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RESUMEN

Cuando se considera la complejidad de los diversos arcos adrticos que conectan las
aortas ventral y dorsal, asi como su desarrollo y desaparicidon progresivos, a medida
que avanza la diferenciacion embrionaria, es sorprendente que las anomalias del
cayado aodrtico y vasos que irrigan la cabeza, el cuello y las extremidades
superiores no sean mas frecuentes de lo que son en realidad. Presentamos el caso
de un nifio de cuatro afios con sintomas respiratorios de aparicion reciente. Se
observa imagen que sugiere un arco aértico a la derecha en la radiografia de torax.
Se le realiza ecocardiograma donde se comprueba la existencia de la malformacion
vascular. Indagamos sobre la presencia de sintomas sugestivos de compresion
traqueal o esoféagica, no siendo referidos por los padres. El interés de este caso esta
dado, ademas de por su infrecuencia, por la forma de presentacion y la
sistematicidad imagenoldgica que se siguid para un diagndstico rapido.
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INTRODUCCION

Los anillos vasculares y hondas son resultados del desarrollo anormal de los arcos
aorticos y pueden ser asintomaticos o comprimir, al abrazar, el es6fago y la traquea
para formar un anillo vascular que causa disfagia y obstruccion de la via aérea (1).
El anillo vascular es usualmente uno de dos tipos: un doble arco aértico o una
variante de arco adrtico a la derecha. El arco adrtico a la derecha resulta de la
persistencia del cuarto arco adrtico como tal y la ausencia del izquierdo. Ocurre con
una incidencia de 0.2 % y generalmente se presenta en la infancia con sintomas
respiratorios como jadeo, infeccion respiratoria recurrente o estridor. La edad
media de aparicion de los sintomas oscila entre los siete meses a cuatro y medio
afios. Vomitos y/o disfagia ocurren en aproximadamente el 40 % de los casos (2).
Los cinco tipos de arco adrtico a la derecha son clasificados de acuerdo a la salida
de los vasos del arco:

Tipo I: Imagen en espejo: La primera rama es la arteria innominada izquierda,
seguida por la carétida coman derecha y la subclavia derecha. Este es el tipo
usualmente asociado con tetralogia de Fallot y tronco arterioso.
Tipo Il: Rara causa de anillo vascular formado por el arco en la parte derecha y el
ligamento o ductus en la izquierda que se extiende desde la aorta descendente
proximal a la pulmonar izquierda. Un diverticulo adrtico puede estar presente en el
origen aodrtico del ductus.

Tipo Il11: Cuatro vasos se originan del arco en el orden siguiente: la arteria
car6tida comun izquierda, cardtida comun derecha, subclavia derecha y una
aberrante arteria subclavia, la cual emerge de la aorta descendente proximal. La
aorta puede descender a la derecha o a la izquierda de la espina. El origen de la
subclavia izquierda esta frecuentemente dilatado (diverticulo de Kommerell) (3, 4).
Este tipo, con la subclavia izquierda aberrante, es el mas comdn de todos los tipos
de arcos aorticos a la derecha y es a menudo encontrado como un hallazgo
incidental en el térax de rutina (4,5). Tiene una prevalencia aproximada de 0.05 %
y usualmente no estd asociada con cardiopatia  congénita. 4
Tipo 1V: El anillo es formado por el arco derecho, la innominada izquierda
aberrante saliendo como la tercera rama, retroesofagica y el ductus arterioso
izquierdo. En esta muy rara anomalia, la car6tida comun derecha es la primera
rama y la subclavia derecha es la segunda.
Tipo V: La carétida comun izquierda, la car6tida comun derecha y la subclavia
derecha emergen del arco en ese orden. La subclavia izquierda es conectada a la
arteria pulmonar izquierda por el ductus arterioso izquierdo y no tiene conexién con
la aorta. (5)

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, mestizo, de 4 afos. Peso 17 kg . Estado nutricional entre el 50
y 75 percentil. Temperatura 37.8 grados centigrados. Resto del examen fisico:
nada significativo. Se le detecta en una radiografia de térax realizada en nuestro
servicio por problemas respiratorios de reciente aparicion (tos), una imagen de
moderada densidad radiologica, de limites bien definidos, paratraqueal derecha,
que impresiona corresponder con un arco aoértico a la derecha (Fig. 1).



