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masiva fatal: una asociacion rara y peligrosa
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a rare and dangerous association

Phoebe H. Ramos®?, Pablo Cabello®?, Alondra Contreras®, Diego Albrich®?, Alberto Toso®®

2Departamento de Otorrinolaringologia, Pontificia Universidad Catoélica de Chile. Santiago, Chile.
®Departamento de Neonatologia, Pontificia Universidad Catdlica de Chile. Santiago, Chile.

Recibido: 20 de octubre de 2023; Aceptado: 14 de enero de 2024

$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

El doble arco aértico es una malformacién congénita infrecuente Se presenta reporte de caso que asocia doble arco aértico y fistu-
cuyo diagnostico suele ser dificil. Se asocia a compresion traqueal y la aortotraqueal en una recién nacida prematura. Este reporte re-
esofagica donde el uso prolongado de tubo endotraqueal y esofdgi- fuerza la necesidad de un alto indice de sospecha en neonatos con
co favorece el desarrollo de condiciones que puede ser fatales como obstruccion de via aérea inferior secundario a hemorragia de la via
fistulas aortotraqueales o aortoesofgicas. aerodigestiva masiva sin foco, con el fin de lograr un diagndstico y

tratamiento, dado el mal pronéstico de esta entidad.

Resumen Palabras clave:
Doble Arco Adrtico;

Los anillos vasculares son malformaciones congénitas infrecuentes. Dentro de ellas, el doble arco  Fistula Aortotraqueal;
aértico (DAA) suele ser de dificil diagnéstico debido a su baja incidencia de sintomas. El DAA puede ~ Fistula Aortoesofégica;
asociarse a compresién traqueal o esofigica y en casos severos, requerir intubacién traqueal o uso ~ Anillo Vascular
crénico de sonda nasogdstrica. Esto ultimo, favorece el desarrollo de fistulas aortotraqueales (FAT)

y/o aortoesofdgicas (FAE). Objetivo: Presentar un caso con una inusual asociacién de DAA con FAT

y reforzar la importancia de mantener una alta sospecha diagnéstica en pacientes con hemorragia

aerodigestiva masiva sin foco evidente. Caso Clinico: Se presenta caso de RNPT de 32 semanas de

gestacion que requirié ventilacién mecanica prolongada con episodios intermitentes de hemorragia

orofaringea masiva, con compromiso hemodindmico, asociado a obstruccién de via aérea inferior

sin hemorragia pulmonar. Endoscopia digestiva alta y laparotomia exploradora sin evidencia de san-

grado. Nasofaringolaringoscopia flexible y laringoscopia directa tampoco detectaron anomalias. An-

giotomografia computada demostré DAA completo con indentacién de arco dominante izquierdo

sobre traquea, sin estenosis severa ni evidencia de fistula. Se sospeché FAE y se plante6 exploracion
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quirdrgica. Sin embargo, el paciente fallecié previo al procedimiento por hemorragia pulmonar ma-
siva. La autopsia demostr6 la presencia de FAT. Conclusiones: En pacientes con hemorragia aerodi-
gestiva masiva sin foco evidente se debe considerar la presencia de un DAA y posible FAE/FAT. Los
estudios imagenoldgicos no tienen buen rendimiento para este diagndstico, por lo que debe conside-
rarse la cirugia como parte del proceso diagndstico y tratamiento.

Abstract Keywords:

Double Aortic Arch;
Vascular rings are unusual congenital malformations. Among them, double aortic arch (DAA) is  Aortotracheal Fistula;
often difficult to diagnose due to its low incidence of symptoms. DAA can be associated with tracheal ~ Aortoesophagical
or esophageal compression and, in severe cases, could require tracheal intubation or chronic use of ~ Fistula;

