200

An Orl Mex 2015;60:200-206.

Sindrome cardiovocal (sindrome de
Ortner) en un paciente de 16 meses
de edad, secundario a un conducto
arterioso permeable

RESUMEN

El sindrome de Ortner o cardiovocal (SCV) se caracteriza por paresia
de la cuerda vocal izquierda (PCVI), causada por una enfermedad
cardiovascular. El conducto arterioso permeable (PCA) se origina de la
persistencia de un conducto que en la vida fetal conecta la aorta con
la arteria pulmonar y debe cerrarse normalmente durante la primera
semana de vida. Se comunica el caso de un lactante de 16 meses de
edad con conducto arterioso permeable, con tratamiento médico desde
los cuatro meses de edad con digoxina, furosemida y espironolactona,
bajo control con ecocardiograma doppler, y en espera del tratamiento
definitivo (cateterismo o toracotomia). Al mejorar en términos hemo-
dindmicos se disminuyeron los diuréticos y a las tres semanas tuvo
disfonia lentamente progresiva. A las cinco semanas se le realizé larin-
goscopia directa, observando paresia de la cuerda vocal izquierda. El
eco doppler indicé aumento del flujo y ensanchamiento del conducto
arterioso permeable, por lo que se regresé al tratamiento con diuréticos;
la disfonia desaparecié a los 15 dias. El paciente se programé para
toracotomia, ligadura y corte del conducto arterioso permeable. El sin-
drome cardiovocal tiene baja prevalencia en adultos con enfermedades
cardiovasculares y es aiin mas raro en poblacién infantil; sin embargo,
debe considerarse en los diagnosticos diferenciales en pacientes con
paresia del nervio recurrente laringeo izquierdo y obliga al especialista
a hacer un diagnéstico integral del paciente.

Palabras clave: paresia de la cuerda vocal izquierda, nervio recurrente
laringeo izquierdo, conducto arterioso permeable, sindrome de Ortner,
sindrome cardiovocal.

Cardio-vocal syndrome (Ortner’s
syndrome) in a 16-month-old patient,
secondary to a patent ductus arteriosus

ABSTRACT

Ortner’s syndrome or cardiovocal (CVS) is characterized by the paralysis
of the left vocal cord, caused by a cardiovascular disease. The patent
ductus arteriosus (PDA) is caused by the persistence of a blood vessel
that in the fetal stage connects two major arteries, the aorta with the
pulmonary artery; this should close during the first week of life. The
case of a 16-month infant, with a large PDA and medical treatment
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since four months of age, with digoxin, furosemide and espironolac-
tone, controlled with biplane ECHO doppler, while definite treatment
was considered PDA occlusion by catheterization or thoracotomy is
presented. While an improvement occurred haemodynamicly, diuretics
were decreased, in three weeks’ time the patient developed progressive
dysphonia. In five weeks’ time, a direct laryngoscopy was performed,
showing left vocal cord paresi. Doppler’s ECHO indicated an increase
in flow and widening of the PDA, diuretic treatment was restarted and
dysphonia disappeared in 15 days. At thoracotomy closure of the PDA
was accomplished without complications. Cardiovocal syndrome has
low prevalence in adults with cardiovascular diseases, and is even less
frequent in infant population; nonetheless it should be in the patient’s
differential diagnosis of left laryngeal recurrent nerve paralysis (LLRNP).
Hence the specialist should perform an integral patient’s evaluation.

Key words: paralysis of the left vocal cord, left laryngeal recurrent ner-
ve paralysis, patent ductus arteriosus, Ortner’s syndrome, cardiovocal

syndrome.

ANTECEDENTES

Ortner describié por primera vez, en 1897,
una entidad poco frecuente, caracterizada por
disfonia secundaria a la paresia de la cuerda
vocal izquierda, causada por la dilatacion de
la auricula izquierda con estenosis mitral en
adultos. El término sindrome cardiovocal lo
aplicaron Stocker y Enerline en 1958." Des-
de entonces, varios autores han descrito esta
afeccion en pacientes que cursan con diversas
enfermedades cardiovasculares y que tienen
en comun la dilatacién de la arteria pulmonar
y sus ramas.'?