Fig. 1: Arco adrtico a la derecha.

Imagen de moderada densidad radioldgica, de limites bien definidos, paratraqueal
derecha. Ese mismo dia se le realiza un ecocardiograma en el que se comprueba la
existencia de la malformacién vascular. Indagamos sobre la presencia de sintomas
sugestivos de compresion traqueal o esofagica (disnea, estridor, disfagia, vomitos),
no siendo referidos por los padres. Mas tarde se le practica esofagograma en el que
se aprecia compresion bilateral (Fig. 2) y posterior del es6fago, a la altura de la
cuarta vértebra dorsal, con una banda de traquea que se afina ligeramente hacia su
porcién distal (Fig. 3).




Fig. 3: Esofagograma. Vista lateral.

Compresion posterior del es6fago, a la altura de la cuarta vértebra dorsal, con una
banda de tradquea que se afina ligeramente hacia su porcion distal.

DISCUSION

La posicion de la valvula adrtica y la aorta ascendente es la misma sin tener en
cuenta de qué lado estd el arco adrtico. Un arco derecho empieza en el mismo
punto, pero en lugar de cruzar la linea media del cuerpo se extiende posteriormente
por encima del bronquio principal derecho y pasa al lado derecho de la traquea. El
botén adrtico entonces yace en el lado derecho del mediastino y la traquea es
desplazada a la izquierda. El hiato adrtico en el diafragma normalmente se
desarrolla a la izquierda de la linea media. En algun punto, la aorta descendente
cruza la linea media para alcanzar el hiato. El nivel del cruce es inconstante (6).
Esta descripcion se aplica a todos los tipos de arcos adrticos a la derecha. La
distincion entre ellos depende del patron de origen de los grandes vasos. Cuando
esta anomalia coexiste con un ligamento arterioso izquierdo produce un anillo
vascular, que en este caso es planteado ante la demostraciéon de la compresion del
esofago en el estudio contrastado y los hallazgos del ecocardiograma y la
radiografia del térax.

La traquea blanda de los nifios puede ser peligrosamente comprimida por anillos
vasculares y debemos pensar en esto en cualquier nifio con dificultad respiratoria
con estridor o sin él. Una regla en la compresion vascular es que el nifio se siente
mas confortable y los signos desaparecen cuando se sitla en posicion prona y la
cabeza hiperextendida.

Muchos pacientes con anillos vasculares requeriran cirugia. El diagnéstico y
diferenciacion de las distintas anomalias vasculares estan basados inicialmente en
los hallazgos de la radiografia de térax y el esofagograma. El reconocimiento en la
radiografia frontal de un area bien definida de tejido blando o suave opacidad, en la
region paratraqueal derecha, unido a la ausencia de arco aértico a la izquierda,
sugieren el diagndstico. Existe una compresion anterior de la traquea y una
marcada identacion posterior del es6fago, que son mejor observados en la vista
lateral, aunque la oblicua también los expone. La anatomia vascular real puede ser
demostrada con la ecocardiografia, (7) la Tomografia Axial Computarizada (TAC)
(8) o la Rresonancia Nuclear Magnética (RNM). La cateterizacion cardiaca
potencialmente puede evitarse usando RNM o TAC, pero ocasionalmente la
angiografia convencional puede ser requerida para investigar defectos
intracardiacos asociados y planificar la cirugia. (2, 3, 5, 9). La ecocardiografia
transesofagica puede también utilizarse. El diagndstico de un anillo vascular suele
usualmente ser establecido con certeza por medio de la radiografia y la
esofagografia . La divisibn quirdrgica del ligamento arterioso es el tratamiento de
eleccion en pacientes sintomaticos.
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SUMMARY

When one considers the complexity of the several aortic arches connecting the
dorsal and ventral aortas and their sequential development and disappearance as
differentiation of the embryo takes place, it is surprising that abnormalities of the
aortic arch and the vessels supplying the head, neck and upper extremities are not
recognized with greater frequency than seems to be the case. We present a 4 years
old boy with cold. The chest x ray show a right aortic arch. The echocardiography
confirms the vascular malformation. We investigate about suggestive symptoms of
tracheal and esophageal compression, but nothing was found.
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