a nasogastric tube. This scenario favors the development of aortotracheal fistulas (ATF) or aortoe-  Vascular Ring
sophageal fistulas (AEF). Objective: To present a clinical case with an unusual association of DAA
with ATF and to reinforce the importance of maintaining high diagnostic suspicion in patients with
massive aerodigestive bleeding without an obvious source. Clinical Case: A 32-week preterm new-
born who required prolonged mechanical ventilation and presented intermittent episodes of massive
oropharyngeal bleeding with hemodynamic compromise associated with lower airway obstruction
without pulmonary hemorrhage. The patient underwent upper endoscopy and exploratory laparo-
tomy without evidence of bleeding. Flexible nasopharyngolaryngoscopy and direct laryngoscopy also
showed no abnormalities. A CT angiography showed complete DAA with indentation of the left
dominant arch over the trachea, without severe stenosis or evidence of a fistula. AEF was suspected,
so exploratory surgery was considered. However, the patient died before surgery due to a massive
pulmonary hemorrhage. The autopsy revealed the presence of ATF. Conclusions: In patients with
massive aerodigestive bleeding without an obvious source, the presence of DAA and possible AEF/
ATF should be considered. Imaging studies have a poor performance for this diagnosis, so surgery
should be considered for diagnosis and treatment in these patients.

importancia de mantener una alta sospecha diagnostica
en pacientes con hemorragia aerodigestiva masiva sin
foco evidente.

Introducciéon

Los anillos vasculares son poco frecuentes y repre-
sentan aproximadamente el 1% de todas las malforma-
ciones cardiovasculares congénitas'. Dentro de ellas, el
doble arco adrtico (DAA) se puede presentar con ma-
yor frecuencia como compresion traqueal y/o esofagi-
ca'. Debido a la baja incidencia de casos sintomaticos,
el diagnostico puede ser tardio, omitido o incidental'-.
Dado lo anterior, el DAA puede causar compresion de
la traquea y del esofago, a menudo asociada con tra-
queomalacia®®, Los casos mds graves requieren ven-
tilacion mecanica (VM) prolongada, frecuentemente
asociados a multiples intubaciones endotraqueales y
alimentacion por sonda nasogastrica®*. El uso a largo

Caso Clinico

Recién nacida prematura de 32 semanas de edad
gestacional, nacida de un embarazo gemelar interrum-
pido debido a restriccion del crecimiento intrauteri-
no y doppler fetal alterado en esta gemela. Presentd
sindrome de dificultad respiratoria neonatal, requirid
ventilaciéon mecanica y desarrolld hemorragia intracra-
neal bilateral. Se inici6 alimentacion enteral a través
de sonda orogastrica.

plazo de tubo endotraqueal y/o nasogastrico puede fa-
vorecer el desarrollo de la fistula aortotraqueal (FAT)
o fistula aortoesofagica (FAE), ambos asociados a una
alta mortalidad®.

El diagnédstico de FAE/FAT es dificil y de mal pro-
nostico, y puede no considerarse en casos de hemate-
mesis o hemoptisis y DAA no diagnosticada’. En la
literatura, hay una fuerte asociacion entre la DAA y
la FAE'S,

El objetivo de este reporte es presentar un caso con
una inusual asociacion de DAA con FAT y reforzar la

El destete de la ventilacion mecanica fue dificil,
con tres fracasos de extubacion asociados a episodios
de obstrucciéon de la via aérea inferior (EOVAI). Se
realizd nasofaringolaringoscopia flexible que mostro
hipotonia faringea y laringomalacia leve sin otros ha-
llazgos patologicos.

A los 30 dias de vida, la paciente presentd episo-
dios recurrentes y masivos de hematemesis espontanea
con compromiso hemodinamico agudo que requirieron
multiples bolos de solucion salina y transfusiones de
hemoderivados. Se sospech6 hemorragia gastrointes-
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Figura 1. Angiografia por tomografia computada de la paciente (A, B, C); Reconstruccién 3-D (D). Compresion de AAlI dominante y
estrechamiento de Ty BF, sin fistula. AAD: arco adrtico derecho; AAl: arco adrtico izquierdo; T: traquea; BFD: bronquio fuente derecho;
BFI: bronquio fuente izquierdo.

tinal alta por lo que fue trasladada a nuestra institu-
cién para una endoscopia digestiva alta a los 40 dias
de vida.

La endoscopia digestiva alta evidencidé coagulos
sanguineos en el fondo gastrico sin lesiones subya-
centes. Debido a ausencia de una fuente evidente de
sangrado, se realiz6 una laparotomia exploradora que
no mostrd lesiones en estdmago ni en eso6fago distal.

