista disminu
cion del uno en comparacion con el pulso del lado opuesto. En este fiitimo
caso, la interrupcidn del cayado estd generalmente asociada con la existen
cia de unaarteria subclavia aberrante, Un signo importante por el cual --
puede sospecharse este tipo de malformaci6n congénita, es la asociacibn -
de pulsaciones carotideas con pulso humeral ausente.

La auscultacion del corazon puede revelar la presencia de soplos sistoli
cos grados II hasta 1V, los cuales se escuchan en el borde arterial izquierdo
y en la espalda. Sin embargo, la ausencia de dichos soplos, no descarta -
la posibilidad de interrupcion del cayado dbrtico.

El examen de rayos X del térax, muestra en la mayor parte de los ca-
sos, cardiomegalia y aumento en la vascularizacion pulmonar,

Flectrocardiograficamente pue den encontrarse algunos cambios pero no
son patognomdnicos. Algunos pacientes muestran wn complejo QRS normal;

otros muestran manifestaciones de bloqueo atrioveniricular de primer grado}

en otros, hay hipertrofia del ventriculo izquierdo o

ginembargo, no hay un trazo electrocardiografico definido y preciso
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bien hipeftrofia bi-ventricular,

en dichos pa-

cientes, Los estudios hemodindmicos no son especificos pero sirven para diagnos-

ticar la presencia de otras malformaciones cardfac

as asociadas.



FISIOPATOLOGTIA

En teoria, hemodinimicamente la interrupcidn del cayado adrtico -
producirfa una cianosis diferencial. Sangre venosa no saturada pasaria -
de las camaras cardfacas derechas y tronco pulmonar, via un ductus arte
rioso permeable, a la aorta descendente. La sangre saturada retornaria
de los pulmones a las cimaras cardfacas izquierdas y, por medio de la -
aorta proximal, a la cabeza, extremidades superiores y parte superior -
del tronco, Como consecuencia de lo anterior, en un paciente con in--
terrupcion del cayado adrtico, podriaranticiparse que dicho paciente ten

dria cianosis en las extremidades inferiores y abdomen (y en extremida--
des superiores en algunos casos en relacidn con el origen de las arterias
subclavias), mientras la cabeza y las otras areas irrigadas por la aorta --
pwximal serfan acianbticas,

Sinembargo, cianosis diferencial se observa raramente, Se han suge
rido varias explicaciones, Pricticamente en cada caso de interrupcién -
del cayado adrtico estd presente un defecto septal interventricular y por
comsiguiente es posible que se establezca un "shunt", es decir, una des--
viacidn de la corriente sanguiea a nivel ventricular, Este "Desvio" a -
través.del defecto septal interventricular es predominantemente de iz---
quierda a derecha en vista de la hipertensién secimdaria a la interrupcidn

en la aorta proximal, Como consecuencia de este "desvio" de izquierda

_é

-21-

a derecha, la sangre venosa en el ventriculo derecho se mezcla con la sangre
saturada que le pasa del ventriculo izquierdo, Por lo tanto, la diferencia en
niveles de saturacidn de oxigeno entre la aorta proximal y la descendente, -
puede ser relativamente tan pequefia que no permita en muchos casos recono
cer diferencia en el color de las partes del cuerpo irrigadas por ambos seg--
mentos de la aorta.

Otra posibilidad es la presencia de vasos colaterales entre la aorta pro-
ximal y la descendente. Tales comunicaciones se han descubierto en pacien:
tes que han alcanzado mayor edad, permiten el paso de sangre altamente sa-
turada por la aorta proximal para entrar en la aorta descendente a través de
la colaterales arriba mencionadas,

También se ha considerado que el "desvio" (o shunt) a nivel ventricu-
lar, puede ser de derecha a izquierda (caso muy remoto) que explicaria la -
falta de cianosis diferencial, El "desvio" servirfa para disminuir la satura--
cidn de oxigeno de la sangre que irfa por la aorta proximal., En esta forma,
habria wna equiparacidn en el nivel de oxigeno en las dos arterias: aorta proxi
mal y pulmonar,

Otra explicacidon seria la incapacidad de reconocer la cianosis diferen-
cial, debido al hecho de que varios de los pacientes con interruﬁcién delca

'

yado abdrtico son neonatos. En todos estos infantes a esta edad, la acrociano




sis es comim. Este factor harfa dificil reconocer cambios o diferencias mmi--

mas en el grado de cianosis entre las extremidades superiores y las inferiores,

Otro factor adicional serfa el papel desempefiddo por cualquiera de -
las otras malformaciones cardiacas asociadas en ciertas malformaciones como
la persistencia del tronco arterioso o atresia de la valvula mitral, en las cua--
les hay. mezcla de sangre sistémica y pulmonar, la saturacidén de oxigeno de la
sangre que corre por los dos segmentos de la aorta podrfa ser similar, Fsto se
refiere a aquellos casos en los cuales la relacidn de los grandes vasos con el --
corazdn es normal, En contraste estin aquellos casos en los cuales existe una -
transposicidn completa de grandes vasos asociada con la interrupcidén del caya-
do abrtico, En tales casos, la cianosis diferencial se‘_ria de esperarse. Y en e-
fecto, en los casos con asociacidn de transposicidn de grandes vasos si se en--
contr® marcada cianosis diferencial, es decir, cianosis en las extremidades in
feriores y extremidades superiores aciandticas (9).

En conclusién, debe hacerse notar que la interrupcidn del cayado --
adrtico puede coexistir con una serie de malformaciones intracardiacas basi--
cas, La identificacidn de la primera, debe siempre sugerir el diagnbstico de

las otras malformaciones asociadas,
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TRATAMIENTO

El tratamiento es quirfugico. Como se menciénd antes, la interrupcion
del cayado abrtico es pobremente tolerada por pacientes neonatos y el 80% de
sstos mueren durante los primeros meses o semanas de vida, Para ofrecerles tra
tamiento salvador a estos pacientes, el diagndstico debe hacerse tempranamen-
te y establcerse una continuidad a nivel del cayado abrtico.

Pillsbury (49) presentd el caso de una nifia de 16 afios con interrupcidn --
del cayado abrtico, interrupcidon localizada entre el tronco braquiocefalico de-
recho y la arteria carbtida primitiva izquierda, Caso peculiar sin anomalias --
intracardiacas asociadas ni ductus arterioso permeable, pero con buena circula-
cidn colateral, El tratamiento quirfirgico fu? satisfactorio favoreciendo la con~-
tinuidad entre la aorta ascendente y la descendente mediante una protesis sinté-
tica (dacrén), Este represe¢nta el séptimo caso en que seha intentado la correc--
cibn quirfirgica de la interrupcidn del cayado abrtico y el cuarto en que se ha te
nido &xito, También se comunicd el caso de Asano y colaboradores en 1968
(3). Era un paciente vardn de 21 afios, interrupcidn tipo A, con ductus arterio-
so permeable muy amplio. Se le hizo un cortocircuito entre la aorta ascenden-
te v la descendente y la ligadura parcial de la arteria pulmonar jzquierda, de--

jando el ductus arterioso intacto.

'

Mauck en 1963 (40), y Harriston en 1967 (27) comunicaron un caso cada -
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uno y Rochette en 1968 dos casos (53), en los cuales intentaron Ia:correccidn -
quirfirgica, con relativo éxito, En este trabajo se da a conocer otro caso qui-

rfrgico operado en el Texas Children's Hospital en 1963 (17b).

A continuacidn se presenta un diagrama del caso comunicado
por Asano y colaboradores (3).

