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RESUMEN

Introduccion y objetivos: El término anillo vascular engloba diferentes variantes anatémicas, resultado
del desarrollo embrionario anémalo de los primitivos arcos aérticos, con potencial para causar lesiones
en via aérea y/o tracto digestivo. Pese a un diagnéstico mas frecuente, precoz y/o prenatal, no existen
recomendaciones claras de manejo en guias clinicas.
Presentamos el algoritmo de manejo de este centro, apoyado en la literatura y en una revision de resul-
tados de pacientes intervenidos en el mismo.
Métodos: Revision retrospectiva de intervenciones de anillo vascular en el Hospital Universitario 12 de
Octubre de Madrid, entre enero de 2014 y marzo de 2023, y analisis de la literatura.
Resultados: Entre enero de 2014 y marzo de 2023 se intervinieron un total de 31 pacientes sin que se
registrase ninguna muerte. En el 67,7% de los casos el abordaje fue toracoscépico, y se realiz6 diagndstico
prenatal en el 82,7% de los casos susceptibles.
Conclusiones: Se plantea cirugia temprana para evitar secuelas de esta patologia, sin presentar diferencias
significativas en complicaciones quirdrgicas ni asociadas al tipo de abordaje, toracoscépico o mediante
toracotomia/esternotomia.
Cumplen criterios de indicacién quirdrgica: pacientes afectos de anillo vascular sintomaticos cuando
debuten, los anillos vasculares completos asintomaticos con una disminucién de la luz de la via aérea
> 50% en prueba de imagen dinamica y todos los dobles arcos aérticos de forma electiva en torno a los
seis meses de edad, independientemente de clinica y grado de compresion de via aérea.
© 2024 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espaiia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la CC BY-NC-ND licencia (http://creativecommons.org/
licencias/by-nc-nd/4.0/).

Vascular ring surgery: when to intervene? Review of our cases
and presentation of a management algorithm

ABSTRACT

Introduction and objectives: The term vascular ring encompasses different anatomical variants, the result
of anomalous embryonic development of the primitive aortic arches, with the potential to cause injuries
to the airway and/or digestive tract. Despite a more frequent, early and/or prenatal diagnosis, there are
no clear management recommendations in clinical guidelines.
We present the management algorithm of this center, supported by the literature and a review of the
results of patients operated on there.
Methods: Retrospective review of vascular ring interventions at the Hospital Universitario 12 de Octubre
in Madrid, between January 2014 and March 2023, and analysis of the literature.
Results: Between January 2014 and March 2023, a total of 31 patients were operated on without any
deaths being recorded. In 67.7% of cases the approach was thoracoscopic, and prenatal diagnosis was
performed in 82.7% of susceptible cases.
Conclusions: Early surgery is considered to avoid sequelae of this pathology, without significant
differences in surgical complications or associated with the type of approach, thoracoscopic or thora-
cotomy/sternotomy.
They meet the criteria for surgical indication: patients with symptomatic vascular rings when they first
appear, asymptomatic complete vascular rings with a decrease in the airway lumen > 50% in dyna-
mic imaging tests, and all elective double aortic arches around 6 months of age, regardless of clinical
symptoms and degree of airway compression.
© 2024 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Published by Elsevier Espafia,
S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduccién

El anillo vascular es una acepcién que engloba un conjunto
amplio de anomalias cardiovasculares y/o ligamentosas derivadas
de un desarrollo anormal de los primitivos arcos aérticos teniendo
en comn el potencial desarrollo de sintomatologia compresiva de
traquea y/o eséfago’.

Gracias al desarrollo en los tltimos afios de la ecografia fetal,
el diagnéstico prenatal de los anillos vasculares es cada vez mas
frecuente?, merced al establecimiento del plano tres vasos traquea
dentro del screening obstétrico> reglado.

Sin embargo, el manejo mas idéneo para estos pacientes no
esta aun claramente determinado?. Clasicamente estos enfermos
se sometian a reparacién quirdrgica cuando presentaban sinto-
mas, pero la tendencia actual es hacerlo de forma precoz* una vez
diagnosticado y sin basarse exclusivamente en la clinica. Para esta
patologia no existen guias clinicas especificas.

Por ello, aunando el diagnéstico prenatal cada vez mas fre-
cuente, la tendencia en la literatura®> y reforzandonos en la
revision de los datos de nuestro centro, se presentan una serie de
recomendaciones para optimizar el manejo e intentar cambiar el
curso natural de la enfermedad.

