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Resumen

El tunel aorto-ventricular derecho es una anomalia congénita que consiste en un canal que conecta la aorta ascendente a
la cavidad del ventriculo derecho. El diagndstico se corrobora, en la mayoria de los casos, por ecocardiografia. El cierre
quirdrgico se considera el tratamiento de eleccion y solo se han reportado dos casos previos en los que se ha logrado el
cierre mediante intervencionismo. Se presenta el caso de una lactante con diagndstico de tunel aorto-ventricular derecho,
tratada por intervencion percutanea con dispositivo de cierre percutdneo, que tuvo buena evolucion clinica. La paciente,
ademds, presento un ductus permeable, el cual fue tratado en una segunda oportunidad por intervencionismo. La factibilidad
de la técnica de cierre por procedimiento percutdneo y su baja tasa de complicaciones en comparacion con el cierre por
cirugia abierta pueden hacer de este el procedimiento de eleccion en la mayoria de los casos para esta infrecuente condicion.
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Abstract

The aorto-right ventricular tunnel is a congenital anomaly that consists of a channel that connects the ascending aorta to the
right ventricular cavity. The diagnosis is usually made by transthoracic echocardiography. Surgical closure is usually consi-
dered the treatment of choice and only two previous cases have been reported in which closure has been achieved by per-
cutaneous intervention. We report a case of an infant with a diagnosis of aorto-right ventricular tunnel treated using a percu-
taneous device with good clinical evolution. The patient had also a patent ductus which was later treated by interventionism.
The feasibility of the technique and its low rate of complications compared to the closure by open surgery can make it the
procedure of choice in most cases for this rare condition.
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Introduccion

El tinel aorto-ventricular es una malformacién congé-
nita rara. Usualmente, la comunicacién se establece con
el ventriculo izquierdo. El tunel aorto-ventricular derecho
es aun mas infrecuente, y consiste en una comunicacién
entre la aorta ascendente, por encima de la unién sino-
tubular y el ventriculo derecho'. En pacientes con car-
diopatia congénita tiene una incidencia del 0.001%? y
se presenta con mayor frecuencia en varones.

Desde el punto de vista embrioldgico, se han pro-
puesto varias teorias sobre el desarrollo de esta mal-
formacion, entre ellas la incorporacién defectuosa en
el extremo distal del bulbus cordis® y conexiones fistu-
losas de la arteria coronaria en el ventriculo®. El origen
del desarrollo de un tunel podria estar relacionado con
la regresion del musculo que separa con un plano de
tejido extracardiaco a los senos de las valvulas adrtica
y pulmonar con los cojinetes endocérdicos. En algunas
ocasiones, las arterias coronarias no se conectan con
los senos adrticos debido al desarrollo anormal de este
tejido extracardiaco®.

Aproximadamente en el 80% de los casos, el tunel
aorto-ventricular se origina por encima de la coronaria
derecha, recorriendo el plano de tejido entre la aorta 'y
el infundibulo pulmonar, para incorporarse al ventriculo
izquierdo. Casi el 90% de los tlneles terminan en el
ventriculo izquierdo; es mucho més raro que lo hagan
en el derecho. La anomalia produce un shunt hemodi-
namicamente significativo de izquierda a derecha, que
causa sobrecarga de presion y volumen del ventriculo
derecho. La mayoria de los pacientes presentan insu-
ficiencia cardiaca congestiva en la infancia, pero esta
puede variar desde la muerte fetal hasta un hallazgo
en adultos asintomaticos®.