-25-

RESULTADOS Y DISCUSION

La interrupcidn del cayado abrtico ocurre con igual frecuef:cia en am--
bos sexos, De 124 casos registrados en la literatura en los cuales el sexo del -
paciente se ha mencionado, hubo 48 del sexo masculino y 43 del sexo femeni-
no. En 33 casos el sexo se descomnoce,

Una distribucién similarencontfd Castre (17b) en 15 casos de interrup---
cibn del cayado abrtico, casos observados en el Texas Children's Hospital, de
1954 a 1966: 6 masculinos y 7 femeninos,

De 139 casos de interrupcidn del cayado adrtico estudiados, incluyendo
los 15 casos del Texas Children's Hospital, 63% de los pacientes vivieron me-
nos de 20 dfas; el 10% vivieron menos de tres meses; y el 19% vivieron mas de
3 meses,

Del grupo de pacientes que vivieron m#s de tres meses, 6 pacientes es-
taban vivos al momento en que las comunicaciones fueron publicadas, Final-
mente, hubo 4 casos nacidos muertos, Del resto no se hizo mencidn de la con
dicidn del paciente cuando la comunicacién fué publicada,

El tipo mAs frecuente de interrupcidn del cayado adrtico en los 139 ca-
sos, fué aquel en que la interrupcidn se encontraba localizada entre la arteria
cardtida primitiva izquierda y la subclavia izquierda, es decir elltipo B (58 ca-

sos: 42%), el siguiente tipo mas frecuente, fué aque! en el cual la interrupcién
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estaba localizada entre la arteria subclavia izquierda y el ductus arterioso (53 Transposicion de los grandes vasos 19 Casos
casos: 38%). El tipo menos frecuente fué aquel en el cual la interrupcidn se Completa 6 Casos
hallaba localizada entre el tranco arterial braquiocefalico derecho y la arteria Parcial 10 Casos
carbtida primitiva izquierda (3 casos: 1%). En cuatro casos existid duda entre Malformacidn de Taussig-Bing 4 Casos
los autores acerca de si se trataba de tipo B o C de la clasificacitn de Celoria Retorno Venoso andmalo 6 Casos
y Patton; y un caso A o B. En estos filtimos cinco casos, los autores no hicie-- Tronco Arterioso 7 Casos
ron una definicidn precisa del tipo de anomalia, En 20 casos no se hace men- Anomalias de la valvula pulmonar 4 Casos
cidén del tipo de anomalfa, Atresia de la valvula mitral 3 Casos
Las anomalfas congénitas cardiovasculares asociadas, fueron en orden Ventana Abrtico-pulmonar - 3:Casos

de frecuencia: Persistencia de la vena cava superior izquierda --

desembocando en el seno coronario 4 Casos
Defecto septal ventricular 108 Casos
Quiste congénito de la valvula tricispide 1 Caso
No mancionado 28 Casos
Vilvula trictispide y mitral hendidas 1 Caso
Dudoso 3 Casos
Valvula trictispide hendida 1 caso,
Foramen ovale abierto ‘57 Casos
Como se menciond antes, en todos los casos de interrupcion del ca-
Cerrado 13 Casos .
yado abrtico, el ductus arterioso debe permanecer permeable para que el
No mencionado 69 Casos
paciente tenga oportunidad de sobrevivir. Sin embargo, un caso reveld
Aorta ascendente hipoplastica 1 Caso
coartacidn del ductus arterioso (22) y en otro el ductus arterioso se des--
Anomalias de la valvula adrtica 39 Casos
cribié como estemdtico (Texas Children's Hospital). Un caso muy raro me
Valvula abrtica bictispide 29 Casos |
mencionado por Pillsbury en 1964 (49), se trataba de un paciente de 16 -

Estenosis 9 Casos

afios de edad, a quien se le diagndsticd interrupcidn del 'cayado adrtico,

Valvula abrtica hipoplastica 1 Caso




sin ductus arterioso permeable. En este caso, la circulacidn a la parte inferior

del cuerpo se hacia por circulacion colateral, Se intentd con &xito la correc-~
cidn quirfirgica del defecto congénito en el cayado adrtico. En este mismo ca-
so, ademés de no haber ductus arterioso permeable, tampoco habia defecto ---
septal interventricular ni foramen ovale permeable, El paciente estaba vivo en
el momento de hacerse la comunicacidn., En otro caso interesante citado por -
Rochette (53), se quiso corregir quirlrgicamente la interrupcion del cayado adr
tico incluyendo en el procedimiento la ligadura del ductus arterioso, pero aumn-
que la paciente de 6 dias tolerd la intervencidn, murid a las 60 horas por una -
complicacién pulmonar,

También se han observado casos de doble ductus arterioso.

Finalmente, de los 139 casos de interrupcion del cayado adrtico estu--

diados, el diagndstico correcto ante-morten fué hecho en menos del 10% de los

casos,

29

SUMARIO.

El estudio de pacientes con interrupcion del cayado af)rtico llevado a
cabo a traves de la revision exhaustiva de 1a literatura, muestra que todos los
pacientes afectados con esta malformacion, usualmente presentaban insufi--
ciencia cardiaca severa durante los primeros dfas o semanas de edad.

En algunos casos la interrupcitn semeja coartacion de la aorta y en O-=-
tros puede confundirse con Takayasu.

La interrupcion del cayado adrtico, casi siempre va asociada a otras a-
nomalias congénitas cardiovasculares, observandose con frecuencia, el duc--
tus arterioso permeable y la comunicaci én interventricular.

Puede sospecharse 1a interrupcion del cayado abrtico si se encuentran ~
pulsos femorales disminuidos, pulsos radiales desiguales, o asociacidn de pul-
saciones carotideas con un pulso humeral ausente,

La cianosis diferencial es rara, pero cuando existe es patognomdnica.
La auscultacidn y el electrocardiograma no son concluyentes, tampoco lo -~
son las radiografias del torax, en las cuales ;Jnicamente se observa marcada
cardiomegalia con aumento de 1a vascularizacidén pulmonar.

Solo en el 10% de pacientes con interrupci6n del cayado adrtico, se hizo
el diagnbstico pre-morten.

El tratamiento de este tipo de anomalia es quirfrgico, En los pocos ca-

sos en que se ha intentado a tiempo, el resultado ha sido satisfactorio.




3. - El uso racional de los recursos diagndsticos, permitira hacer el diagndstico

4, - El disefio de una técnica adecuada para el estudio postmorten de las anoma-

CONCLUSIONES

1.~ Con el presente trabajo de tesis se enriquece la literatura mumdial, con la
aportacion de 15 casos inéditos de interrupcién del cayado abrtico. Una -
revision del ntimero de casos aportados por los diferentes autores, muestra
que la contribiicion de los 15 casos estudiados por Castro (17b) es altamen-
te significativa, si se considera que Blake y sus colaboradores, con 18 casos,
son los autores que mas casos han comumicado,

2. - Es necesario que los clinicos en su diagndstico diferencial de las anomalfas
cardiovasculares congénitas, estén familiarizados con la exitencia del cua-
dro clinico de la interrupcidn del cayado abrtico, que es una anomalfa que
puede ser reparada quirfirgicamente con resultados satisfactorios, cuando el

tratamiento se lleva a cabo en tiempo oportuno.

clinico en mayor nfimero de casos, siempre que el clinico piense en la e~-

xistencia de la interrupcidon del cayado abrtico.

lias cardiovasculares, sobre mortinatos y recién nacidos , permitira recono-
cer la anomalia de interrupcidn del cayado abrtico en nuestro medio, Fsta
técnica se estd ejecutando en el Hospital Roosevelt en la actualidad y espe

ramos que a corto plazo rinda los resultados buscados.
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INTERRUPCION DEL.CAYADO AORTICO

DATOS CLINICOS Y PATOLOGICOS DE 124 CASOS
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~ DATOS CLINICOS ¥ PATOLOGICO