Es conocido que cuando los sintomas debutan, como por ejem-
plo la clinica respiratoria, y pese a que la cirugia libere la traquea
comprimida, la traqueomalacia ya podria estar establecida provo-
cando que los pacientes pasen por una intervencién que no seria
resolutiva por si misma, precisando una cirugia asociada sobre la
via aérea (traqueopexia, bronquiopexia, prétesis endotraqueal, tra-
queostomia, etc.) con mayor impacto sobre la calidad de vida. En
otro momento mas precoz podria haber sido preventiva y curativa.
Por esto se utilizan para caracterizar las lesiones asociadas, como
las de la via aérea, pruebas de imagen dindmica que consisten en
un estudio, ya sea fibrobroncoscopia', tomografia computarizada
(TC) o resonancia magnética (RM), durante el cual el paciente se
mantiene en respiracién espontanea.

Material y métodos

Para el andlisis en nuestro centro, se realizé una revisién retros-
pectiva de los datos recogidos en el Hospital Universitario 12 de
Octubre de Madrid de los pacientes intervenidos de anillo vascular
entre enero de 2014 y marzo de 2023. Se seleccionaron pacien-
tes pediatricos de cualquier rango de edad, intervenidos mediante
toracotomia, esternotomia o toracoscopia con o sin diagndstico pre-
natal.

Las variables cualitativas se presentan como porcentaje
(ntimero) y las diferencias entre grupos se valoraron con X2, Testa-
mos la normalidad de las cuantitativas edad y estancia en Unidad
de Cuidados Intensivos (UCI) con el test de Kolmogorov-Smirnov.
Ambas variables eran no normales, se presentan como mediana
(Cuartil 1 - Cuartil 3) y las comparaciones entre grupos se realizaron
con la U de Mann-Whitney.

Consideraciones éticas

Los autores confirman que el articulo original presentado cum-
ple con los requisitos y recomendaciones de los organismos
competentes en materia de responsabilidades éticas necesarios
paralainvestigacion cientifica empleando datos de pacientes, man-
teniendo su informacién y confidencialidad.

Resultados

Durante el periodo de tiempo estudiado se intervinieron
31 pacientes. Las variantes anatémicas mas frecuentes fueron
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Tabla 1
Pacientes intervenidos desglosados por categoria anatémica

Pacientes intervenidos por categorias anatémicas
Doble arco aértico (dominancia derecha y arco izquierdo hipoplasico) 18

Doble arco adrtico (ambos bien desarrollados y ligamento ductal) 1
Arco aértico derecho con ALSA y ligamento ductal izquierdo 9
Arco aértico izquierdo con ARSA retroesofagica 1
Sling de la pulmonar 2
TOTAL 31

ALSA: arteria subclavia izquierda aberrante; ARSA: arteria subclavia derecha
aberrante.

el doble arco aértico con dominancia derecha y arco izquierdo
hipoplasico (58%), y el arco aértico derecho con arteria subclavia
izquierda aberrante (ALSA) y ligamento ductal izquierdo (29%). Se
muestran todas las variantes anatémicas en la tabla 1.

Abordaje quirtirgico

Para analizar el apartado de abordaje quirtrgico (toracoscépico
frente a no toracoscépico, ya fuese toracotomia o esternotomia
media) se han incluido la categoria de los dobles arcos y los arcos
aérticos derechos con ALSAy ductus izquierdo posterior, que suma-
ron 28 pacientes. No se han tenido en cuenta el arco aédrtico
izquierdo con ARSA retroesofagica ni los sling de la pulmonar, ya
que su abordaje no se iba a realizar por toracoscopia de ninguna
manera. De esta forma se contabilizaron 21 procedimientos tora-
coscopicos (67,7% del total, 75% de los seleccionados) y siete no
toracoscépicos. En la tabla 2 comparamos ambos grupos.

Se observa un aumento de las toracoscopias a lo largo del
periodo de estudio. Encontramos una relacién entre la toracoscopia
como abordaje y la ausencia de afectacion traqueal/respiratoria.