Embriologia y anatomia

El nervio vago (X par craneal) se forma en la
quinta semana del desarrollo embrionario; de
su division se crea el nervio recurrente laringeo
en la sexta semana. Esta rama del nervio vago
estd asociada con el sexto arco braquial de
la faringe embrionaria y pasa directamente a
la traquea para ir en busqueda de la laringe,
de manera ascendente. La division del nervio

vago estd en una posicién caudal con res-
pecto a los arcos aérticos. Con el desarrollo
embrionario y las sucesivas elongaciones del
cuello, la laringe y la traquea se desplazan en
sentido craneal, mientras que el arco adrticoy
los elementos nerviosos vecinos (nervio vago y
su rama recurrente laringea) permanecen en el
térax. Por ello, el curso del nervio recurrente
laringeo es determinado por el desarrollo y
movimientos de las arterias con las que se
relaciona.®

El nervio recurrente laringeo, parte del tronco
principal de la porcion cervical del nervio vago,
del lado derecho, se incurva y asciende a nivel
de la arteria subclavia. Del lado izquierdo, se in-
curva medialmente en el borde inferior del arco
adrtico, emitiendo el nervio laringeo recurrente
izquierdo. Este Gtimo forma un asa alrededor
del ligamento arterioso (vestigio del conducto
arterioso o alrededor del conducto arterioso si
persiste) y se dirige cranealmente por el cuello,
en un surco entre la traquea y el eséfago, hasta
llegar a la laringe e inervar la cuerda vocal iz-
quierda.”®
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En la vida fetal, el conducto arterioso permeable
conecta la aorta con la arteria pulmonar. La fun-
cién del conducto arterioso es transportar sangre
con bajo contenido de oxigeno desde la arteria
pulmonar hacia la aorta, y de ahi a la placenta,
que cumple la funcién de oxigenar la sangre.

En el nacimiento y en condiciones normales se
produce el cierre de este conducto durante la
primera semana de vida del recién nacido de
término y algo mas tarde en el prematuro.

Si persiste permeable, constituye una anomalia
cardiovascular frecuente, particularmente en ciu-
dades con alturas considerables respecto al nivel
del mar, como la Ciudad de México. Corresponde
a cerca de 10% de las cardiopatias congénitas.’

El conducto arterioso permeable se inserta en
la aorta toracica proximal, entre 2 y 10 mm por
debajo del origen aértico de la arteria subclavia
izquierda. De la aorta se dirige centralmente
hacia el origen de la rama izquierda de la arteria
pulmonar, ya sea con un curso directo o angu-
landose superiormente y acercandose a la cara
inferior del arco aértico distal. Por lo general,
mide de 5 a 10 mm de longitud y de 1 a 1.5
mm de didmetro; puede ser cénico, con una
boca aértica amplia y boca pulmonar estrecha;
puede ser tubular y también muy corto y ancho,
tipo “ventana” (Figuras 1y 2).

Estos datos anatémicos son relevantes al
considerar la relacién del conducto arterioso
permeable con el nervio recurrente laringeo iz-
quierdo como causante de paresia de la cuerda
vocal izquierda, antes y durante la manipulacién
del cierre quirdrgico por ligadura o seccién del
conducto arterioso permeable, lo que da lugar
a pardlisis transitoria o permanente en 1 a 4%
de los casos posoperados.’

El mecanismo exacto de la disfonfa en pacien-
tes con enfermedades cardiovasculares no se
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Figura 1. Reconstruccién anatémica de la relacién
entre el curso del nervio recurrente laringeo izquier-
do (NRLI) y el conducto arterioso persistente (PCA).
AO: aorta; TAP: tronco de la arteria pulmonar; RIAP:
rama izquierda de la arteria pulmonar; TBE: tronco
braquiencefalico; ACCI: arteria carétida comun
izquierda; ASUBI: arteria subclavia izquierda; NV:
nervio vago.