24 CASOS i
(Continuacion)
Ntimero| Autory |[Sexo: j Edad: soplo Cianosis Tipo de Anomalias cardiovasculares [ Referencias:
Caso Afio: | Cardiaco jDiferencial | Interrpcidn [DVS | FOP | . .Congénitas asociadas:
10 Dick |
(1904) ?  fInfancial + A 14
11 Saltykow :
(1910 ? ? 0 A + + ' 55
12 Letterer
(1923) | F  ]4 dias 0 L4 + | Valvula abrtica bictispide .39
13 Gaspar F :6 dias + + + + | Estenosis de la valvula abrtica | 24
(1929)
14 Abbott ? 15 hfss + B + + | Pexsistencia del canal atrioven
(1932) : tricular, Atresia mitral, 1
15 Evans Origen de ambas suvbclavias, -
(1933) M |3 dias . B L+ + | derecha e Izq,, del ductus ar- 18
caso # 20 : - ‘ terioso y de la aorta descend,
16 Evans - Drenaje andmalo de las venas
(1933) F 11 dias B + + | yugular y axilar izq, y Zcigos 18
caso # 21 en auricula derecha,
17 Evans
(1933) M 2 dias A 0 +
caso #22
18 Hambusger Transposicién completa de los
(1937) M [30 dfas + +D* A + + | grandes vasos, - 28
19 |Weisman Origen de ACPI y ASI del duc-
y col M 3 dias 0 + Cc + + | tus arterioso, y abrta descénden | 64
(1948) té, 'Valvula bictispide.
- 20 Stewart F 2 dias 0] + A + 59
(1948)
21 Jew Gross | M 3 dias | + + B + + | Origen de la arteria pulinonar
(1952) derecha de la aorta ascendente | 31
22 Kinter F 15 hrs, + A + 0 | Atresia Mitral. Vena cava su-
(1953) ‘ perior izquierda persistente 33
23 Berger y Origen ventricular del tronco
col, F 8 dias + B + pulmonar. Origen de la ASD -
(1954). de la arteria pulmonar der, via
ductus arterioso. Aneurismav--
del seno de Valsalva derecho. 5
Estenosis sub-adrtica, Valvula
adrtica bictispide,
24 Becuy Origen viventricular del tronco
col. F 3 dias + + B + + | pulmonar, Estenosis subabrtica.
(1955) Valvula abrtica bictispide, Ori-| 6
Caso #2 . gen de ASD de arteria pulmonar
derecha vias ductus arterioso/
25 Becu y Origen de la aorta descendente ;
col, F 14 dias B + + | del ductus arterioso, Origen de ;
(1955) ASD de la arteria pulmonar de- '
Caso Adi recha via ductus arterioso, Aor-| 5
cional, ta descendente derecha, Este--
) nosis subadrtica, Origen viven--
tricular del tronco pulmonar.
26 Jewy ?
Gross F 3 dias 0 + B + Estenosis abrtica 32
( 1955) - |
27 | Domey |F |5 afios +F D) B 2+ ' 15 ‘
y Col, + + 4
{

Continfia

-----



INTERRUPCION DEL CAYADO AORTICO
DATOS CLINICOS Y PATOLOGICOS DE 124 CASOS

(Continuacidn)
Nimero de Autor y soplo Cianosis Tipo de Anomaliss cardiovasuclares
Casos: afio: Sexo: | Edad; |Cardiaco| Diferencial| Interrupcion | DVS | FOP congénitas asociadas: Referencias:
28 Kaautin y
col, 1955 11 dias| + +D A + 10 _
29 Merrill y 3172 +
col. 1957 dias, | 4 0 A 2+ 42
30 Kleinerman Valvula abrtica bicaispide -
y col, 1958 8 dias 0 0 B + |+ Aorta descendente en lado -
derecho, Origen de ASD de 34
Arteria Pulmonar der, via -
- ductus,
31 Kleinerman|
col, 1958 3 dias + +D) B + |+ Valvula abrtica bictispide 34
32 Kleinerman| Atresia mitral
col, 1958 3 dias 0 0 B + | + Valvula adrtica bicspide 34
33 Kleinerman Nacido Cor binoculare,
y col, 1958 muerto B + | + Valvula abrtica bictispide 34
34 Kleinerman Nacido Origen de ASD y ASI de duttus
y Col, --- muerto B + |+ arterioso y aorta descendente, 34
(1958). valvula adrtica hipoplastica.
Valvula pulmonar cuadrictispi-
de.
35 Kleinerman| 21/2 Valvula abrtica bictispide,
y col. 1958 horas 0] 0 A + |+ Arteria coronaria fmica, 34
36 Abrams
' (1958) 10 dias| + + A + 2
37 5 vivie
38 Noonan y ron me Fibroelastosis del endocardio
39 Nadas F-5 nos de : en uno, 46
40 (1958), M-1 | 20 dfas| 3 HD)-1 A=2 515
.41 1 vivid
42 31/2 Bo C=4
meses
43 Foley "Quiste congénito”de la valvu-
(1958) 6 dias 0 0 A + |+ la trictispide. 21
Eversts
44 Suarez y 3 dias 0 0 B + 19
‘ Carson
| (1959)
5 45 Celoria Origen de ACPI y ASI del duc-
| y Patton M 12 dias | + 0 C + |+ tus arterioso y aorta descenden 12
(1959) te.
46 Quie y
col, --- 51/2 + 0 B + Valvula abdrtica bictspide 50
(1959). meses
47 Castellanos 9 atios 0 +D A +11] 4 Transposicién completa de los
y col, grandes vasos, Persistencia de 11
(1959) ++ Veha cava SI drenando en se-
++ no coronario,
48 Espino-
Vela y
col, 1959 3 afios B + 17
49 Fournier "Coartacidén del ductus arte--
y Zaidi 3 meses| -+ 0 A +1{0 rioso, Valvula adrtica bictispi 22
(1960). de,




DATOS CLINICOS Y

STl

ATOLO

GICOS DE

124 CASOS

! (Continuecion).
Caso:| Autor y |Sexo| Edad: soplo Cianosis Tipo de Anomalias cardiovasculares
No. afios Cardiaco | diferencial | Interrupcion | DVS | FOP congénitas asociadas. Referencias:
50 | Tabakin Persistencia de Vena cava superior
y Hanson |- F 3 meses + 0 B 0 izq. que se abre en la A.D. ori-~ 60
(1960). gen de ASD y ASI del ductus arte
rioso y la aorta descendente.
51 Neufeld Estenosis subadrtica, Origen biven-
52 |y eol. M |3 dias 0 + B + 0 tricular del tronco pulmonar origen 44
(1961) + ASD y ASI del ductus atterioso y -
; + aorta descendente,
' 53 Freedman| F |2 meses + + B + + Probablemente estenosis subadrtica
(1961) o valvular 23
54 Ruiz y ViA
lalobos y
col, 1951 M |14 afios + HD) A P+ 54
55 Newcom - ’
bevycol, | ? ? B + Troncus arteriosus 45
(1961).
56 Roberts y Valvula adrtica bictspide, Estenosis
col, M {25 meses | + +HD) B + 0 subabrtica., Origen Biventricular de 52
(1962). la arteria pulmonar,
57 Roberts y +
col, 1962 | M [18 dias | + + A + + Truncus arteriosus 52
Caso# 2, + Valvula abrtica bicfispide
| 58 | Roberts y + Valvula abdrtica bictispide, Estenosis
| col 1962 | F |3 afios + HD) A + + subabdrtica. Origen biventricular del 52
Caso#3 + tronco pulmonar.
.\ 59 Blake y -
col, 1962 1 M |20 meses | + + B + 7
Transposicidon: completa de los gran-
60 |Blakey 8-M :l4 viviie-| nose menciona |B=7 casos des vasos= 1 caso. Parcial: grandes
a col, 1962 | 6-F ron me- A=9 " vasos originados en VD=1 caso, Ven
76 | 17 casos 3 no nos de Cc=1 " 17 | 16 | tana abrtico pulmonar =1 caso. Duc-
men- 15 dias De A5 1 ca- tus arterioso permeable = 16 casos.
cio- 3 vivie-- so con ASD Estenosis adrtica valvular= 1 caso,
na, ron mas retroesofagi Estenosis subadrtica= 1 caso, Valvula
de 100 d. ca. abrtica bictispide= 2 casos, Pemsitencia
del canal atrio-ventricular = 1 caso.
Valvulas mitral y trictispide hendidas=
1 caso, Valvula trictispide hendida =1
caso, Persistencia de vena cava S.I. -
= 2 casos.
77 | Mehrizi )
y col. M 1 mes 0 B Valvula abrtica biclispide, Ventriculo
(1962), fmico, Ductus arterioso permeable, 41
78 Mauck y Arterias subclavias derecha e izquierda,
' col, 1963 | F 116 dias + + B + se ori ginan en la aorta descendente a 40
través de un ductus arterioso el cual -
se ligd quirfwrgicamente.
79 |Reidbord | F |3 dias + + B + Aorta ascendente hipoplastica, Valvu-
(1964) la aorta bicfspide. Origen de ASI del
ductus arterioso y la aorta descendente 51
80 | Pillsbury No DVS ni FOP ni ductus, circulacidon
y col, a la parte inferior del cuerpo por circu -
(1964) M |16 afios + C lacion colateral. La interrupcidn corre-
! gida por-cirugia.~ . Este representa -
el 6° caso en que se ha intentado la co
rreccitn quirfirgica y el 42 en que se
ha tenido &xito.




