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INTRODUCCION

RESUMEN

El desarrollo de la tomografia computarizada con multidetectores ha supuesto una revolucién en el
estudio de la aorta y los grandes vasos y ha sustituido a la angiografia para diagnosticar las anomalias
congénitas del arco aortico, en particular los anillos vasculares. La tomografia computarizada con
multidetectores ofrece la gran ventaja de que se puede evaluar nitidamente y en tres dimensiones no
solo las estructuras vasculares, sino también la compresion en la via aérea y el es6fago. Queremos hacer
un abordaje del desarrollo embriolégico del arco adrtico y de las anomalias en su desarrollo que
determinan la formacion de anillos vasculares y ofrecer un enfoque actual del papel de la tomografia
computarizada con multidetectores para su abordaje diagnéstico y terapéutico.
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Multidetector Computed Tomography for Congenital Anomalies of the Aortic
Arch: Vascular Rings

ABSTRACT

The development of multidetector computed tomography has triggered a revolution in the study of the
aorta and other large vessels and has replaced angiography in the diagnosis of congenital anomalies of
the aortic arch, particularly vascular rings. The major advantage of multidetector computed tomography
is that it permits clear 3-dimensional assessment of not only vascular structures, but also airway and
esophageal compression. The current update aims to summarize the embryonic development of the
aortic arch and the developmental anomalies leading to vascular ring formation and to discuss the
current diagnostic and therapeutic role of multidetector computed tomography in this field.

Full English text available from: www.revespcardiol.org/en
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pacientes sintomaticos, mientras que actualmente se diagnostican
con frecuencia en periodo prenatal y en muchos casos son

Los anillos vasculares (AV) son anomalias congénitas del
desarrollo de los arcos aodrticos por las que las estructuras
vasculares circundan y pueden comprimir la via aérea y el
esofago’. El término AV fue introducido por Robert Gross en 19482,
Pueden ser completos, si las estructuras vasculares rodean
totalmente la via aérea y la digestiva, o incompletos, conocidos
en la literatura anglosajona como slings, en los que la compresion
no es completa’ (tabla). Las malformaciones congénitas mas
frecuentes del arco aoértico —en concreto, el arco izquierdo con
subclavia derecha anémala (ARSA, por sus siglas en inglés) y el arco
derecho con vasos en espejo— no forman anillos salvo en
situaciones excepcionales.

La prevalencia de AV es dificil de precisar porque la mayoria de
los datos proceden de series antiguas que recogen datos de
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asintomaticos tanto en el periodo neonatal como posterior-
mente>~°. Los AV mas frecuentes son el doble arco adrtico (DAA)
y el arco derecho con subclavia izquierda anémala (ALSA, por sus
siglas en inglés). En el DAA, producen la compresion de la via aérea
y digestiva los arcos izquierdo y derecho en si mismos. En el arco
aortico derecho (AAD) con subclavia anomala (AAD con ALSA), la
compresion se debe al curso retroesofagico de la subclavia
izquierda y al ligamento resultante del cierre del ductus arterioso
izquierdo que fija la aorta descendente (posterior) a la arteria
pulmonar (anterior).

La deteccion de cardiopatias congénitas ha mejorado en las
Gltimas décadas gracias a una mayor precision diagndstica en los
periodos prenatal y neonatal. La prevalencia de las distintas
cardiopatias estd sufriendo cambios motivados por diversos
factores, como la interrupcion voluntaria del embarazo y el
aumento de gestaciones procedentes de fertilizacioén in vitro y de
madres mayores. Aun asi, un estudio recientemente publicado’
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Abreviaturas

AAD: arco aortico derecho

ALSA: arteria subclavia izquierda anémala

ARSA: arteria subclavia derecha anémala

AV: anillos vasculares

DAA: doble arco adrtico

DK: diverticulo de Kommerell

RM: resonancia magnética

TCMD: tomografia computarizada con multidetectores

muestra una prevalencia de cardiopatias congénitas de
67,7:10.000 recién nacidos vivos, similar a las de estudios
epidemioldgicos clasicos®, y cita una prevalencia de AV de
1:10.000 recién nacidos vivos’. Las series fetales actuales, sin
embargo, ofrecen una incidencia en torno a 1-1,5:1.000°°°. La
discrepancia de cifras entre unas y otras hace pensar en un espectro
mas amplio de la enfermedad, que abarcaria desde casos leves
detectados prenatalmente con curso clinico practicamente asin-
tomatico*~® hasta situaciones graves desde el nacimiento con
dificultad respiratoria grave por afeccién de la via aérea®~®.