La paciente persistio en VM con episodios inter-
mitentes de hemorragia orofaringea masiva y com-
promiso hemodinamico grave, asociado a EOVAI, sin
signos de hemorragia pulmonar. Se realizé una nueva
nasofaringolaringoscopia seguida de endoscopia rigi-
da y laringoscopia directa que no mostrd anomalias
anatomicas que pudieran explicar la hemorragia ma-
siva. Se instald un taponamiento nasal y orofaringeo
que redujo los episodios de sangrado durante 48 horas.

Se realiz6 angiotomografia computarizada que
mostréo un DAA completo con una indentacion del arco
izquierdo dominante en la pared posterior de la traquea
intratoracica, sin estenosis significativa ni evidencia de
fistula (figura 1). Dado estos hallazgos, se plante6 una
FAE asociada al DAA como causa del sangrado. Se-
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gun lo anterior, se planifico una exploracion toracica
quirargica, sin embargo, previo a la cirugia, la paciente
fallecio a causa de una hemorragia pulmonar masiva.

Por las caracteristicas del cuadro se solicitd autop-
sia. El estudio anatomopatoldgico confirmé la presen-
cia de un DAA. El arco posterior estaba en contacto
cercano con un segmento de la triquea, con una FAT
de 2 mm a ese nivel (figura 2).

La causa de la muerte se atribuyo6 a una hemorragia
de la via respiratoria inferior secundaria a una FAT.
No hubo evidencia de FAE u otras fuentes de sangra-
do. En la figura 3 se representa la linea de razonamien-
to clinico y los pasos seguidos a lo largo del caso.

Discusién

El diagnostico de FAE/FAT es dificil y de mal
pronostico, y puede no considerarse en casos de he-
matemesis o hemoptisis y DAA no diagnosticadaZ.
Episodios masivos de hemorragia orofaringea sin una
fuente o causa clara pueden confundir al equipo mé-
dico y retrasar el diagndstico de DAA y FAE/FAT?.
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La angiografia por tomografia computarizada o reso-
nancia magnética son los estudios imagenologicos de
eleccion, ambos con alta sensibilidad y especificidad
en el diagnostico de anillos vasculares, pero podrian
no detectar una FAE o FAT®. Esto es principalmente
debido a que los sangrados pueden ser intermitentes
y no observarse al momento de realizar el estudio de
imagenes. Otros anillos vasculares como el arco aorti-
co derecho asociado a arteria subclavia izquierda abe-
rrante, también pueden producir compresion traqueal y
esofagica, pero no se han relacionado con FAE/FAT,
excepto en aquellos casos asociado a cuerpo extrafio
esofagico (Ej: baterias/pilas, monedas)®. Debido a que
los estudios de imagen y pruebas complementarias
para diagnosticar FAE/FAT suelen ser infructuosos, la
cirugia abierta o endovascular precoz debe considerar-
se una vez confirmado el diagnostico de DAA en estos
pacientes, como diagnostico y tratamiento®.

La sospecha clinica, la biisqueda activa y el diag-
néstico temprano son cruciales para un diagndstico y
tratamiento precoz en esta patologia de mal pronosti-
co®*. En el caso presentado, el diagnostico se comple-
jiz6 mas, al tratarse de un recién nacido prematuro con
DAA complicada por una FAT, en contraste con los
casos previamente documentados en la literatura, que
corresponden, en general, a FAE en pacientes recién
nacidos de término o mayores>>""!l. La presencia de
FAT en este caso se asocio a un peor prondstico.

En la tabla 1 presentamos una revision de los ca-
sos pediatricos reportados en la literatura con DAA
asociados a FAT/FAE no relacionados a cuerpo extra-
o en faringe/es6fago (a excepcion de sonda naso- u
orogastrica y tubo endotraqueal). Al analizar los casos
presentados en la literatura destaca que la presencia
del DAA junto con a una invasién croénica como sonda

CASO CLINICO

Figura 2. (A). Anillo vascular (linea punteada) rodeando traquea con fistulas
aortotraqueales (FAT) en la pared traqueal posterior (flecha). (B) FAT comu-
nicando lumen traqueal con el anillo vascular (punta de flecha). AA: aorta
ascendente; PA: arteria pulmonar; T: traquea; E: eséfago.
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Figura 3. Diagrama de flujo del razonamiento clinico en el manejo del caso. EOVAI

FAT: fistulas aortotraqueales.