. INTERRUPCION DEL CAYADO AORTICO !

I
DATOS CLINICOS Y PATOLOGICOS DE 124 CASOS |
(Continuacidn)

aso | Autor y {Sexo:| Edad: | Soplo Cianosis Tipo de Anomalias cardiovasculares |

No. | afio: Cardiaco {Diferencial-{ Interrupcidén | DVS |, FOP congénitas asociadas, Referencias:
21 Bowers y 2 me- ! Ductus arterioso permeable, 8
col, 19655 M ses, * + + A +
82 § Steinery 81/2 Truncus arterioso con valvula semi-- |
col, 1965 ¢ M |semands + + B + + lunar bicfispide., Origen de ASI de -~ 58 !
aorta descendente via ductus arterio- |
; SO, :
83 {Buckleyy; F 7 afios ; Transposicidon completa de los grandes :
col, 1965, + + A o+ vasos, Aorta descendente se originaba 9 ‘
de la arteria pulmonar via ductus ar- |
terioso. |
84 § Moller F-5 1{todos A-5 |
a §(1965), [M-5 imenos |+10 B-5 +10 43 |
94 de3m ’ |
95 |Koyamadaj M | 14 dias [ A +
a vy col, 36
1966 2 - M | 8 mesef A +
) 6 Casos, -
7 | Hairston 11 me Tratamiento: quirfugico ligradura en
yool, - | ? ses. + i B ambas arterigs pulmonares con el ob- 27
1967). , jeto de reducir el lumen de las mis--
mas y la cormriente sanguinea a ambos
pulmones,
98 jAsanoy 21 a- ] Ductus arterioso gigante, Tratamientos
col, --- M fics. + A + +? Bypassocon éxito entre aorta ascenden- 3
F1968). te y aorta descendente y ligadura par- !

cial de la arteria pulmonar izquierda, |
quedando ductus arterioso intacto.

)9 Rochette Origen de ASI de aorta descendente -
y col, M 12 Hrs ] + B via ductus arterioso amplio. 53
(1968).
100 {Rochette 2 me-~ Origen de ASD y ASI de 1a aorta des-
vy col. F ses. + B + cendente, 53
__}1968 caso
caso # 2 -
101 j Rochette Tratamiento: correcidn quirfirgica del
vy col, 1968 F 6 dias + A defecto, incluyendo ligadura del duc- 53
Caso # 3. tus arterioso, pero la paciente murid -
60 hrs., después.
102 j Rochette Origen de ASD y ASI de 1a aorta des--
col, 1968 § M (3 Se- + + B + + cendente via ductus arterioso, Valvula 53
caso # 4. manas, ) abrtica bicfispide,
103 }Rochette Estenosis abrtica valvular, Se intentd
v col,1968] F 15 dias + + B + corregir la intermrupcion, pero murid - 53
Caso # 5, durante la operacion,
104 } Rochette
v col1968| F 48 hrs, + + B + 53
Caso # 6,
105 1} Rochette
y col, 19-{ M 2 dias + B + 1 Aorta ascendente hipoplastica 53
68 caso 7.
106 |Pilapil y Arterias pulmonar y aorta, se originan

col, 1968, | M 17 diag + A + + en el ventriculo derecho, 48




INTERRUPCION DEL CAYADO AORTICO
NECROPSIA DEL TEXAS CHILDRE'S HOSPITAL, DE 1954 A
1966, (15 CASOS).