Los sintomas respiratorios son secundarios a la compresion de
la via aérea y pueden manifestarse precozmente por sindrome de
dificultad respiratoria grave o estridor inspiratorio franco. También
pueden producir sintomas menos llamativos como broncospasmo
o infecciones respiratorias recurrentes. Los sintomas de compre-
sion digestiva consisten en alteraciones de la deglucion a sélidos o
liquidos y son mas frecuentes en pacientes mayores, mientras que
los respiratorios son los predominantes en lactantes® ',

Las técnicas diagnosticas tradicionalmente utilizadas para el
diagnoéstico han sido el esofagograma, la ecocardiografia y la
angiografia. La compresion traqueoesofagica es tanto a izquierda-
derecha, como anterior y posterior en el caso del DAA, mientras que
es fundamentalmente posterior en el caso de que haya una
subclavia izquierda o derecha anémala. Las zonas de compresion
son evidentes en los esofagogramas baritados. La compresion
esofagica anterior es caracteristica del sling de la arteria pulmonar
porque la arteria pulmonar izquierda pasa entre la traquea y el
eso6fago®!!. La ecocardiografia, aunque se realiza sistematica-
mente, no es la técnica mas ttil porque con frecuencia arroja falsos
negativos, sobre todo en el caso de subclavia anémala izquierda o
derecha. La disposicion habitual de los grandes vasos en el AAD es
especular respecto a la que tienen en el arco izquierdo, de modo
que el primer vaso es el tronco braquiocefalico izquierdo. La pista
para el diagnéstico ecografico de subclavia anémala izquierda o
derecha es la falta de bifurcacién del primer tronco supraortico,
pero esta no es una imagen facil de obtener en todos los estudios,

Tabla
Tipos de anillos vasculares

Anillos vasculares completos Anillos vasculares incompletos
AAI + ARSA

AAD con vasos en espejo

Doble arco adrtico

AAD con vasos en espejo y
ligamento posterior

AAD con ALSA y DAP izquierdo
AAD con ASI aislada y DAP derecho

Aorta descendente contralateral al
arco aortico y DAP contralateral

AAD con ASI aislada

Sling pulmonar

AAD: arco aortico derecho; AAI: arco adrtico izquierdo; ALSA: arteria subclavia
izquierda anémala; ARSA: arteria subclavia derecha anémala; ASI: arteria subclavia
izquierda; DAP: ductus arterioso permeable.

incluso en casos seleccionados con diagnéstico prenatal de AV'!"'2,
La angiografia se realizaba habitualmente para confirmar el
diagnéstico, pero el desarrollo de la resonancia magnética (RM)
y la tomografia computarizada ha permitido el diagnéstico no
invasivo y ha relegado la angiografia al pasado'>~'>. La fibro-
broncoscopia permite comprobar de manera dinamica la com-
presion de la via aérea, asi como descartar enfermedad intrinseca
de la via aérea. Actualmente la tomografia computarizada con
multidetectores (TCMD) ofrece no solo el diagndstico de las
anomalias vasculares, sino imagenes claras de la via aérea, que
incluyen la reconstruccién virtual del arbol traqueobronquial, lo
que permite seleccionar a los pacientes para broncoscopia
preoperatoria’>~1°,

La Gltima técnica en sumarse al diagnostico de los AV es la
ecocardiografia fetal. La incorporacion del plano de tres vasos y
traquea'® y su gran difusién en la rutina del estudio del corazén
fetal han facilitado el diagndstico de anomalias de arco adrtico enla
etapa fetal>®°~'2, La presencia de AAD debe alertar sobre la
posibilidad de un AV, especialmente si se asocia a ALSA. Los grupos
de diagnostico prenatal han llegado a un alto grado de precision
diagnéstica®~6-9-12.17-19,