Diagnostico prenatal

Con relaciéon al diagnéstico prenatal, del total de pacientes se
excluyeron los sling de la arteria pulmonar, pero si se incluyeron
dobles arcos aérticos, arcos aérticos derechos con ALSA y arco adr-
tico izquierdo con ARSA, contando con un total de 29 pacientes
susceptibles del mismo. En 24 casos (82,7%) se obtuvo diagnés-
tico prenatal, no lograndose en otros cinco. En la tabla 3 podemos
observar como aumenta el diagnéstico prenatal en los pacientes
operados a partir del 2021. Sin embargo, no se encontraron dife-
rencias significativas en la edad de la intervencién entre los casos
que el diagndstico fue prenatal y los que no se consigui6.

Afectacion y sintomatologia de la via aérea

Se estudid, en casi la totalidad de los pacientes, la compresién de
la via aérea mediante pruebas de imagen dindmica, principalmente
mediante broncoscopia, excepto en tres arcos adrticos derechos con
ALSA y ligamento ductal, donde la indicacién quirdrgica la sent6
otro tipo de sintomatologia (digestiva).

Se encontré implicaciéon de la via aérea con traqueomalacia,
estenosis o compresién en ocho pacientes (25,8% del total). En la
tabla 4 comparamos los casos que presentaron dicha afectacién
con los que no. Se observa una disminucién de la frecuencia de
la misma a lo largo del tiempo. Los pacientes con afectacién reci-
bieron intervenciones mads invasivas y permanecieron mas dias en
la UCL
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Tabla 2
Comparacién entre pacientes intervenidos mediante toracoscopia y toracotomia o esternotomia longitudinal media
Toracoscopia No toracoscopia p
(21) (7)
Afio de intervencién Hasta 2020 50,0% (5) 50,0% (5) 0,023
2021 o posterior 88,9% (16) 11,1%(2)
Diagnéstico prenatal No 75,0% (3) 25,0% (1) 1
Si 75,0% (18) 25,0% (6)
Afectacion No 95,2% (20) 4.8%(1) <0,001
traqueal/respiratoria Si 14,3% (1) 85,7% (6)
Estancia en UCI 0o 1dia 81,0%(17) 19,0% (4) 0,318
2 dias 0 mas 57,1% (4) 42,9% (3)
Estancia en UCI (dias) 1(1-1) 1(1-6) 0,208
Edad Antes del afo 62,5% (5) 37,5% (3) 0,334
Afio 0 mas 80,0% (16) 20,0% (4)
Edad (meses) 25(12-83) 16 (2-51) 0,321

UCI: Unidad de Cuidados Intensivos.

Tabla 3
Comparacién entre pacientes con diagnéstico prenatal y los que el diagndstico se produjo después del nacimiento
Diagnéstico Diagnéstico prenatal p
postnatal (24)
(5)
Afio de nacimiento Hasta 2016 23,1%(3) 76,9% (10) 0,453
2017 o posterior 12,5% (2) 87,5% (14)
Afio de intervencion Hasta 2020 36,4% (4) 63,6% (7) 0,033
2021 o posterior 5,6% (1) 94,4% (17)
Abordaje Toracoscopia 14,3% (3) 85,7% (18) 0,705
Toracotomia 20,0% (1) 80,0% (4)
EML 33,3%(1) 66,7% (2)
Afectacion No 9,5% (2) 90,5% (19) 0,075
traqueal/respiratoria Si 37,5%(3) 62,5% (5)
Estancia en UCI 0o 1dia 14,3% (3) 85,7% (18) 0,495
2 dias o0 mas 25,0% (2) 75,0% (6)
Estancia en UCI (dias) 1(1-17) 1(1-2) 0,247
Edad Antes del afio 22,2% (2) 77,8% (7) 0,634
Aflo o mas 15,0% (3) 85,0% (17)
Edad (meses) 82 (2-145) 25 (9-56) 0,564

EML: esternotomia longitudinal media; UCI: Unidad de Cuidados Intensivos.

Tabla 4
Comparacion entre pacientes con afectacién de la via aérea (traqueomalacia, estenosis o compresion) vs. no afectacién
No afectacion de la via aérea Afectacion de la via aérea p
(23) (8)
Afio de nacimiento Hasta 2016 69,2% (9) 30,8% (4) 0,592
2017 o posterior 77,8% (14) 22,2% (4)
Afio de intervencion Hasta 2020 53,8%(7) 46,2% (6) 0,028
2021 o posterior 88,9% (16) 11,1% (2)
Abordaje Toracoscopia 95,2% (20) 4,8% (1) <0,001
Toracotomia 20,0% (1) 80,0% (4)
EML 40,0% (2) 60,0% (3)
Estancia en UCI 0o 1dia 85,7%(18) 14,3% (3) 0,034
2 dias o0 mas 50,0% (5) 50,0% (5)
Estancia en UCI (dias) 1(1-1) 4,5 (1-12) 0,021
Edad Antes del afio 63,6% (7) 36,4% (4) 0,319
Afio 0 mas 80,0% (16) 20,0% (4)
Edad (meses) 25(8-83) 11 (1,5-45) 0,206

EML: esternotomia longitudinal media; UCI: Unidad de Cuidados Intensivos.