No.de | Autopsia: {Sexo: |Edad: | Soplo Cianosis | Tipo de
Caso 1 Cardiaco | Diferencial | Interrupcién | DVS | FOP Anomalias congénitas Asociadas Referencias
1 A-54-30 | M 1 mes A + Malformacidon de Taussig- Bing 17b
2 C-56-4 ? 48 hrs, A + + 17b
3 A-56-70 F |10 dias A Ventana abdrtico-pulmonar, Paladar
hendido, N 17b
4 A-63-50 F 13 me= Aorta y arteria pulmonar se origina en
Ses. A el ventriculo derecho. Se intentd liga 17b
dura de la subclavia izquierda y cone-
Xxidén con la arteria pulmonar,
5 A-63-102] F |11 diag A + Valvula abrtica bicfispide, 176
6 A-65-56 | M |2 dias A + Valvula abrtica bictspide 17b
7 A-65-67 M B dias A + 17b
8 A-54-5 M 1 sem| A + Ventriculo fmico con camara de salida
rudimentaria. Transposicién de gran- 17b
des vasos.
-9 A-56-52 1 M {3 afios A + Malformacion de Taussig-Bing 17b
10 A-59-105¢ F Recien
Nacidd A + + 17b
11 A-57-1128 M |6 dias B Doble ductus arterioso permeable,
Sindrome de agenesis esplénica. 17b
12 A-59-11 F 7 me- Tronco arterioso. Origen andmalo de -
i ses. B la arteria subtlavia derecha. 17b
13 §A-59-30 ] F 5 me-~} B + Persistencia de vena cava superior izq, 17b
ses. drenando en el seno coronario. Valvula
abrtica bictispide. Valvula pulmonar -
cuadricispide,
14 A-66-12} F 15 dias B + Estenosis del ductus arterioso, Origen
andmalo de la arteria subclavia dere-
cha, Valvula adrtica bickispide, 17b
15§ A-65-50 ? B + Tronco arterioso. 17b
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	INTRODUCCION. 
	La interrupci6n de cayado aórtico es tma malformación cong~nita rara; -- 
	hasta la fecha se han comtmicado en el mtmdo 139 casos, nÚ1gtmo en Guatema- 
	la. Es generalmente sintomática en el período neonatal y funcionalmente sem~ 
	ja una coartación de la aorta. Como SU nombre lo sugiere, en esta malformas;". 
	ción liayfalta;de continuidad entre la aorta proximal y la aorta descendente. 
	La aorta descedente recibe del ductus arterio permeable, la sangre de la arte-- 
	ria p¡:tlmonar que nace normalmente del ventriculo derecho. 
	La interrupción del cayado aórtico, como se verá más.adelante en detalle, 
	está siempre asociada a otras anomalías cong~nitas in11'acardíacas. La principal 
	de estas anomalías es tm defecto septal interventricular, el cual a veces domina 
	el cuadro clínico y obscurece los signos de interrupción del cayado aórtico. Se 
	han encon11'ado además, defecto interauricular y transposición de grandes vasos, 
	aparte de otras pequeñas anomalías de menor significación. 
	f\ 
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	Definici6n: 
	Las malformaciones cong~nitas se definen como "defectos anat6micos 
	macroscópicos" presentes en el reci~n nacido (63). Según el Diccionario M~ 
	dico Salvat, malformaci6n es una "anomalía o deformidad, especialmente 
	cong~nita 11 . 
	Frecuencia: 
	De acuerdo a los estudios más recientes, de 2 a 3% de los nacidos vi-- 
	vos, presentan al nacer una o más malformaciones cong~nitas importantes. 
	Esta cifra se duplica al cumplirse el primer año d'e vida, por aparecer mal- 
	formaciones que pasan inadvertidas en el reci~n nacido (38). 
	Etiología: 
	Hasta hace 1.mOS 30 años se aceptaba que los defectos cong~nitos eran - 
	causados principalmente por factores hereditarios. Pero, al descubrir ---- 
	Gregg que larubeola., sufrida por la madre en los primeros meses del emb~ 
	razo, causaba anomalías en el embri6n, otras investigaciones posteriores - 
	condujeron a descubrir muchos factores ambientales que provocan varias - 
	malformaciones cong~nitas humanas ( 26) 
	De las malformaciones humanas conocidas act'.xalmente, se estima -- 
	-3- 
	que el 10'10 dependen de factores ambientales; otro 10% de factores genéticos 
	y cromosómicos y el 80'10 restante, a la acci6n conjunta de factores genéti-- 
	cos y ambientales (29). 
	Factores Ambientales: 
	Alg1.moS agentes infecciosos, como rubeola, influenza asiática, toxo-- 
	plasmosis, sífilis, pueden provocar malformaciones cong~nitas. 
	Se ha comprobado que la rubeola puede causar diferentes anomalías -- 
	cong~nitas en el feto según la ~poca de la gestación durante la cual se produce 
	la infecci6n de la madre. Causará catarata y microftalmia, si la infección - 
	se produce durante la sexta semana de embarazo; sordera congénita por des--- 
	trucción del organo Corti, durante la novena semana; persistencia del conduc- 
	to arterioso y defectos de los tabiques interauricular e intrerventricu1ar en in-- 
	fecci6n entre la quinta y la décimacsemanas. Se sospecha tambi~n que el vi- 
	rus de la rubeola sea la causa de deformidades del esmalte de los dientes, de 
	a1gunos casos de anomalías cerebrales y retra;;o mental. 
	En cuanto a la influenza asiática, la frecuencia de anencefaliáse ha en- 
	contra do mayor en los hijos de ma<:h'es infectadas por dicho virus al principio - 
	de la gestación que en mj!jeres que no han padecido de la enfermedad. 
	Se ha comprobado tambi~n que el Toxoplasma gondii origh1a malform~ 
	ciones cong~nitas: calcificación cerebral, hi<:h'ocefalia o retardo mental, co-- 
	- ---' 
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	riorretinitis, microftalmía y algunos otros defectos oculares. 
	Finalmente, la sífilis puede originar sordera y retardo mental congéni-- 
	tos; y aunque no se ha comprobado, se sospecha que pueda ser la causa de - 
	labio y paladar hendidos y espína bífida. 
	Aparte de los agentes infecciosos mencionados, está comprobado que - 
	la administraci6n de dosis grandes de rayos X o radium a embarazadas pue- 
	de originar microcefalia, defectos craneales, espina bífida, ceguera, pala- 
	dar hendido y defectos de las extremidades. Y se sabe también que aparte - 
	del efecto directo sobre el embri6n, las radiaciones producen mutaciones en 
	las células germinativas, que se traducen en malformaciones congénitas en - 
	las generaciones siguientes. 
	Se ha demostrado que algtUlos fármacos, usados por la madre durante la 
	gestaci6n, han sido la causa de malformaciones congénitas; caso típico: la - 
	talidomida, que produjo en varios niños, falta de los huesos largos o deformi 
	dades manifiestas en los mismos, atresia intestinal y anomalías cardíacas. 
	También se ha demostrado, en pocos casos, que la aminopterina,hasidolaC<L~ 
	sj}:de a.ne:ncefalia, meningocele, hidrocefalia, y labio y paladar hendidos. 
	y aunque sin confirmaci6n, se sospecha que la quinina, el busulfán y la tol- 
	butamida pueden ser causa de aoomaUas congénitas. 
	Estudios experimentales han demostrado, que algunas hormonas son -- 
	causa de malformaciones congénitas. Ejemplo, la cortisona, la cual admi- 
	-5- 
	nistrada a mujeres en los primeros meses del embarazo, se considero como la - 
	causa de algunos casos de paladar hendido. Esto se comprob6 mejor en anima- 
	les . 
	Finalmente, se sabe quela diabetes no tratada durante la gestaci6n, apa.E 
	te de ser la causa de mortinatos, premadurez y muerte neonatal, hace que au-- 
	mente la frecuencia de malformaciones congénitas, entre ellas anencefalia, e~ 
	pina bífida y atresia del es6fago. 
	FACTORES GENETICOS y CROMOSOMICOS 
	Importantes estudios recientes mm confirmado que anomalías en el nú:m~ 
	ro o en la configtn'aci6n de los cromosomas, se traducen en malformaciones -- 
	congénitas. Ejemplos: en el caso de los cromosomas aut0s6micos, la trisomía 
	21 es causa del mongolismo; en la trisomía 17-18 pueden presentarse: retardo - 
	mental, defectos cardíacos congénitos, inserci6n baja de las orejas, microgna- 
	tia, anomalías renales, sindactilia y malformaciones esqueléticas; en la triso- 
	mía 13-15: retardo mental, defectos cardíacos congénitos, sordera, labio y p~ 
	ladar hendidos, microftalmía y coloboma. 
	En cuanto a los cromosomas sexuales, también se han descubierto anom~ 
	Uas. E~mplo: el síndrome de Tumer, con complemento cromos6mico sexual 
	XO, que se obserlra en mujeres que presentan ausencia de ovarios" y el síndrome 
	de Klinefelter con complemento cromos6mico sexual XXY, se observa en hom-- 
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	bres que presentan esterilidad, atrofia testicular, lúalinización de tubos se- 
	minÍferos y ginecomastia. 
	Finalmente, se sabe que cerca del 10>10 de las malformaciones congé- 
	nitas humanas, están relacionadas con anomalías en los genes, y por lo ~ 
	to son heredit:triás.;. Pueden ser por herencia autosómica dommante: acon 
	droplasia, disostosis cleidocraneal, manos y pies en pinza de langosta y os- 
	teogénesis imperfecta. Por herencia autosómica recesiva: distrofia condro 
	ectodérmica, algunos casos de microcefalia, condrodistrofia calcificante- 
	congtmita y por herencia relacionada con el sexo, se sabe que solamente - 
	el cromosoma X puede transportar la anomalía con carácter recesivo: tm - 