TOMOGRAFIA COMPUTARIZADA CON MULTIDETECTORES

El proceso de adquisicion de las imagenes consiste en un
movimiento constante de la mesa, mientras el gantry rota
continuamente y emite rayos X. Hay una atenuaciéon de los rayos
X por los diferentes tejidos segtin su densidad, y esto es lo que
reciben los detectores. La imagen final consiste en un mapa de
atenuacion en el que cada pixel tiene un valor que depende del
componente de cada tejido?°. El dafio causado por los rayos X esta
directamente relacionado con la edad, la radiosensibilidad de los
organos en crecimiento y el efecto de la radiacion acumulada hasta
la vida adulta, por lo que se hace mucho mas estrecha la relacion
causa-efecto en nifios?°~22, Se debe buscar siempre el maximo
beneficio diagnéstico con la menor dosis de radiacién posible!>2°-
22 Enlos estudios de cardiopatias congénitas en edad pediatrica, se
usa contraste monomérico no ionico de baja osmolaridad, de
300 mg/ml, a una dosis de 1,5-2 ml/kg de peso'>?3, La inyeccién
debe hacerse con inyector automatico de doble cabezal, con
velocidad de inyeccion segiin la via canalizada.

Habitualmente se obtiene una Gnica hélice desde el opérculo
toracico hasta la cipula diafragmatica, y la adquisicion se inicia con
rastreo automatico del bolo en la aorta. El volumen reconstruido se
envia a la consola auxiliar, en la que se emplean diferentes
algoritmos y técnicas de reconstruccion preestablecidos: adrtica o
cardiaca, multiplanar, de maxima intensidad de proyeccion y
volumétrica tridimensional (3 D) para las estructuras vasculares y
multiplanar, de superficie o navegacion virtual para la valoracion
de la via aérea’®.

DESARROLLO DE LAS ANOMALIAS DEL ARCO AORTICO.
EMBRIOLOGIA

Los AV son secundarios a alteraciones del desarrollo embrio-
l6gico que ocurren entre la tercera y la octava semana de gestacion,
momento en el que se produce el desarrollo de la aorta toracica y
los principales troncos arteriales. Inicialmente, forman el arbol
embrionario dos vasos centrales, que corresponden a la aorta
dorsal y ventral primitiva, conectados entre si mediante seis pares
de arcos y arterias intersegmentarias. La mayor parte del primero,
el segundo y el quinto arco involuciona. Los terceros arcos originan
las arterias carotidas. La porcion ventral de los sextos arcos da lugar
a las arterias pulmonares proximales. En el lado izquierdo, la
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Figura 1. A: esquema embrionario con arcos branquiales. B: modelo hipotético de Edwards. C: regresiéon normal (arco adrtico izquierdo). D: esquema de arco adrtico
izquierdo. AA: aorta ascendente; AD: arco derecho; ADe: aorta descendente; CD: carotida derecha; ClI: carétida izquierda; DD: ductus derecho; DI: ductus izquierdo;
SD: subclavia derecha; SI: subclavia izquierda; TBC: tronco braquiocefalico; TP: tronco pulmonar.

contribucién dorsal del sexto arco dara lugar al ductus arterioso. Edwards propuso en 1948 el modelo hipotético del DAA%®
Las arterias intersegmentarias surgen de la aorta dorsal y forman (figura 1B). En él se muestra un arco adrtico y un conducto
las arterias subclavias®?* (figura 1A). arterioso a cada lado con la aorta dorsal en una posicién media. Los