: obstruccion de la via aérea inferior. DAA: doble arco adrtico;
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Tabla 1. Doble arco aértico asociado a fistula aortoesofagica y/o fistula aortotraqueal, resumen de reportes de casos pediatri-
cos en la literatura

Estudio Afo Poblacion Lenguaje  N° Edad Resultados

Arciniegas 1979 FAE en preescolar con Inglés 1 4 meses VM y SNE prolongado previo a reparacion quirtr-

etal.’ DAA reparada reciente, gica de DAA. Dia 9 postoperatorio se reinterviene
secundaria a uso prolon- por absceso paraesofagico y dehiscencia de sutura
gado de SNE y VM. aortica. Dia 19 postoperatorio hemorragia masiva

por FAE. Se maneja con desfuncionalizacion esofa-
gica y reparacion de sutura adrtica. Reconstitucion
del transito 1 afo después sin incidentes.

McKeating J 1990 FAE en lactante con Inglés 1 3 meses  Toracotomia derecha muestra arco aortico derecho

etal® DAA, secundaria a SNE. erosionado en la pared posterolateral derecha del

es6fago tordcico en su porcién superior. Paciente
presenta paro cardio respiratorio y fallece.

Yahagi N et 1992 Tetralogia de Fallot, DAA  Inglés 1 4 dias Cirugfa de DAA y FAE fue sin incidentes.

al.”? y FAE. (prematuro

de 32
semanas)

Heck Ha Jr° 1993 FAE en dos pacientes Inglés 2 6 semanas Paciente 1: Compromiso de via aérea alta con
prematuros con DAA no 3 semanas VM prolongada y destete dificil. Tras reparacion
diagnosticada asociada quirdrgica de DAA, evoluciona con hematoquesia
a VM y uso de SNE y exploracion quirtrgica de emergencia demuestra
prolongados. FAE. Intentos de reparacion fueron fallidos, pacien-

te fallece por shock hemorrdgico.

Paciente 2: Episodios de apnea intermitentes. Ci-
rugia de reparacién de DAA muestra perforacion
contenida de pared posterior esofagica. Postope-
ratorio sin incidentes.

Mizushima A 1995 Traqueomalacia y FAE Japonés 1 3 meses  Uso prolongado de VM y SNE tras cardiocirugia,

etal. fatal debido a DAA no desarrolla hemorragia digestiva alta fatal. Estudio
diagnésticado, secunda- postmortem muestra FAE.
ria a uso prolongado de
VM y SNE.

Biemann 1996 FAE en dos pacientes Inglés 2 2 dias Paciente 1: Reparaciéon quirdrgica de DAA. Evolu-

Othersen H et con DAA. 2 meses  ciona con sindrome de dificultad respiratorio del

al.’ recién nacido y hemorragia gastrointestinal masiva.

Toracotomia de emergencia para reparacion de
FAE. Resultado exitoso.

Paciente 2: diagnéstico de DAA con uso prolog-
nado de VM y SNE. Evoluciona con hematemesis
masiva. Reparacién quirdrgica sin incidentes.

Hill JG et al.™ 1999 FAE en dos pacientes Inglés 2 5semanas Paciente 1: Reaparacion inicial de DAA. Se man-
con DAA. 2 meses  tiene con uso prolongado de VM y SNE, en su

dia 9 de postoperatorio, evoluciona con distress
respiratorio y hematemesis. Cirugfa de urgencias
encuentra FAE que se repara. Postoperatorio sin
incidentes.

Paciente 2: Apnea intermitente y hematemesis
masiva. Se diagnostica DAA. Se realiza reparacion
quirtrgica de DAA y FAE. Postoperatorio sin inci-
dentes.