Descripcion general de los pacientes

Finalmente, en la tabla 5 se presentan los datos clinicos y de
filiacién mas relevantes de los pacientes intervenidos.

Protocolo de manejo para los anillos vasculares

Con estos resultados y basados en recomendaciones de otros
grupos recogidas en la literatura, en nuestro centro existe un

protocolo de manejo para estos pacientes, que desarrollamos a con-
tinuacioén. Las recomendaciones las vamos a desgranar con base en
los diferentes grupos anatémicos y finalmente disponemos unas
pautas comunes.

En primer lugar, establecer dos grupos segtn formen o no un
anillo vascular completo:

- Anillos completos: doble arco aértico (DAA); arco aértico dere-
cho con ALSA y ligamento ductal izquierdo; arco aértico derecho
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Tabla 5
Pacientes intervenidos
Paciente Edad Peso (kg) Sintomatico Clinica Forma anatémica Abordaje  Procedimiento Mortalidad Morbilidad Estancia UCI
(meses) asociado (dias)
1 15,8 9 S Respiratoria. DAA con hipoplasia del TT N N Quilotérax 3
Compresién arco izquierdo
traqueal
secundaria
2 172,93 35 S Respiratoria. DAA con hipoplasia del TT N N Desgarro 1
Compresion arco izquierdo subclavia
traqueal izquierda
secundaria
3 25,1 10,8 S Digestiva AAD + ALSA + TCS N N N 2
ligamento ductal
4 81,53 23 S Digestiva AAD + ALSA + TCS N N N 1
ligamento ductal
5 4,67 5 S Estenosis traqueal Sling AP EML Traqueoplastia N Salida en >5
congénita deslizante ECMO.
(CEC) Sangrado
postquirirgico
6 7,2 5 S Compresién DAA arco izquierdo TT N N N 1
traqueal hipoplasico
7 4,03 43 N N Sling AP izquierda. Sin EML N N N 7
clinica obstructiva de la
via aérea
8 253 6,6 S Compresién DAA arco izquierdo TT N N Quilotérax 6
traqueal hipoplasico
9 20,4 9 S Compresiéon AAD + ALSA + TCS N N N 1
esofagica ligamento ductal
10 1,97 4 S Estenosis traqueal ARSA EML Traqueopexia N Ventilacion 24
anterior mecdnica>48
horas
11 51,1 55 S Compresion DAA EML N N N 1
traqueal
12 102,07 23 S Respiratoria AAD + ALSA + TCS N N Enfisema 1
ligamento ductal subcutdneo
izquierdo
13 118,33 26,8 S Respiratoria AAD + ALSA + TCS N N N 1
ligamento ductal
14 57,63 17 S Digestiva / AAD + ALSA + TCS N N Afonia leve 0
Respiratoria ligamento ductal +
diverticulo Kommerell
15 10,37 10 S Digestiva | DAA arco izquierdo TCS N N Enfisema 0
Respiratoria atrético subcutdneo
izquierdo.
Afonia.
Exantema
16 2,43 58 S Respiratoria DAA TCS N N Quilotérax. 16
Sindrome de
Horner
17 8,1 78 S Respiratoria DAA TCS N N N 0
18 21,77 11 S Respiratoria DAA TCS N N N 1
19 1,93 3 S Respiratoria AAD + ALSA + TT N N N 1