Se suele evidenciar un soplo sistodiastélico en foco
aortico, con frémito e irradiacion supraesternal, acom-
pafiado de pulsos amplios. En los pacientes mayores,
los sintomas se asemejan mas a los de una insuficien-
cia valvular adrtica con alteraciones en la presion ar-
terial sistémica. El electrocardiograma y la radiografia
de térax en proyeccion posteroanterior suelen mostrar
hipertrofia ventricular derecha. Puede haber sobrecar-
ga diastdlica y cardiomegalia con dilatacion de la aorta
ascendente. La ecocardiografia transtoracica es la
prueba diagndstica de eleccion: el eje largo paraester-
nal y el eje corto demuestran el tunel con dilatacion de
la aorta ascendente. En el estudio Doppler color se
observa flujo diastdlico originado en la unidn sino-tu-
bular, alejandose hacia el ventriculo izquierdo o dere-
cho®. Los tuneles que se abren hacia el ventriculo

derecho se visualizan en el eje corto paraesternal de
la valvula aértica. La funcion del ventriculo izquierdo,
que se afecta de forma variable con hipertrofia y dila-
tacion, se evalla en la vista paraesternal en el eje corto
a nivel de los musculos papilares®. En casos no con-
cluyentes, en los que no se puedan demostrar con
claridad las arterias coronarias, se puede requerir an-
giografia con catéter o resonancia magnética.

Caso clinico

Lactante de sexo femenino, de 3 meses, con polip-
nea desde el nacimiento y empeoramiento del cuadro
de curso progresivo. En la exploracion fisica se pre-
senta irritable, con palidez moderada, frecuencia car-
diaca de 160 latidos por minuto, frecuencia respiratoria
de 80 por minuto, tiraje subcostal e intercostal, primer
ruido cardiaco normal, segundo ruido cardiaco aumen-
tado, soplo sistodiastélico II-11l/VI en el segundo espa-
cio intercostal izquierdo, latido epigastrico, precordio
hiperdinamico, pulsos presentes simétricos amplios, e
higado a 4 cm debajo del reborde costal derecho.

En la radiografia de térax se evidenci6 cardiomegalia
y crecimiento de cavidades derechas con signos de
hiperflujo pulmonar. El electrocardiograma mostro hi-
pertrofia ventricular derecha y sobrecarga de volumen.
El ecocardiograma transtoracico en el eje largo paraes-
ternal mostr6 un flujo que se originaba a nivel de la
coronaria izquierda y se presentaba durante la diastole
con direccion hacia el ventriculo derecho. Se eviden-
cio, ademas, arteria pulmonar y ramas dilatadas. En el
eje apical de cinco camaras se observa el trayecto del
tunel de la aorta al ventriculo derecho (Fig. 1). La ana-
tomia coronaria fue normal. Presentaba, ademas, un
ductus arterioso persistente pequefo.

Se inici6 tratamiento para insuficiencia cardiaca y se
decidio realizar cateterismo cardiaco diagndstico y te-
rapéutico, el cual mostr6é un patrén coronario normal.
En un aortograma en incidencia oblicua anterior dere-
cha se observé una estructura vascular externa origi-
nada en la raiz de la aorta, que correspondia al tunel
aorto-ventricular (Fig. 2).

Se realizaron dos procedimientos, el primero una an-
giografia diagnostica y el segundo una intervencion per-
cutanea para la colocacién transcatéter de un dispositivo
para cerrar el tunel. El aortograma ascendente, en vista
oblicua anterior izquierda, mostré un tunel con una dila-
tacion tortuosa en el lado derecho del arco adrtico, que
drenaba en la regidn trabecular del ventriculo derecho.
El diametro medido fue de 6 mm, con una medida adr-
tica de 7 mm. Principio del formulario.
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TUNELAO-VD

Figura 1. Ecocardiograma transtoracico: eje apical de
cinco camaras. Se observa el tinel de la aorta (AO) al
ventriculo derecho (VD).

OSTIUM CORONARIO DERECH®

AO

TUNELAO-VD —

Figura 2. Imagenes fijas de angiografia. En proyeccion
lateral se observa el origen del tinel en estrecha
proximidad con el ostium coronario derecho. AO: aorta;
VD: ventriculo derecho.