Figura 2. A-D (caso 1): angiografia por tomografia computarizada con reconstruccion volumétrica tridimensional; paciente de 4 afios con sindrome de Rubinstein-
Taybi, con sospecha de doble arco aértico, comunicacion interventricular y ductus arterioso. A: vision anterior, aorta ascendente derecha, doble arco; pequefia
ampolla ductal del arco aértico izquierdo (flecha). B: visidén postero-superior, arco aértico doble amplio. C: vision posterior, aorta descendente derecha, con ligera
elevacion del arco derecho respecto del izquierdo y calibre ligeramente menor. D: reconstruccién de via aérea principal; escasa repercusion en la via aérea (cabeza
de flecha). E y F (caso 2): paciente de 9 dias de vida. E: vision lateral izquierda; ampolla ductal izquierda (flecha). F: traquea, vision lateral derecha; el doble arco
aortico produce una estenosis traqueal critica (cabeza de flecha). G: vision postero-superior; el arco izquierdo es de calibre ligeramente mayor que el derecho.
ACD: cardtida derecha; ACI: cardtida izquierda; APD: arteria pulmonar derecha; API: arteria pulmonar izquierda; AoA: aorta ascendente; AoD: aorta descendente;
ASD: subclavia derecha; ASI: subclavia izquierda; AVD: vertebral derecha.
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troncos supraadrticos izquierdos se originan desde el arco
izquierdo y los derechos, desde el derecho. Las carétidas estan
en situacion anterior y las subclavias, en situacion posterior. Este
modelo ayuda a entender el desarrollo normal y las anomalias que
pueden producirse, dependiendo de la zona de interrupcion del
sistema. No se conoce en realidad por qué durante la embriogé-
nesis se desarrolla un arco izquierdo y no un arco derecho?, pero lo
normal es que el arco de los humanos sea izquierdo y se produce
por la regresion del segmento dorsal del arco derecho, entre la
arteria subclavia derecha y la aorta descendente y la del ductus
arterioso derecho (figura 1C). La trdquea queda detras y a la
derecha del arco y el ligamento ductal izquierdo queda delante y a
laizquierda del arco (figura 1D). Cuando la interrupcién se produce
en otro nivel, da lugar a otra conformacién vascular diferente que
puede producir un AV o un sling vascular.

TIPOS DE ANILLOS VASCULARES
Doble arco aértico

El DAA es el anillo mas sencillo de entender. Se explica
simplemente por la persistencia del sistema embrionario de
Edwards (figura 1B). La aorta ascendente se divide en dos arcos,
derecho e izquierdo, que rodean la traquea y el es6fago y se unen
entre si por detras del es6fago para formar la aorta descendente. De
cada uno de ellos, nacen de forma independiente las arterias

car6tidas por delante y las arterias subclavias por detras.
Habitualmente persiste el ductus izquierdo, que al cerrarse se
convierte en un ligamento. Raramente pueden persistir el ductus
derecho o ambos ductus® (figura 2).

Los dos arcos pueden ser de calibre similar o que uno de ellos
predomine, mas frecuentemente el derecho. También puede haber
regresion de alglin segmento vascular que se convierte en una
estructura ligamentosa, especialmente de los arcos posteriores,
comprendidos entre la subclavia y la aorta descendente (figura 3).
Cuando hay una regresion total del arco posterior izquierdo
(figura 3A y B), es dificil de diferenciar de un AAD con vasos
relacionados normalmente. En ese caso habria un origen coman de
las arterias cardtida y subclavia izquierda en un tronco comin
(tronco braquiocefalico izquierdo) (figura 4B y figura 5).

La TCMD ofrece una vision diagnoéstica muy precisa. La vision
craneal brinda la visién mas real de las estructuras vasculares del
anillo y de la compresién que producen?’. Cuanto menor sea el
espacio interior del anillo, mas precoces y mas graves seran los
sintomas (figura 2). Las imagenes de reconstruccion tridimensional
son muy (tiles para planear la cirugia, en la que lo ideal es
seccionar el arco mas pequeiio entre la subclavia y la aorta
descendente. Aunque la mayoria de los pacientes precisan cirugia,
ocasionalmente el interior del anillo es amplio y puede retrasarse
la aparicion de sintomas, con lo que se podria retrasar o evitar el
procedimiento quirdrgico. Es necesario un control clinico estrecho,
ya que se han descrito casos de muerte stbita por enfermedad
respiratoria grave?®,

Figura 3. Angiografia por tomografia computarizada, reconstruccion volumétrica tridimensional. A y C: visién postero-superior; deformidades por posible
presencia de ligamento en arco izquierdo que cierra el anillo (flechas). By D: visién posterior del arco adrtico con diferentes grados de regresion del componente del
arco posterior izquierdo (*). E y F: esofagograma con compresion secundaria (flechas pequeiias).
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Arco aortico derecho

El AAD es la anomalia mas frecuente del arco aértico. Se debe a
la regresion de la zona de union del arco embrionario izquierdo con
la aorta descendente (figura 4). Su incidencia se estima entre el
0,086 y el 0,1% de las gestaciones en poblaciones de bajo riesgo de
cardiopatia congénita®61217-1929 gyele acompafiarse de malfor-
maciones intracardiacas, sobre todo tetralogia de Fallot o atresia
pulmonar. Es relativamente frecuente que se asocie a anomalias
cromosomicas o alteraciones extracardiacas, pero también puede
presentarse de manera aislada o con anomalias leves'”~1°.

