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Tunel aorto-ventricular izquierdo

El tanel aorto-ventricular es un canal extra cardiaco
congénito que conecta la aorta ascendente por encima
de la unién sino-tubular con la cavidad ventricular
izquierda o, con menor frecuencia, derecha. (1)

Es una cardiopatia extremadamente rara, cuya inci-
dencia exacta es desconocida. Las estimaciones oscilan
entre un 0,5% de las malformaciones cardiacas fetales
y menos de un 0,1% de las malformaciones cardiacas
congénitas en las series clinico-patolégicas.

Hasta la fecha se han descrito aproximadamente
130 casos en la literatura mundial, con una relacién
2:1 a favor del sexo masculino. (2,3) Casi la mitad de
los casos presentan defectos asociados, que suelen afec-
tar a las arterias coronarias proximales o las valvulas
aodrtica o pulmonar. (4)

Algunos pacientes presentan un soplo cardiaco asin-
tomatico, pero la mayoria de los pacientes desarrollan
sintomas de insuficiencia cardiaca durante el primer
ano de vida.

El inicio, la gravedad y la progresién de la insufi-
ciencia cardiaca varian, y van desde la muerte fetal
en el utero hasta la edad adulta asintomatica. La
presentacion clinica depende del area transversal del
tanel y el monto de regurgitacién aértica. En pacientes
adultos asintomaticos, se observa dilatacién del ven-
triculo izquierdo secundario a un aumento crénico de
la precarga debido a regurgitacion por el tanel. (2,3)

La etiologia es incierta, algunas teorias proponen
que es el resultado de una combinaciéon de mal desa-
rrollo de las almohadillas que dan lugar a las raices
pulmonares y adrticas, y una separacién anormal de
estas estructuras. (1,2)

El diagndstico precoz y la correccién quirirgica son
fundamentales para prevenir la disfuncién miocardica
irreversible y la insuficiencia cardiaca. El ecocardio-
grama Doppler es el método diagnéstico de eleccion, y
posterior a su correccion, todos los pacientes requieren
un seguimiento de por vida por presentar riesgo de
recidiva del tinel, incompetencia de la valvula aértica,
disfuncion del ventriculo izquierdo y agrandamiento
aneurismatico de la aorta ascendente. (6)

Presentamos el caso de un paciente masculino, de 2
anos, derivado por su pediatra de cabecera por auscul-
tacion de soplo en el control clinico. Al interrogatorio,
refieren los padres, que presenta episodios de disnea
asociados al ejercicio sin otra sintomatologia.

Al examen fisico, se constata un peso de 12,5 kg.
(percentilo 60) y una talla de 88 cm. (percentilo 50).
Se auscultan R1 y R2 normofonéticos, sin R3, y soplo
sistodiastélico en foco adrtico y mitral.

En el electrocardiograma presenta ritmo sinusal,
eje de QRS indeterminado y signos de hipertrofia de
ventriculo izquierdo con T negativas de V1 a V3.

Se realiza ecocardiograma (Figura 1) en el cual se
observa seno de Valsalva dilatado y flujo en diastole que
ingresa desde el seno coronariano derecho al ventriculo
izquierdo por fuera del anillo aértico. Tiempo de hemi-

presién 153 mseg. Flujo reverso en aorta abdominal.
Ventriculo izquierdo dilatado, con didmetro diastélico
de ventriculo izquierdo 45 mm. (Z Score +5,7 DS). Val-
vula mitral con valva anterior con apertura restringida
secundaria a jet de insuficiencia adrtica que limita su
apertura, gradiente medio de 8 mmHg. Insuficiencia
mitral leve. Ductus arterioso permeable de 1,5 mm.
con gradiente de 29 mmHg. Arterias coronarias normo
implantadas.

Se presenta en ateneo, y se decide el cierre quirtr-
gico del ttnel congénito aorta-ventriculo izquierdo.
(Figura 2)

Se realiza esternotomia mediana, se canula aortay
bicava, ingresa en by pass cardiopulmonar a hipoter-
mia de 30 °C. Se clampea aorta y se pasa cardioplegia

Fig. 1. Ecocardiograma transtoracico eje largo de VI y 5 cdmaras.
Se observa jet de insuficiencia por fuera del anillo adrtico.