Se procedié a cateterismo inguinal derecho de forma
habitual para el acceso venoso y cateterismo inguinal
izquierdo para el acceso arterial. Posteriormente, se
realiz6 angiografia biplanar para lograr la opacificacion
del tunel, determinandose el diametro en 6 mm, con
boca adrtica de 7 mm. Se prepar6 el dispositivo de
liberacion y se usé guia de intercambio de 0.035

TUNELAO-VD

OCCLUSOR

Figura 3. Aortografia en proyeccion frontal en la que
se evidencia el oclusor ubicado en posicién correcta.
AQ: aorta; VD: ventriculo derecho.

pulgadas (0.89 mm) con punta en J, introduciéndose
el dilatador y la vaina de liberacién sobre la guia con
punta en J en la aorta. Asi, se confirmé la ubicacion
con inyeccion manual de medio de contraste. Una vez
verificada la correcta posicién, se retiraron el dilatador
y la guia con punta en J. Con el dispositivo oclusor ya
preparado y acoplada la valvula hemostatica, se pro-
cedié a introducir el cable de liberacion a través de la
misma junto al cargador, el cual se conecta a la vaina
de liberacién; se procedio a liberar el faldén de reten-
cién en la ampolla del tunel. Mediante angiografia se
verificd la posicion y se procedi6 a desplegar el oclusor
en el tunel; se verificd de nuevo la posicion del oclusor,
se determind la presencia de cortocircuito residual y
se culmind con la liberacion del dispositivo. Una vez
liberado el oclusor, se realizd un nuevo angiograma
para comprobar la posicién correcta (Fig. 3).

Para el procedimiento se usé un dispositivo de malla
de nitinol autoexpandible. La configuracién del dispo-
sitivo es una cintura central con dos discos de reten-
cion. La cintura central estd disefiada para llenar el
defecto. No hubo complicaciones durante el procedi-
miento, por cuanto se consideré como exitoso. El duc-
tus permeable fue tratado en una segunda oportunidad
por intervencionismo. En el ecocardiograma de segui-
miento a los 24 meses se encontrd un grado moderado
de insuficiencia adrtica sin sintomatologia evidente.

Discusion
El tunel aorto-ventricular es una cardiopatia congé-
nita poco frecuente. Se trata de un canal extracardiaco
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Figura 4. Ecocardiograma posprocedimiento. No se
observa flujo residual, lo que confirma la oclusién completa
del TAVD. Al: auricula izquierda; Ao: aorta; TAVD: tdnel
aorto ventricular derecho; SIV: septum interventricular; VI:
ventriculo izquierdo.

PREESCOLAR TIS0.2 MI 0.6

- oM

Figura 5. Ecocardiografia de control. El dispositivo se
mantiene en posicion adecuada. Flecha en blanco sefiala
al oclusor localizado en el TAVD sin pase de flujo 3. TAVD:
tanel aorto ventricular derecho. VD: ventriculo derecho;
VI: ventriculo izquierdo.

que conecta la aorta ascendente encima de la unién
sinotubular a la cavidad ventricular izquierda o, menos
comun, al ventriculo derecho. Aproximadamente se
han reportado 130 casos en la literatura. La condicién
fue descrita por primera vez por Levy en 1963, en tres
pacientes con estudio patolégico®. El estudio con ma-
yor informacién fue realizado por Martins, et al.’, quie-
nes identificaron 11 pacientes entre 1963 y agosto de
2002, con predominio del sexo masculino. En dicha

serie, ocho pacientes menores de 6 meses desarrolla-
ron insuficiencia cardiaca congestiva y el resto estu-
vieron clinicamente asintomaticos. Todos los pacientes
presentaban datos de regurgitacién adrtica leve.

El tunel aorto-ventricular derecho es una via anormal
que tiene su orificio por encima o en la porcién superior
derecha del seno de Valsalva, justo a la izquierda del
orificio de la arteria coronaria derecha, y que entra en
el infundibulo del ventriculo derecho. Las cardiopatias
asociadas a esta anomalia incluyen defecto septal in-
terventricular, estenosis adrtica y subaortica critica, y
fistula coronaria derecha al tunel aorto-ventricular.
Desde el punto de vista histopatoldgico, el extremo
arterial del tinel es similar a la aorta, con tejido fibroso,
fibras elasticas y células de musculo liso, mientras que
el extremo ventricular contiene colageno hialinizado y
musculo. Dentro del propio tinel puede haber una
union bien definida entre los componentes ventricula-
res y arteriales. En cuanto a la hemodinamia, la ano-
malia produce un cortocircuito de izquierda a derecha
con sobrecarga de presion y de volumen en el ventri-
culo derecho?.