Figura 2. Reconstruccién anatémica que muestra el
asa formada por el nervio recurrente laringeo izquier-
do (NRLI) alrededor del conducto arterioso permeable
(PCA). RIAP: rama izquierda de la arteria pulmonar;
AOD: aorta descedente; NV: nervio vago.

conoce del todo; el nervio laringeo recurrente
izquierdo es vulnerable a ser lesionado, debido
a su longuitud y la relacion con varias estructuras
del cuello y del térax.™
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Ortner crefa que el nervio era comprimido por la
hipertrofia de la auricula izquierda y el arco de la
aorta. Fetternofl y Norris, en 1911, realizaron un
cuidadoso estudio de las relaciones anatémicas
del nervio laringeo recurrente, en autopsias de pa-
cientes adultos, y concluyeron que la compresion
del nervio puede ocurrir en una ventana o trian-
gulo de 4 mm, formado por la arteria pulmonar,
la aorta y el ligamento arterioso." %"

Brezina, en 1959, hizo hincapié en que el sin-
drome de Ortner o cardiovocal es muy raro en
poblacion pediatrica. Observé sélo un caso en
10,000 nifos con cardiopatia, y explic6 que ello
podria deberse a que la hipertensién pulmonar
es poco frecuente en esta poblacién.™

CASO CLiNICO

Paciente masculino sin antecedentes patoldgicos
perinatales, a término, obtenido por cesarea por
doble circular de cordén, Apgar 9/9. A los cuatro
meses se valoré por el cardiélogo pediatra, que
lo encontré asintomatico, con soplo cardiaco
continuo GllIl de VI en el foco pulmonar, en
el segundo espacio intercostal izquierdo, y un
segundo tono intenso. Los campos pulmonares
estaban normales; los pulsos presentes en las
cuatro extremidades y aumentados de amplitud.

El electrocardiograma ritmo sinusal, en el eje
frontal indicé datos de hipertrofia ventricular
izquierda. En el ecocardiograma bidimensional
con doppler color (ecobi) se encontré un con-
ducto arterioso de 4 mm de diametro, de forma
irregular (Figura 3).

La radiografia de térax mostré cardiomegalia
moderada a expensas del ventriculo izquierdo,
aorta ascendente prominente y aumento de la
vascularidad pulmonar (Figura 4).

Se inici6 tratamiento anticongestivo con
digoxina, furosemida y espironolactona, y de-

Figura 3. A. Ecocardiograma biplanar en corte su-
praesternal. Se observa el conducto arterioso amplio
(PCA), el arco adrtico (AO), el tronco de la arteria
pulmonar (TAP) y la rama izquierda de la arteria
pulmonar (RIAP). B. Ecocardiograma con corte de
cuatro camaras. Crecimiento de la auricula izquierda
y ventriculo izquierdo por el aumento del retorno
venoso pulmonar causado por el corto circuito en el
conducto arterioso permeable (PCA).

pendiendo de su evolucién, se planed cierre
con un oclusor por cateterismo o tratamiento
quirargico.

El paciente tuvo buena respuesta al tratamiento,
por lo que a los 11 meses se retiraron digoxina y
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Figura 4. Radiografia posteroanterior de térax.

furosemida y se ajusto la dosis de espironolacto-
na. Sin embargo, a las tres semanas tuvo disfonia
lentamente progresiva, sin otros sintomas; a las
cinco semanas la laringoscopia directa evidencio
estructuras laringeas normales con paresia de la
cuerda vocal izquierda en abduccién parcial.

En ese momento, el ecocardiograma bidimensio-
nal con doppler color mostré aumento del flujo
a través del conducto arterioso permeable, con
ensanchamiento del mismo (Figura 3A), asi como
mayor aumento de la auricula y del ventriculo
izquierdo (Figura 3B), por lo que se decidié reins-
talar las dosis iniciales de los diuréticos; quince
dias después desaparecio la disfonfa.

Se programé al paciente para toracotomia y liga-
dura con seccién del conducto arterioso, que se
realiz6 con éxito y sin morbilidad posoperatoria.

DISCUSION

En la bibliografia se afirma que el factor comin
en los casos reportados de sindrome de Ortner
o cardiovocal no es la dilatacion de la auricula
izquierda, como originalmente pensé Ortner,
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sino la dilatacién del tronco de la arteria pul-
monar y de sus ramas, que puede ocurrir en una
amplia gama de padecimientos cardiovasculares
(Cuadro 1).12