ligamento ductal +
diverticulo de

Kommerell
20 14 9 S Respiratoria DAA TCS N N N 1
21 45 6,7 N No DAA TCS N N N 1
22 25,73 12 S Respiratoria DAA TCS N N N 2
23 82,87 20 S Respiratoria DAA. Hipoplasia de TCS N N N 1
arco izquierdo
24 24,07 13,5 S Respiratoria DAA TCS N N N 1
25 254 10 S Respiratoria DAA. Hipoplasia del TCS N N N 1
arco izquierdo
26 84,9 15 S Respiratoria DAA con atresia de arco TCS N N N 1
izquierdo
27 84,2 40 S Respiratoria DAA con atresia de arco TCS N N N 1
izquierdo
28 45,63 16,5 S Respiratoria AAD + ALSA + TCS N N N 1
ligamento ductal
29 83 18,2 S Digestiva. Disfagia AAD + ALSA + TCS N N N 1
ligamento ductal
30 1,23 3,5 S Respiratoria. DAA hipoplasia de arco TCS N N Quilotdrax. 10
Traqueomalacia. izquierdo Traqueomala-
Estenosis traqueal cia
31 0,8 3,7 S Respiratoria. DAA. Arco izquierdo EML Aortopexia N N 13
Estenosis traqueal —atrético lateral derecha

AAD: arco aortico derecho; ALSA: arteria subclavia izquierda aberrante; ARSA: arteria subclavia derecha aberrante; CEC: circulacion extracorpérea; DAA: doble arco aértico;
ECMO: membrana oxigenacién extracorpérea; EML: esternotomia longitudinal media; N: No; S: Si; TCS: toracoscopia; TT: toracotomia; UCI: Unidad de Cuidados Intensivos.
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Figura 1. Ilustracién de la evoluciéon normal y patolégica del arco aértico clasico de Edwards (imagen dentro del circulo azul). A) Arco aértico izquierdo normal, no forma
anillo vascular. B) Arco aértico izquierdo con ARSA retroesofagica. Se trata de un anillo vascular incompleto. Anillo laxo. C) Arco aértico derecho con ALSA. El ligamento ductal
cierra el anillo. Se trata de un anillo completo. D) Arco aértico derecho en imagen en espejo con ductus posterior e izquierdo. Se trata de un anillo completo. E) Doble arco

aortico. Se trata de un anillo completo. Anillo tenso.

AA: aorta ascendente; ACD: arteria carétida derecha; ACI: arteria cardtida izquierda; AD: aorta descendente; ASD: arteria subclavia derecha; ASI: arteria subclavia izquierda;

TP: tronco pulmonar.
Ilustraciones cedidas por el Dr. Garcia Torres.

con ligamento ductal posterior e izquierdo; aorta descendente
contralateral al arco aértico con ligamento ductal contralateral.
- Anillos incompletos: arco aértico izquierdo con ARSA; arteria pul-
monar izquierda aberrante o sling de la pulmonar; sindrome de
compresién por tronco arterial innominado prominente.

A continuacién nos centramos en cada uno de los principales
grupos anatémicos:

1. Arco aortico izquierdo con ARSA (fig. 1): Es el anillo vascular mas
frecuente y se trata de un anillo incompleto. El diagnéstico pre-
natal (forma de «c» en el plano tres vasos trdquea) de ARSA precisa
descartar cromosomopatias (trisomia 21) y otras cardiopatias
congénitas. El 20% asocia defectos septales, coartacion de aorta,
tetralogia de Fallot (TOF) y persistencia de vena cava superior
izquierda. Tras el nacimiento, son valorados de manera prefe-
rente en consulta de cardiologia para descartar otras lesiones y
dar indicaciones de sintomas a vigilar. El 95% de los pacientes
son asintomaticos y no precisan cirugia, pero cuando presentan
sintomas suelen ser digestivos como la disfagia (disfagia lusoria).
Si la clinica aparece en menores de dos afios la ligadura y secciéon
de la arteria subclavia derecha es suficiente, sin ser necesario
por regla general reimplantarla gracias a la circulacién colateral.
En mayores de esta edad o adultos es recomendable reimplan-
tarla, en aorta o carétida derecha, para evitar la claudicacién del
miembro.

2. Arco aértico derecho (fig. 1): en funcién de la disposicién de los
troncos supradrticos se establecen dos grupos.

- Arco adrtico derecho con ALSA y ductus arterioso izquierdo: Consti-
tuye el 65% de los arcos derechos. Forma un anillo completo con
el ligamento ductal izquierdo. En la ecografia fetal presenta forma
de «u»y sudiagnéstico precisa descartar otras cardiopatias congé-
nitas (asociadas entre el 6-20%). Es menos tenso que el doble arco
y el 96% son asintomaticos. Es remitido a consulta para confirmar
el diagnéstico y dar indicaciones de sintomas a vigilar.