Algunos pacientes presentan un soplo cardiaco asin-
tomatico, pero es frecuente la insuficiencia cardiaca en
el primer afo de vida. La gravedad y la progresion de
la insuficiencia cardiaca son, sin embargo, bastante
variables y van desde muchos afios de compensacion
asintomatica®'" hasta una descompensacion rapida,
muerte subita o incluso muerte intrauterina. En la pa-
ciente del caso, el curso de la insuficiencia cardiaca
fue progresivo y hubo descompensacion rapida.

El estudio diagndstico de eleccién es el ecocardio-
grama transtoracico, en modo Doppler color, que
muestra un flujo diastélico dirigiéndose hacia el ventri-
culo derecho junto con alteraciones en la arteria pul-
monar. La ecocardiografia puede establecer un
diagndstico certero mediante la demostracion de los
dos extremos del tinel que conecta la aorta. De todas
estas caracteristicas, la dilatacion de la aorta ascen-
dente extensa y uniforme puede ser el mejor signo no
invasivo para el diagndstico de tunel aorto-ventricular
derecho, pero no siempre esta presente en forma
temprana®.

El ecocardiograma inicial de la paciente mostr6 una
gran dilatacién de la arteria pulmonar con un flujo dias-
télico originado a nivel de la valva coronariana derecha
hacia el ventriculo derecho. Ante la duda diagndstica,
fue llevada a cateterismo cardiaco. El diagndstico dife-
rencial incluye defecto septal ventricular con lesién
valvular, doble lesién adrtica, aneurisma y rotura del
seno de Valsalva'.
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Para el tratamiento de esta cardiopatia se recomien-
da el cierre quirdrgico en el momento del diagndstico,
independientemente de la edad y de los sintomas,
debido a la poca efectividad del tratamiento médico
para estabilizar los sintomas y al riesgo de desarrollar
insuficiencia adrtica grave si se atiende de manera
tardia’. La reparacion del tunel aorto-ventricular dere-
cho debe llevarse a cabo lo antes posible para minimi-
zar los dafios al ventriculo y evitar el desarrollo de
enfermedad vascular pulmonar obstructiva'®.

Aunque el cierre quirdrgico del tunel es la base del
tratamiento para esta anomalia, tiene una alta mortali-
dad quirdrgica. El objetivo de cualquier tratamiento es
obliterar el tunel. Las técnicas que se han descrito son
el cierre del orificio de la aorta con o sin un parche, el
cierre del extremo ventricular del tunel, la obliteracion
del tunel (ligadura del tunel o reseccion parcial del tu-
nel) y el cierre con doble parche de ambos orificios
(adrtico y ventricular)'®.

Otra opcion de tratamiento que puede ser aplicable
a estos pacientes es el cierre con un dispositivo de
cierre percutaneo en pacientes seleccionados sin otras
afecciones asociadas'. El cierre con dispositivo por
intervencionismo ha sido reportado por Poptani, et al."*
y Chessa, et al.’. El caso presentado es el tercero
realizado en el mundo y el primero en Latinoamérica,
y ha tenido resultado exitoso.

Las lesiones asociadas pueden tratarse por separa-
do o en el momento de la reparacion del tunel aor-
to-ventricular. La paciente presentaba un ductus
permeable que fue tratado en una segunda oportuni-
dad por intervencionismo. En el ecocardiograma de
seguimiento a los 24 meses se encontrd un grado
moderado de insuficiencia adrtica, sin sintomatologia
evidente.

En conclusidn, el cierre del tunel aorto-ventricular
derecho utilizando un dispositivo de cierre percutaneo
desde el final de la aorta es factible y puede ser con-
siderado una alternativa al cierre quirdrgico abierto.
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