El sindrome de Ortner o cardiovocal se reconoce
raramente en poblacion infantil, a pesar de la
cardiopatia congénita, probablemente porque
el nervio recurrente laringeo tiene mayor teji-
do conectivo epineural, comparado con otros
nervios del cuerpo humano (30-75%), lo que
proporciona mayor resistencia al traumatismo; la
traccion leve y crénica sobre el nervio recurrente
laringeo en estos padecimientos usualmente es
bien compensada y, por tanto, asintomatica,
porque no se relata la disfonia temporal entre
los vastos sintomas de la cardiopatia congénita.
Muchos nifios con insuficiencia cardiaca pueden
tener un llanto débil y al visualizar las cuerdas
vocales se podria encontrar paresia secundaria a
compresién o traccion del nervio.’"*Y a la inver-
sa: la visualizacién de una paresia de la cuerda
vocal izquierda sin sintomas cardiovasculares
significativos podria ser evidencia de incremento
de la presién de la arteria pulmonar.”

La compresién o traccion del nervio recurrente
laringeo izquierdo pudo deberse a la reduccion
del espacio entre el conducto arterioso permea-
bley la arteria pulmonar; sin embargo, la mayor
vulnerabilidad del nervio recurrente laringeo
puede obedecer a peculiaridades anatémicas,
ya sea cardiovasculares o del curso y relacion
de este nervio en cada paciente.’

La dilatacién de la auricula izquierda, que recibe
un retorno venoso pulmonar muy aumentado,
puede contribuir a la compresién, como ocurre
en casos de dilatacién de la auricula izquierda
por valvulopatia mitral;'?> aunque, segin otros
autores,’ se debe mds bien a la dilatacién secun-
daria de la arteria pulmonar en la estenosis mitral
con grave hipertensién arterial. Este concepto
nos parece el correcto.
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Cuadro 1. Condiciones clinicas asociadas con paresia del nervio recurrente laringeo izquierdo

Conggénitas
Comunicacion interauricular
Comunicacién interventricular
Doble salida ventricular derecha
Sindrome de Eisenmenger
Conducto arterioso persistente
Anormalidad de Ebstein
Ventana aortopulmonar

Alteraciones de la valvula mitral
Estenosis de la valvula mitral
Prolapso de la vélvula mitral
Regurgitacién mitral

Enfermedades en el adulto
Agrandamiento de la auricula izquierda
Aneurisma ventricular izquierdo
Hipertension pulmonar primaria o secundaria
Aneurisma del conducto
Embolia pulmonar
Trombosis gigante auricular izquierda
Tortuosidad de los grandes vasos
Mixoma atrial

En el caso que aqui comunicamos, la paresia de
la cuerda vocal izquierda con el conducto arte-
rioso permeable moderadamente grave aparecio
en un nino de 16 meses; la disfonia sobrevino
al aumentar bruscamente el cortocircuito por el
conducto arterioso y al crecer la auricula izquier-
da, que aument¢ la precarga que se controlé con
el diurético de asa.

CONCLUSIONES

La disfonia es comun en la consulta externa del
paciente adulto otorrinolaringolégico. Cuando se
realiza laringoscopia directa y se observa paresia
de la cuerda vocal izquierda, deben considerarse
causa padecimientos cardiacos, lo que obliga al
especialista a realizar una valoracién mas amplia
del paciente para que éste recupere la voz, antes
de que el nervio se lesione permanentemente.

En contraste con el estridor laringeo, la disfonia
es un sintoma infrecuente en la infancia. A pesar
de que el sindrome de Ortner o cardiovocal se ha

Aneurisma de la aorta
Aneurisma sacular
Ateroesclerética
Pseudoaneurismas
Diseccion
Traumatismo
Micético

latrogénico
Cierre del conducto arterioso
Cirugia cardiaca
Reparacion de aneurismas de la aorta
Cirugfa tordcica
Trasplante cardiaco y pulmonar
Desfibrilacion
Procedimiento de ablacién en la fibrilacién auricular

Miscelaneos
Causado por cuerpos extrafios
Fistula es6fago-bronco-aértico

reportado a estas edades de manera excepcional,
nuestro caso ilustra la relacién estrecha entre los
cambios hemodindmicos de un conducto arte-
rioso permeable y la aparicién-desaparicion de
la paresia de la cuerda vocal izquierda.

La escasa referencia del sindrome de Ortner o
cardiovocal puede obedecer a que en la historia
clinica pediatrica al sintoma de disfonia no se le
da la debida importancia ante un cuadro claro
de insuficiencia cardiaca; o bien, se atribuye a
infecciones virales recurrentes.
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