Arco aértico derecho con troncos supra-adrticos en imagen en espejo
y ductus arterioso posterior e izquierdo: Constituye el 35% de este
tipo de arco. Es un anillo vascular completo y se asocia en un 90%
con cardiopatias congénitas cianéticas (TOF, truncus, ventriculo
derecho de doble salida (VDDS), transposicién de grandes arterias,
atresia tricispide). Es posible diagnosticarlo en periodo prenatal
y tras el nacimiento precisa valoracién cardiolégica antes del alta
hospitalaria por su gran tasa de asociacion a tales cardiopatias,
ademas de seguimiento en consulta. Los sintomas compresivos
suelen aparecer a partir de los seis meses porque se trata de un
anillo mas laxo, sentando indicacién quirdrgica.

El arco aértico derecho presenta indicacién quirdrgica si pade-
cen clinica o si desarrollan compresién igual o superior al 50% de la
luz traqueal en una prueba de imagen dinamica (fig. 2).
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Figura 2. Imagenes de fibrobroncoscopia dindmica. A) Compresién traqueal > 50%. B) Carina traqueal no colapsada.

Imagenes cedidas por el Dr. Garcia Torres.

Lig. ductal

Figura 3. Ilustracion de sling de la arteria pulmonar, a la izquierda. A la derecha, resultado tras reparaciéon quirtrgica.

Lig.: ligamento; RPD: rama pulmonar derecha; RPI: rama pulmonar izquierda.
Ilustraciones cedidas por el Dr. Garcia Torres.

3. Doblearco aértico(fig. 1): Anillo completo, el mas tensoy se asocia

menos que otros anillos a otras cardiopatias (15% a comunica-
cién interventricular o VDDS). En el diagnéstico prenatal aparece
en forma de «o». El paciente al nacer es remitido a consulta de
cardiologia para confirmar el diagnéstico y dar indicaciones de
sintomas a vigilar. La presencia de sintomas es indicacion de ciru-
gia (el 75% tendra clinica antes de los tres meses y el 90% antes del
primer afio) como en el resto de anillos vasculares, pero todos los
pacientes asintomaticos con doble arco (independientemente de
laclinicay del grado de compresién de la via aérea) son interveni-
dos de forma electiva en torno a los seis meses de edad. Necesario
estudio con prueba de imagen tipo TC y fibrobroncoscopia.

. Sling de la pulmonar (fig. 3): Es un anillo vascular incompleto
y muy rara vez hay diagnéstico prenatal. Mas de la mitad se
relaciona con clinica respiratoria, y estenosis traqueales, ocasio-
nando sintomas en el 90% de los pacientes durante el primer afio
de vida. En el 30-50% de los casos se asocian otras cardiopatias
congénitas como persistencia de vena cava superior izquierda,
defectos septales (comunicacién interauricular, comunicacién
interventricular), ductus arterioso persistente, TOF, conexiones
venosas pulmonares anémalas e hipoplasia de rama pulmo-
nar izquierda. Al no ser diagnosticado habitualmente intratitero,
el escenario mas frecuente es que sea remitido a consulta de

cardiologia desde atencién primaria u otros especialistas por
la presencia de sintomas. Precisa intervencién quirtrgica para
desconectar la rama pulmonar izquierda de la rama derecha y
reimplantarla en el tronco pulmonar, con o sin circulacién extra-
corpérea. Muchas veces precisa actuacién sobre la traquea ya
que se asocia a estenosis secundaria a anillo traqueal completo,
siendo mandatorio el estudio con fibrobroncoscopia.

. En este punto citamos otras anomalias anatémicas menos fre-

cuentes:

- Arco aédrtico derecho con aorta toracica descendente izquierda

y ductus que se origina del lado derecho/posterior de la aorta
descendente dirigiéndose hacia la izquierda. Anillo completo.

- Arco adrtico izquierdo con aorta descendente derecha y ductus

derecho. Anillo completo.

- Arco adrtico derecho con arteria subclavia izquierda aislada y

conectada al ductus arterioso. Anillo incompleto.

- Compresion extrinseca por tronco innominado.