	tipo de lúdrocefalia, una variante dé;gargodlismoYi:!"l síndrome de femini-- 
	zaci6n testicular. 
	-7- 
	MATERIAL Y METODOS. 
	Se hizo una revisión de la literatura mtmdial que abarca desde 1777 -- 
	hasta 1968. El objeto de esta revisión fué elaborar tma reseña his1í>rica de la 
	comtmicación de casos de interrupción del cayado aórtico, revisar las clasi:~!. 
	caciones existentes, estudiar la embriología patólógica de la malformación, 
	los signos clínicos, la fisiopatología y el tratamiento. 
	El número de casos comunicados en la literatura mundial, 124, se e~ 
	quece con 15 nuevos casos inéditos, estudiados por el Dr. Federico Castro, - 
	en el Texas Clúldren's Hospital de Houston, Texas, Estados Unidos de Norte- 
	América. 
	Todos y cada uno de los casos comtmi¿ados, mcluyendo los casos estudi~ 
	dos por el Doctor Castro, se tabularon de acuerdo con el autor que los comuni- 
	có, el año de la comunición, sexo y edad de los pacientes, signos clínicos y ~ 
	nomalías congénitas cardiovasculares asociadas. 
	~.,-/ 
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	RESEÑA HISTORICA. 
	La primera descripción de intelTUpción del cayado aórtico, fué hecha 
	en el siglo XVIII por Raphael Steidel (57), profesor de Obstetricia en la -- 
	Universidad de Viena. Desde ese entonces hasta la fecha se han comunica 
	do 124 casos de pacientes con este tipo de malformación congénita. Inc1!:! 
	yendo 15 casos observados por el Dr. Federico Castro en el Texas Childrenfs 
	Hospital de Houston, Texas, hacen un total de 139 casos, (17b). 
	En contraste con la coartación de la aorta, en la interrupción del caya- 
	do aórtico no existe conexión de ningtma clase entre la aorta ascendente y 
	la aorta torácica o descendente. Como una anomalía aislada, la interrup- 
	ción del cayado a6rtico, es incompatible con la vida. En todos los casos, 
	excepto dos, la aorta descendente siempre se comtmicó con la arteria pul- 
	monar a través de un ductu; arterioso permeable. Un defecto septal inter- 
	ventricular estab a casi siempre presente, habiendo sido descrito en 108 de 
	los 139 casos. 
	Debido a la asociación constante de la interrupción del cayado aórtico 
	ductu; arterioso permeable y comunicación ~ptal interventricular, ha sido 
	considerada esta asociación de anomalías como una trilogía cardiovascular, 
	descrita por Everts, Suárez y Carson (19), como lo muestra el esquema del 
	caso presentado por Pilapil (48). (Ver pág~~ siguiente). 
	AC:PI 
	-9- 
	fB'D 
	\lel 
	Caso presentado por Pilapil 
	IntelTUpción del cayado aórtico con Malformación de Taussig-Bing (48). 
	AA= Aorta Ascendente. 
	~--: 
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	Clasificaciones: 
	Hay diferentes clasificaciones de interrupción del cayado aórtico. --- 
	Abbot (1,24) en 1927, describió dos variantes anatómicas: 
	Tipo I: La intelTUpción del cayado aórtico está localizada entre la emerge~ 
	cia de la arteria subclavia izquierda y la desembocadura en la aorta del du~ 
	tus arterioso. 
	Tipo II: La intelTUpción está localizada entre la emergencia de la arteria - 
	carótida primitiva izquierda y la arteria stbclavia izquierda. Esta última se 
	origina de la aorta descendente o torácica. 
	Un ductus arterioso ampliamente permeable se encuentra siempre pre- 
	sente en cualquiera de los dos tipos anteriores. 
	Posteriormente dos subgrupos fueron añadidos a esta clasificación: a) - 
	origen de las arterias subclavias derecha e izquierda de la aorta descenden-- 
	te; b) origen de las arterias carótida primitiva y subclavia ezquierdas de la - 
	aorta descendente. 
	En 1959, Celoria y Patton (12) propusieron una nueva clasificación, ba 
	sada en nuevos tipos deintérru¡idi6n del cayado aórtico descritos posterior-- 
	mente a la clasificación de Abbot. Celoría y Patton (12) dividieron los tipos 
	de interrupción del cayado aórtico en tres grupos, de acuerdo con el sitio - 
	en el cual se localizaba la atresia, y en std,>grupos de acuerdo con el orgi-- 
	gen de las arterias en el cayado aórtico y SU relación con el sitio de la a-- 
	-11- 
	tresia. 
	Una representación diagramática de la clasificación de Celoria y Patton 
	se incluye a continuación: 
	.. 
	Tipo "A" 
	Tipo "B" 
	Tipo "C" 
	1. Arteria Subclavia derecha 
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	En vista que la clasificación de Celoria y Pattan fu~ tambi~n incom- 
	pleta, Blake y colaboradores (7) idearan tma nueva basada en el "Arco a6 
	tico doble primitivo funcianal". De acuerdo can esta clasifi,cación san p 
	sibles 9 variaciones anatómicas de interrupción del cayado aórtico. De 1 
	9 posibilidades solamente casos de los cuatro primeros grupos han sido des 
	critos en la lireratura. Los otros cinco son hipot~ticos. 
	Una ilustración diagramática de los nueve grupos de inrerrupción del 
	cayado aórtico de acuerdo con'Bl'3ke y colaboradores, se da a continua-- 
	ción: 
	(Ver figuras siguientes) 
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	Posteriarmente, Maller y Edwarct (43), basados en 105 casas campilad()s 
	de la literatura incluyendO' casas prapios, prapusieron una nueva clasificacián, 
	que se describe a cantinuaci6n: 
	Interrupci6n del cayada a6rtico distal al origen de la arteria subclavia iz- 
	quierda: 
	a) TroncO' arterial braquiacef1i.lica, arteria car6tida primitiva izquierda y 
	arteria subclavia izquierda se ariginan del cayado a6rtica; 
	b) cArterias carotidas primitivas derecha e izquierda y arteria subclavia iz- 
	quierda se ariginan del cayada, la arteria subclavia derecha se arigina de 
	la aorta descendente. 
	Interrupci6n del cayada a6rtico distal a la arteria car6tida primitiva izn 
	quierda; la arteria subclavia izquierda se arigina de la aarta descendente: 
	a) Arteria subclavia derecha se arigina del tronco branquiacef1i.lica. 
	b) La arteria subclavia derecha se arigina de la aarta descedente; 
	c) La arteria subclavia derecha se arigina de la arteria pulmanar. 
	Interrupci6n del cayada a6rtico es distal al tronco braquiocef1i.lica; las -- 
	arterias carotida primitiva y subclavia izquierdas, se originan de la aorta 
	descendente. 
	Datos en la literatura insuficientes para clasificacián. 
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	EMBRIOLOGIA. 
	Embrio16gicamente, la interrupción del cayado aórtico, se explica co- 
	mo un defecto en el desarrollo del cuarto arco a6rtico (59), (34). Normal- 
	mente el cayado de la aorta se desarrolla de varias estructuras: a) el tronco 
	a6rtico da lugar a la porci6n proximal del cayado aórtico o sea aquella po..! 
	ción aórtica comprendida entre las válvulas sigmoideas aórticas y el tronco 
	braquiocefálico derecho; b) la mitad izquierda del saco aórtiCo da origen a 
	aquella porción del cayado aórtico comprendida entre el tronco braquiocef! 
	lico derecho y la arteria carótida primitiva izquierda; c) El cuarto arco a6r- 
	tico izq~rdo y la aorta entre éste yelsexto arco aórtico dan origen a aque- 
	lla porción del cayado aórtÍco ~oniprendida entre la arteria carótida primi~ 
	va izquierda y el ductus arterioso. 
	El defecto en el cuarto arco aórtico, que es la causa de la interrupci6n 
	del cayado aórtico, se cree que es 1.D1a invOlución anormal más bien que -- 
	una ausencia completa. Esta aseveración es aceptada por algunos autores, 
	basados en la serie de fenómenos que OCUIren durante el desarrollo normal. 
	La involución del primero y segundo arcos aórticos se ha atribuido a facto-- 
	res dinámicos durante el desarrollo del sistema vascular. La causa princi-- 
	pal de la desaparición del primero y segundo arcos aórticos es, de acuerdo 
	con Congdon (13) un cambio en el sentido de la corriente sanguínea de los 
	arcos proximales a los más caudales, cambio que acompaña:~l desplaza--- 
	.--- 
	-15- 
	miento caudal del cayadi aórtico. 
	Kleinerman (34) piensa que 1m mecanismo similar es responsable de la - 
	interrupción del cayado aórtico. 
	LOf>tipos de interrupción localizada entre la arteria subclavia izquierda y 
	el conducto arteriosq, son el resultado de una regresión o atrofia del segmento 
	de la arteria aorta dorsal izquierda. 
	La interrupción del cayado aórtico dista1 a la arteria carótida primitiva 
	izquierda, representa un fallo en la formación del cuarto> aórtico izquierdo, ¡.. 
	desde el momento en que en esta variedad de anomalía, la arteria subclavia 
	izquierda se origina en la aorta descendente. 
	La patogenesis del tipo de interrupción dista1 al tronco braquiocefá1ico, 
	es menos clara. Celoria y Patton (12) sugirieron dos posibilidades: 1.) Un fa- 
	110 parcial o completo en la formación de los arcos aórticos tercero y cuarto 
	izquierdos y persistencia del segmento de la aorta dorsal en medio de estos -- 