Fig. 2. Aorta previa a aortotomia. Aorta abierta, se sefala el de-
fecto/tunel. Tunel cerrado con parche de pericardio.
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anterdégrada. Se realiza aortotomia transversa y car-
dioplegia por ambos ostium coronarios. Se identifica
tanel aorto-ventriculo izquierdo en seno coronariano
derecho, con falta de sostén de valva coronariana dere-
cha. Se realiza cierre del orificio del tinel con parche
de pericardio autdlogo tratado con confeccion de nadir
de valva coronariana derecha. Se procede a realizar
aortorrafia, purgado y desclampeo aértico. Salida de by
pass, decanulacién y cierre de térax sin complicaciones.

El paciente evoluciona favorablemente en postqui-
rargico, se extuba precozmente dentro de las 6 hs. del
postoperatorio, con inotrépicos en dosis habituales,
los cuales se suspenden a las 24 h. Se retira el drenaje
mediastinal. Se otorga alta hospitalaria a las 72 h. y
contintia con controles de manera ambulatoria.

En el ecocardiograma postquirargico se observa ta-
nel cerrado sin cortocircuito residual. Tracto de salida
de ventriculo izquierdo libre, velocidad 1,07 m./seg.
Aorta competente. Valvula mitral con mayor apertura,
algo redundante, gradiente medio 0.7 mmHg. Ventri-
culo izquierdo dilatado, mejorado respecto al estudio
pre quirdrgico, con funcién aceptable con septum
inter ventricular hipokinetico y rectificado. Fraccion
de acortamiento 30%. Insuficiencia tricuspidea ligera.
Sin derrame pericardico.

El tanel aorta-ventriculo izquierdo es una entidad
de baja frecuencia, que representa un reto para el
pediatra y para el cardiélogo pediatra. Ante el diag-
nostico, se debe corregir de manera precoz, debido
fundamentalmente a la asociacién con dilatacion del
anillo adrtico y disfuncién de la valvula con diversos
grados de incompetencia que oscureceran el pronéstico
a mediano y largo plazo.

Si bien existen varias técnicas descriptas, las mas
utilizadas son el cierre con doble parche o un solo
parche en el extremo aértico. Otro tratamiento que ha
surgido como opcioén es el cierre por hemodinamia con
dispositivo, pero presenta mayores tasas de complica-
ciones por lo que la cirugia con by pass cardiopulmonar
continta siendo el gold standard con pronéstico favo-
rable a mediano y largo plazos cuando el tratamiento
es oportuno.
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Hemorragia intracraneal y enfermedad coronaria
sintomatica como forma de presentacion de
enfermedad de Moyamoya en un paciente adulto

Presentamos a un paciente masculino de 42 anos, con
antecedentes de hipertension arterial, tabaquismo,
dislipidemia y sedentarismo. Ingresa por cefalea,
inestabilidad en la marcha de 72 h de evolucién y crisis
convulsivas. Al examen esta licido, tolera el decabito,
presion arterial bilateral 170/100 mmHg. Aparato
Cardiovascular: R1 y R2 normales, regulares, no R3,
sin soplos centrales ni edema de miembros inferiores.
Pulsos periféricos conservados, neurolégicamente con
aumento de la base de sustentacion.

En el electrocardiograma: ritmo sinusal, FC 96 lat/
min. Sobrecarga ventricular izquierda. En la placa de
térax la relacién cardiotoracica es <0,5. Los analisis
de laboratorio (hemograma, hepatograma y funcién
renal) presentan valores normales. Es evaluado por
Neurologia, que solicita tomografia de encéfalo, que in-
forma hemorragia subaracnoidea bilateral con volcado
ventricular, por lo que se realiza angiografia digital.

La misma informa (Fig. 1): Carétida Interna de-
recha: lesién severa en origen, con reduccion del flujo
distal, compatible con diseccion carotidea. Sus ramas
terminales arteria cerebral anterior y media parecen
llenarse por circulacion colateral proveniente de la
cardtida externa, presenta multiples irregularidades
parietales, arborizacién anémala y miltiples anastomo-
sis; carétida primitiva izquierda: presenta lesion leve
distal; carétida interna izquierda: presenta reducciéon
del calibre que afecta todo el largo del vaso. Sus ramas
terminales arteria cerebral anterior y media parecen
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