Angelini A 2002 FAE secundaria a uso Inglés 2 3 meses  Paciente 1: Uso prolongado y destete dificil de VM.

etal.? prolongado de SNE en 3 meses  Tras reemplazo de SNE presenta hemorragia fatal
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dos paciente con DAA.

por nariz y boca.

Paciente 2: Uso prolongado y destete dificil de
VM. Tras instalacion de SNE evoluciona con he-
matemesis profusa, sin identificacion de fuente
de sangrado, desarrolla coagulacion intravascular
diseminada y fallece.
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Chaikitpinyo 2004 FAE con DAA tras uso Inglés
Aetal.”® prolongado de VM y
SNE.
Van 2006 FAE con DAA 'y uso Inglés
Woerkum et prolongado de SNE.
al."
D’'Angelis et 2006 Inglés
al." FAE en infante con DAA,
secundaria a reparacion
quirtrgica de DAA.
Atsumi et al.3 2015 FAE con DAA 'y uso Inglés
prolongado de VM.
Paciente desarrolla FAT
tras reparacion quirtrgi-
ca de FAE.
Hoshina T et 2015 FAE con DAA no diag- Japonés
al.? nosticado.

1

1

2 meses

9 semanas

3 meses

2 meses

7 semanas

CASO CLINICO

Toracotomia de emergencia con reparacion de
DAA 'y FAE. Postoperatorio sin incidentes.

Reparacion quirtrgica de DAA. En postoperatorio
desarrolla FAE tras uso de SNE. Se descontinta
uso de SNE y se instala gastrostomia. No se realiza
nueva intervencion quirdrgica sin recurrencia de
hemorragia.

Reparacion quirtrgica de DAA sin incidentes. Cua-
tro semanas después, paciente presenta distress
respiratorio y hematemesis masiva. Se sospecha
FAE. Se realiza toracotomia de urgencia, se confir-
ma FAE y se repara exitosamente. Postoperatorio
sin incidentes ni nuevos eventos de sangrado.

Toracotomia izquierda para reparacién de DAA y
FAE, sin incidentes. Cinco horas postcirugia, pre-
senta hemorragia masiva por tubo endotraqueal.
Exploracién quirdrgica muestra FAT que se repara.
Fallece seis horas después por hipoxia.

Disnea severa con uso prolongado de VM y SNE.
Desarrolla hematemesis masiva y shock hemorrégi-
co. Se realiza reparacion quirtrgica de DAA y FAE
sin incidentes en el posoperatorio.

FAE: Fistula aortoesofdgica; DAA: Doble arco aortico; SNE: sonda nasoenteral; VM: Ventilacién mecénica; FAT: Fistula aortotraqueal.

nasoenteral o tubo endotraqueal tienen mayor riesgo
de presentar FAT/FAE, asi como los pacientes que son
intervenidos quirGrgicamente?*>-1€,

Los sangrados masivos orofaringeos, como los
descritos en este reporte, deben hacernos sospechar
posibles malformaciones vasculares como un DAA y
una FAT/FAE subyacente.

En el caso presentado, otras complicaciones de la
prematurez podrian haber contribuido a dificultar el
diagnostico de DAA. Por lo tanto, es relevante un alto
indice de sospecha clinica y un tratamiento precoz, es-
pecialmente en presencia de episodios de obstruccion
de la via aérea inferior que sugieran compresion ex-
terna de la via respiratoria. Aunque se confirmé una
FAT, no podemos descartar la posibilidad de una FAE
transitoria, considerando la presencia de hemorragia
orofaringea masiva sin evidencia de hemorragia desde
el tubo endotraqueal y la alta prevalencia de FAE aso-
ciada con DAA entre los casos publicados®.

Como conclusion, recomendamos un alto indice de
sospecha de la presencia de anillos vasculares y posi-
ble FAT/FAE en pacientes que presenten episodios de
obstruccion de la via aérea inferior con hemorragia de
las via aerodigestiva sin foco evidente. Junto con esto,
y dado el bajo rendimiento del estudio imagenologico

en el diagndstico de FAE/FAT, se debe considerar un
abordaje quirargico precoz como diagndstico y trata-
miento*.
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