	dos arcos, como en la arteria carótida primitiva izquierda; 2.) Un fallo en la 
	conexión del crecimiento exagerado del saco aórtico con el tercero y cuarto ~. 
	arcos y fusión de estos dos arcos para formar la arteria carótida primitiva iz- 
	quierda. 
	Una explicación embrio1ógica para los otros tipos de interrupción del - 
	cayado a6rtico sugeridos por B1ake y colaboradores, no se ha. publicado. 
	A contillUación se ofrecen dos esquemas de las grandes arterias que se - 
	;;; 
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	origman en el corazón del feto y de los primitivos arcos aórticos, con las 
	arterias que de ellos se deriv:an. La ftreas rayadas señalan los sitios en los 
	cuales, por defecto del desarrollo, pueden ocurrir mterrupción del cayado 
	aórtico de los tipos A o B en el esquema número 1, y del tipo C en el es- 
	quema No. 2. 
	-.-.. 
	-17- 
	Carotida Interna Izquierda 
	Arteria Carotida Primitiva 
	Arteria Subclavia Izquierda 
	, 
	(2) 
	arótida Interna Izquierda 
	Carótida Externa Izquierda 
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	SIGNOS CLlNICOS. 
	Clínicamente la enfermedad debe ser sospechada en aquellos casos en 
	los que existe cianosis diferencial. Al examen fisico los pulsos femorales 
	estin disminuídos en algunos pacientes y en algunos otros pueden estar au- 
	sentes. De acuerdo con el o~en de las arterias subclavias es posible que 
	ambos pulsos radiales o humerales sean idéntiéos o bién que exista dismin~ 
	ción del uno en comparación con el pulso del lado opuesto. En este último 
	caso, la interrupción del cayado está generalmente asociada con la existe~ 
	cia de unaarteria subclavia aberrante. Un signo importante por el cual -- 
	puede sospecharse este tipo de malformación congénita, es la asociación - 
	de pulsaciones car6tídeas con pulso humeral ausente. 
	La auscultación del corazón puede revelar la presencia de soplos sistó~ 
	cos grados 11 hasta IV, los cuales se escuchan en el borde arterial izquierdo 
	y en la espalda. Sin emb1l1'go, la ausencia de dichos soplos, no descarta - 
	la posibilidad de interrupción del cayadoaórtico. 
	El examen de rayos X del tórax, muestra en la mayor parte de los ca- 
	sos, cardiomegalia Y aumento en la vascularización pulmonar. 
	Electrocardiográficamenre pueden encontrarse algunos cambios pero no 
	son patognomónicos. Algunos pacientes muestran un complejo QRS normal; 
	otros muestran manifestaciones de bloqueo atrioventricular de primer grado; 
	-19- 
	en otros, hay hipertrofia del ventrículO izquierdo o bien hipertrofia bi-ventricular. 
	S:'inembargo, no hay un trazo electrocardiográfico definido Y preciso en dichos pa- 
	cienteS. Los estudios hemodinámicos no son específicos pero sirven para diagnos- 
	ticar la presencia de otras malformaciones cardíacas asociadas. 
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	FISIOPATOLOGIA 
	En teoría, hemodinámicamente la interrupción del cayado a6rtico - 
	produciría tUla cianosis diferencial. Sangre venosa no satura.da pasaría - 
	de las cámaras cardíacas derechas y trcnco pulmonar, vía tUl ductm art~ 
	rioso permeable, a la aorta descendente. La sangre saturada retornaría 
	de los pulmones a las cámaras cardíacas izquierdas y, por medio de la - 
	aorta proximal, a la cabeza, extremidades superiores y parte superior - 
	del tronco. Como consecuencia de lo anterior, en tUl paciente con in-- 
	terrupción del cayado aórtico, podria¡:anticiparse que dicho paciente te.!! 
	dda cianosis en las extremidades inferiores y abdomen (y en extremida-- 
	des superiores en algtUlos casos en relación con 'el origen de las arterias 
	subclavias), mientras la cabeza y las otras áreas irrigadas por la aorta -- 
	proximal serían acianóticas. 
	Sinembargo, cianosis diferencial se observa raramente. Se han sug~ 
	rido varias explicaciones. Prácticamente en cada caso de inteITupci6n - 
	del cayado aórtico está presente tUl defecto septal interventricular y por 
	ccns:iguiente es posible que se establezca un "shunt", es decir, tUla des-- 
	viación de la corriente sangumea a nivel ventricular. Este "Desvío" a - 
	trav~s-.del oofecto septal interventricular es predominantemente de iz--- 
	quierda a derecha en vista de la hipertensión sec1..U1daria a la interrupción 
	en la aorta proximal. Como consecuencia de este "desvfo" de izquierda 
	~/ 
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	a derecha, la sangre venosa en el ventrículo derecho se mezcla con la sangre 
	saturada que le pasa del ventriculo izquierdo. Por lo tan1X>, la diferencia en 
	niveles de saturación de oxígeno entre la aorta proximal y la descendente, - 
	puede ser relativamente tan pequeña que no permita en muchos casos recon~ 
	cer diferencia en el color de las partes del cuerpo irrigadas por ambos seg-- 
	men1X>s de la aorta. 
	Otra posibilidad es la presencia de vasos colaterales entre la aorta pro- 
	ximal y la descendente. 
	Tales comtUlicaciones se han descubierto en paci~~ 
	tes que han alcanzado mayor edad, permiten el paso de sangre altamente sa- 
	turada por la aorta proximal para entrar en la aorta descendente a través de 
	la colaterales arriba mencionadas. 
	También se ha considerado que el "desvfo" (o slnmt) a nivel ventricu- 
	lar, puede ser de derecha a izquierda (caso muy remo1X» que e:xplicaría la - 
	falta de cianosis diferencial. El "desvfo" serviría para disminuir la saturan 
	ción de oxígeno de la sangre que iría por la, aorta proximal. En esta forma, 
	habría una equiparación en el nivel de oXÍgeno en las dos arterias: aorta pro~ 
	mal y pulmonar. 
	Otra explicación sería la incapacidad de reconocer la cianosis diferen- 
	cial, debido al hecho de que varios de los pacientes con interrupci6n del c~ 
	vado aórtico son neonatos. En todos estos infant;es a esta edad, la acrociano 
	~> 
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	sis es común. Este factor haría difícil reconocer cambios o diferencias mfuin 
	TRATAMIENTO 
	mas en el grado de cianosis entre las extremidades superiores y las inferiores. 
	El tratamiento es quirúrgico. Como se menciónó antes, la interrupci6n 
	Otro factor adicional sería el papel desempeñado por cualquiera de - 
	del cayado aórtico es pobremente tolerada por pacien!:es neonatos y el 8{}>,k; de 
	las otras malformaciones cardíacas asociadas en ciertas malformaciones como 
	~stos mueren durante los primeros meses o semanas de vida. Para ofrecerles tr~ 
	la persistencia del tronco arterioso o atresia de la válvula mitral, en las cua-- 
	tamiento salvador a estos pacientes, el diagnóstico debe hacerse tempranamen- 
	les hay.mezc1a de sangre sist~mica y pulmonar, la saturaci6n de oxígeno de la 
	te y establcerse una continuidad a nivel del cayado a6rtico. 
	sangre que corre por los dos segmentos de la aorta podría ser similar. 
	Esto se 
	Pillsbury (49) presentó el caso de una niña de 16 años con interrupci6n -- 
	refiere a aquellos casos en los cuales la relacián de los grandes vasos con el n 
	del cayado aórtico, interrupci6n localizada entre el tronco braquiocefálico de- 
	corazán es normal, En contraste están aquellos casos en los cuales existe una - 
	recho y la arteria carótida primitiva izquierda. Caso peculiar sin anomalías -- 
	transposici6n completa de grandes vasos asociada con la interrupci6n del caya- 
	intracardíacas asociadas ni ductus arterioso permeable, pero con buena circula- 
	do aórtico. En tales casos, la cianosis diferencial sería de esperarse. Y en e- 
	ción colateral. El tratamiento quirúrgico fu~ satisfacIDrio favoreciendo la con- 
	fecto, en los casos con asociaci6n de transposicián de grandes vasos sí se en-- 
	tinuidad entre la aorta ascendente y la descendente mediante una prótesis sint~- 
	contró marcada cianosis diferencial, es decir, cianosis en las extremidades in 
	tica (dacr6n). Este repreSénta. el s~ptimo caso en que seha intentado la correc-- 
	feriores y extremidades superiores acian¡)t;icas (9). 
	ción quh'úrgica de la intelTUpcián del cayado aórtico y el cuarto en que se ha ~ 
	En conclusión, debe hacerse notar que la intem.tpcián del cayado -- 
	nido ~xito. 
	Tambi~n se comunicó el caso d~ Asano y colaboradores en 1968 
	a6rtico puede coexisth' con una serie de malformaciones intracardíacas bási-- 
	(3). Era un paciente var6n de 21 años, interrupci6n tipo A, con ductus arterio- 
	caso La identificacián de la primera, debe siempre sugerir el diagoostico de 
	so permeable muy amplio. Se le hizo un cortocircuito entre la aorta ascenden- 
	las otras malformaciones asociadas. 
	~e y la descendente y la ligadura parcial de la arteria pulmonar izquierda, de-- 
	jando el ductus arterioso intacto. 
	Mauck en 1963 (40), y Harriston en 1967 (27) comuniCaron un caso cada - 