Enresumen se elabora el siguiente algoritmo (fig. 4) para los gru-

pos mas frecuentes estableciendo pautas de manejo e indicaciones
de cirugia para la practica habitual:
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Descartar lesiones asociadas,
cromosomopatias

Sintomas, 90% durante
primer afio

No o poco frecuente Si
-Sling de la ->30-50%
-Arco aortico izquierdo + ARSA
pulmonar defectos
ot - septales, -Doble arco aértico
-Otra compresién hipoplasia
extrinseca RPI

-Arco adrtico derecho con vasos
n “espejo” y ductus posterior
izquierdo (35%)

-Arco aértico derecho con ALSA
y ductus izquierdo (65%)

—20% defectos septales, CoA, TOF

—15% CIV, VDDS. 20%
microdeleccion 22q11

—90% asociado CC cianéticas

—6-20% asociado a CC

Desde primaria

A 4

-Sling de la pulmonar:

Consulta cardiologia [»| Cirugia

Sintomético (90% en 1% afio)

Confirmar diagndstico
Descartar lesiones asociadas

Indicaciones de sintomas a vigilar

Completar estudio:
-TC/RM
-Via aérea. Fibrobroncoscopia

-Digestivo

-Arco aortico izquierdo + ARSA:
Sintomaético (5%)
-Doble arco aértico:
Sintomatico (75% <3 meses y 90% 1° afio)

Asintomaticos: Todos de forma electiva en
torno a los 6 meses (independientemente de
clinica y compresion via aérea)

-Arco adrtico derecho (ambas formas):
Sintomatico (generalmente en >6m)

Asintomatico + compresion via aérea con

obstruccion 250% prueba de imagen dindmica

imagen dinamica.

En resumen, indicaciones de cirugia en la practica habitual:
-Todos los pacientes sintomaticos cuando debuten, tanto anillos completos como incompletos.

-Todos los pacientes con doble arco adrtico (independientemente de la clinica y del grado de
compresion de la via aérea), de forma electiva en torno a los 6 meses.

-Anillos completos, asintomaticos pero con compresion de la via aérea 2 50% objetivada en prueba de

Figura 4. Algoritmo de seguimiento / tratamiento de anillos vasculares.

ARSA: arteria subclavia derecha aberrante; CC: cardiopatia congénita; CIV: comunicacién interventricular; CoA: coartacién de aorta; RM: resonancia magnética; RPI: rama
pulmonar izquierda; TC: tomografia computarizada; TOF: tetralogia de Fallot; VDDS: ventriculo derecho de doble salida.

Comentario y discusion

Parallevar a cabo este trabajo, se realiz6 una revision de estudios
y casos publicados en la literatura. En general, en los articulos se
remarcan principalmente tres aspectos:

Por un lado, que en los Gltimos afios se ha experimentado
un incremento en el diagnéstico de anillos vasculares gracias al
diagnéstico prenatal por utilizaciéon sistematica del plano tres
vasos-traquea®’ en la rutina obstétrica. En general se recomienda
un diagnéstico prenatal con confirmacién postnatal, adecuando a
cada patologia; en ocasiones incluso es mas sencillo establecerlo
en periodo fetal® porque en ciertos tipos de anillos los vasos pasan
a ser ligamentos tras el nacimiento. Por otro lado, con relacién

al abordaje quirdrgico, que la divisién de los anillos vasculares
se realiza con baja tasa de complicaciones y de reintervenciones'
tanto por toracotomia como por toracoscopia. En la literatura no
se recogen diferencias estadisticamente significativas entre ambas,
a excepcién de un menor tiempo quirdrgico y una menor estancia
hospitalaria en favor a la toracoscopia®. Y finalmente, también se
recomienda una intervencién quirtrgica temprana para cambiar el
curso de esta patologia; concretamente Stephens et al.2 concluyen
en su articulo que las intervenciones a temprana edad de los anillos
vasculares consiguen buenos resultados y pueden cambiar la histo-
ria natural de estos pacientes al prevenir potenciales lesiones en via
aéreay/o es6fago. Presentan como estrategias de manejo establecer
la compresion traqueal externa significativa, objetivada en pruebas
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Cadena Simpatica

Figura 5. Imagen toracoscépica de doble arco aértico.

Arco aértico (Ao) derecho, punteado azul. Arco aértico (Ao) izquierdo hipoplasico,
punteado rojo dentro de circulo negro. Aorta descendente, linea roja continua infe-
rior. Nervio vago y cadena simpdtica, lineas amarillas correspondientes.

ACI: arteria carétida izquierda; ASI: arteria subclavia izquierda; Ao: adrtico.
Imagen cedida por el Dr. Garcia Torres.

de imagen, como indicacién quirdrgica incluso en asintomaticos y
la reparacion electiva de los DAA en torno a los 6-9 meses de edad
independientemente de la clinica. También Yoshimura et al.” repor-
tan que la divisién quirdrgica temprana de los anillos vasculares
obtiene buenos resultados y previene complicaciones importantes
de la via aérea. Nosotros estamos de acuerdo con tales conside-
raciones por lo cual establecemos estrategias similares de manejo
quirdrgico precoz.

Comparando los aspectos mencionados relacionados a los resul-
tados de nuestro centro también se siguen estas tendencias. El
diagnéstico prenatal se ha incrementado en los tltimos afios siendo
raro el paciente que no se diagnostica en periodo fetal. De acuerdo
con el tipo de abordaje quirdrgico, particularmente en la categoria
de dobles arcos y en los arcos aérticos derechos con ALSA y ductus
izquierdo posterior, los que en lineas generales con mas normali-
dad se abordan por toracoscopia, la tendencia durante los Gltimos
afos ha sido a intervenirlos preferentemente por este abordaje con
resultados favorables, y donde ademas la exposicién de la anatomia
quirdrgica es buena (fig. 5). Asimismo, cabe mencionar que la rela-
cién encontrada entre la toracoscopia y la ausencia de afectacién
traqueal/respiratoria, puede ser explicable por la seleccién nega-
tiva de pacientes con afectacion de via respiratoria para el abordaje
toracoscépico.

Se estd abriendo una puerta para cambiar el manejo de los anillos
vasculares y la historia de la enfermedad, ya que de forma clasica el
diagnéstico se establecia con pruebas diagnésticas que se solicita-
ban con base en una sintomatologia clinica, algo que podia tardar en
aparecer, retrasando el momento de la cirugia. Asi algunos pacien-
tes desarrollaban complicaciones a nivel de via aérea o digestiva
cuya resolucién era compleja y donde una intervenciéon mas tem-
prana del anillo vascular habria ayudado a prevenir el desarrollo de
tales lesiones. Ademas, el plantear cirugia temprana no esta relacio-
nado con mayor morbimortalidad’, al contrario, ya que los tiempos
quirargicos y morbilidades suelen ser menores que en pacientes
de mas edad; en nuestra experiencia consideramos mejor operar a
nifios pequefios frente a los de mayor edad, en términos de disec-
cién, ligadura de estructuras pequeiias y a baja presion, control del
pulmon, etc.

Por todo ello, para evitar riesgos, futuras complicacio-
nes/lesiones de via aérea o esofagicas, y por la escasa morbi-
mortalidad del tratamiento quirdrgico, en especial del abordaje
toracoscopico en centros con la adecuada experiencia que aunque
precise entrenamiento en cierto nimero de habilidades técnicas
de cirugia endoscépica y presente una curva de aprendizaje hasta
estandarizar la técnica (corta en torno alos 10 casos), creemos reco-
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mendable para el manejo de los anillos vasculares implementar un
diagndstico precoz, mediado por el diagnéstico prenatal, mantener
un seguimiento estrecho y establecer un tratamiento quirrgico
temprano.

Conclusiones

- Incremento en el nimero total de casos diagnosticados y en la
precocidad gracias al diagnéstico prenatal.

- No se recogen diferencias estadisticamente significativas en
términos de morbimortalidad entre abordaje toracoscépico y
convencional, a excepcién de un menor tiempo quirdrgico y una
menor estancia hospitalaria en favor de la toracoscopia.

- El abordaje quirdrgico temprano de los anillos vasculares en cen-
tros con experiencia es seguro y permite prevenir y evitar el
desarrollo de complicaciones futuras esofagicas y/o de via aérea.

- No existen guias clinicas de manejo de estos pacientes. Nosotros
aportamos el presente algoritmo simple, que se resume en las
siguientes indicaciones quirdrgicas:

- Todos los pacientes sintomaticos cuando debuten, tanto anillos
completos como incompletos.

- Todos los pacientes afectos de doble arco, independientemente
de la clinica y del grado de compresién de la via aérea, de forma
electiva en torno a los 6 meses de edad.

- Anillos completos, asintomaticos, pero con compresion de la via
aérea > 50% objetivada en prueba de imagen dinamica.
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