	page 17
	Images
	Image 1
	Image 2
	Image 3

	Titles
	-24- 
	WlO y Rochette en 1968 dos casos (53), en la; cuales intentaron I-a2corrección - 
	quirúrgica, con relativo éxito. En este trabajo se da a conocer otro caso qui- 
	l'Úrgico operado en el Texas Cbildren's Hospital en 1963 (17b). 
	-25- 
	RESULTADOS y DISCUSION 
	La intelTUpción del cayado aórtico ocurre con igual frecuencia en am-- 
	bos sexos. De 124 casos registrados en la literatura en los cuales el sexo del - 
	paciente se ha mencionado, Imbo 48 del sexo masculino y 43 del sexo femeni- 
	no. En 33 casos el sexo se desconoce. 
	Una distribución similarencorttfóCastm(l7b) en 15 casos de interrup--- 
	ción del cayado aórtico, casos observados en el Texas Cbildren's Hospital, de 
	1954 a 1966: 6 masculinos y 7 femeninos. 
	De 139 casos de interrupcIón del cayado aórtico estudiados, incluyendo 
	los 15 casos del Texas Chilldren's Hospital, 63% de los pacientes vivieron me- 
	nos de 20 días; el 10>10 vivieron menos de tres meses; yel 19% vivieron más de 
	3 meses. 
	Del grupo de pacientes que vivieron más de tres meses, 6 pacientes es- 
	taban vivos al momento en que las comunicaciones fueron publicadas. Final- 
	mente, hubo 4 casos nacidos muertos. Del resto no se hizo mención de la c°E; 
	dición del paciente cuando la comunicación fué publicada. 
	El tipo más frecuente de interrupción del cayado aórtico en los 139 ca- 
	sos, fué aquel en que la intelTUpción se encontraba localizada entre la arteria 
	carótida primitiva izquierda y la subclavia izquierda, es decir el tipo B (58 ca- 
	80s: 42%), el siguiente tipo más frecuente, fué aquel en el cual la intelTUpción 
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	estaba localizada entre la arteria subclavia izquierda y el ductus arterioso (53 
	casos: 38"/0). El tipo menos frecuente fué aquel en el cua11a interrupción se 
	hallaba localizada entre el trnnco arterial braquiocefálico derecho y la arteria 
	carótida primitiva izquierda (3 casos: 1%). En cuatro casos existió duda entre 
	los au1Dres acerca de si se trataba de tipo B o C de la c1asüicacHm de Ce10ria 
	y patton; y tUl caso A o B. En estos últimos cinco casos, los autores no hicie-- 
	ron una definición precisa del tipo de anomalía, En 20 casos no se hace men- 
	ción del tipo de anomalía. 
	Las anomalías congénitas cardiovasculares asociadas, fueron en orden 
	de fre cuencia: 
	Defec1D septa1 ventricu1ar 
	'108 Casos 
	No mancionado 
	28 Casos 
	Dudoso 
	3 Casos 
	Foramen ova1e abierto 
	57 Casos 
	Cerrado 
	13 Casos 
	No mencionado 
	69 Casos 
	Aorta ascendente hipoplástica 
	1 Caso 
	Anomalías de la válvula aórtica 
	39 Casos 
	Válvula aórtica bicúspide 
	29 Casos 
	Estenosis 
	9 Casos 
	Válvula aórtica hipop1ástica 
	1 Caso 
	jr 
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	Transposición de los grandes vasos 
	19 Casos 
	Completa 
	6 Casos 
	Parcial 
	10 Casos 
	Malformación de Taussig-Bing 
	4 Casos 
	Retorno Venoso anómalo 
	6 Casos 
	Tronco Arterioso 
	7 Casos 
	Anomalías de la válvula pulmonar 
	4 Casos 
	Atresia de la válvula mitral 
	3 Casos 
	Ventana Aórtico-pulmonar 
	3 ,Casos 
	4 Casos 
	Quiste congénito de la válvula tricúspide 
	1 Caso 
	Válvula tricúspide y mitra1 hendidas 
	1 Caso 
	Válvula tricúspide hendida 
	1 caso. 
	Como se menciónó antes, en todos los casos de interrupción del ca- 
	yado aórtico, el ductus arterioso debe pe~anecer permeab1e para que el 
	paciente tenga oportunidad de sobrevi~r. Sin embargo, tUl caso reveló 
	coartación del ductus arterioso (22) Y en otro el ductus arterioso se des-- 
	cribió como estenótico (Texas Chi1dren's Hospital). Un caso muy raro me 
	mencionado por Pi11sbury en 1964 (49), se trataba de 1m paciente de 16 - 
	años de edad, a quien se le diagnósticó interrupción del cayado aórtico, 
	i.Ci 
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	sin ductus arterioso permeable. En este caso, la circulación a la parte inferior 
	del cuerpo se hacía por circulación colateral. Se intent6 con éxito la correc-- 
	ción quirúrgica del defecto congénito en el cayado aórtico. 
	En este mismo ca- 
	so, además de no haber ductus arteria;o permeable, tampoco había defecto --- 
	septal interventricular ni foramen ovale permeable. El paciente estaba vivo en 
	el mome:i:rto de hacerse la comunicación. 
	tico incluyendo en el procedimiento la li 
	adura de 
	ductus 
	te 
	También se han observado casa; de doble ductus arteria;o. 
	casos. 
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	SUMARIO. 
	El estudio de pacientes con interrupción del cayado aórtico llevado a 
	cabo a través de la revisión exhaustiva de la literatura, muestra que todos los 
	pacientes afectados con esta malformación, usualmente presentaban insufi-- 
	ciencia cardíaca severa durante los primeros días o semanas de edad. 
	En algunos casos la interrupción semeja coartación de la aorta y en 0-- 
	tros puede confundirse con Takayasu. 
	La interrupción del cayado aórtico, casi siempre va asociada a otras a- 
	nomalías congénitas cardiovasculares, observándose con frecuencia, el duc-- 
	tus arterioso permeable y la comunicación interventricular. 
	Puede sa;pecharse la interrupción del cayado aórtico si se encuentran - 
	pulsa; femorales disminuidos, pulsos radiales desiguales, o asociación de pul- 
	saciones carotídeas con un pulso humeral ausente. 
	La ciana;is diferencial es rara, pero cuando existe es patognomónica. 
	La auscultación y el electrocardiograma no son concluyentes, tampoco lo -- 
	son las radiografías del tórax, en las cuales únicamente se observa marcada 
	cardiomegalia con aumen1D de la vascularización pulmonar. 
	Sólo en el 10% de pacientes con interrupción del cayado aórtico, se hizo 
	el diagnóstico pre-morten. 
	El tratamiento de este tipo de anomalía es quirúrgico. En la; poca; ca- 
	sos en que se ha intentado a tiempo, el resultado ha sido satisfactorio. 
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	CONCLUSIONES 
	1. - Con el presente trabajo de tesis se enriquece la literatura mundial, con la 
	aportación de 15 casos in~ditos de interrupción del cayado aórtico. Una- 
	revisión del número de casos aportados por los diferentes autDres, muestra 
	que la contribúción de los 15 casos estudiados por Castro ( 17b) es altamen- 
	te significativa, si se considera que Blake y sus colaboradores, con 18 casos, 
	son los autores que más casos han comunicado. 
	2. - Es necesario que los clínicos en su diagnóstico diferencial de las anomalías 
	cardiovasculares congénitas, estén familiarizados con la exitencia del cua- 
	dro clínico de la interrupción del cayado aórtico, que es una anomalía que 
	puede ser reparada quirúl'gicamente con resultados satisfactorios, cuando el 
	tratamiento se lleva a cabo en tiempo oportuno. 
	3. - El uso racional de los recursos diagn6sticos, permitirá hacer el diagnóstico 
	clínico en mayor número de casos, siempre que el clínico piense en la e-- 
	xistencia de la interrupción del cayado aórtico. 
	4. - El diseño de una técnica adecuada para el estudio postmorten de las anoma- 
	lías cardiovasculares, sobre mortinatos y reci~n nacidos, permitirá recono- 
	cer la anomalía de interrupción del cayado aórtico en nuestro medio. Esta 
	técnica se está ejecutando en el Hospital Roosevelt en la actualidad yesp!. 
	ramos que a corto plazo rinda los resultados buscados. 
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