Arco adrtico derecho con vasos en espejo, tipo I de Edwards

Es el tipo mas frecuente de AAD. El arco izquierdo anterior
forma el tronco braquiocefalico derecho, que es anterior. El arco
embrionario derecho persiste y forma el AAD, y el ductus izquierdo
se transforma en un ligamento que queda anterior y no suele
formar anillo (figura 4B).

Las series fetales han puesto de manifiesto su asociacion casi
constante con malformaciones intracardiacas complejas y anoma-
lias cromosémicas, en particular delecién 22q11°6. Aunque el AAD
con vasos en espejo no suele formar anillo (figura 4B), puede
formarse excepcionalmente un AV en el caso de que persista un
ductus que conecte la aorta descendente derecha con la arteria
pulmonar®?52° (figura 4D y figura 5). El ductus cursaria por detras
del es6fago y se dirigiria hacia delante para contactar con la arteria
pulmonar, que es anterior. Después del nacimiento, al cerrarse el

ductus, el ligamento ductal cerraria el anillo vascular y desviaria la
traquea hacia la izquierda comprimiéndola (figura 5).

En estos casos, la compresion posterior no se produce por una
estructura vascular, sino Gnicamente el ligamento, por lo que no se
ve ninguna estructura vascular mediante la TCMD (figura 5). La
hipotesis embrionaria implicaria una regresion del arco posterior
izquierdo proximal a la insercién del ductus (figura 4A y C).

Existiria asi un diverticulo de la aorta posterior que contribuiria
ala formacion del anillo (figura 5). Se lo conoce como diverticulo de
Kommerell (DK), que realiz6 su descripcion inicial fuera de casos
necropsicos en 1936°C. Se trataba de un paciente que presentaba
un arco izquierdo con ARSA. Del DK parte el ligamento ductal, que
no es visible por TCMC por no tener luz vascular, pero si que puede
producir una deformidad tanto en el DK como en la arteria
pulmonar que indique los puntos de insercion del ligamento
(figura 4Cy figura 5B y E). Puede incluso persistir un ligamento que
una la aorta descendente a la arteria pulmonar sin que sea evidente
un DK en algunos casos de AAD con vasos en espejo®®2°,

Arco aortico derecho con arteria subclavia izquierda anomala, tipo II
de Edwards

La arteria subclavia izquierda nace como Gltima rama del arco
aortico, es de localizacion posterior y se dirige por detras del
esofago al brazo izquierdo?®. El anillo se completa por el ligamento
ductal que une la zona de la aorta descendente, donde se origina la
subclavia izquierda (posterior), con la arteria pulmonar (anterior)
(figura 4D y figura 6). La zona de union de la subclavia izquierda

Figura 4. Desarrollo embrionario de los distintos tipos de arco adrtico derecho. A y E: modelo hipotético; la regresion de segmentos de los arcos aorticos y ductus
izquierdos o derechos a partir de diversos puntos (lineas b-d, fy g en Ay E) condicionan la formacién de los distintos tipos de arco aértico derecho (B-D, Fy G);
b: arco adrtico derecho con vasos en espejo y ligamento ductal (sin anillo vascular); c: arco aértico derecho con diverticulo de Kommerell y anillo vascular; d: arco
aortico derecho con diverticulo de Kémmerell y subclavia izquierda anémala; f: arco aértico derecho con desconexion de subclavia izquierda y conexion de esta a la
arteria pulmonar; g: arco aértico derecho con subclavia izquierda anémala y ductus derecho. AA: aorta ascendente; AD: arco derecho; Ade: aorta descendente;
CD: cardtida derecha; CI: carétida izquierda; DD: ductus derecho; DI: ductus izquierdo; DK: diverticulo de Kommerell; SD: subclavia derecha; SI: subclavia

izquierda; TP: tronco pulmonar; VD: vertebral derecha; VI: vertebral izquierda.
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Figura 5. Arco adrtico derecho con vasos en espejo. A y B: pequeiia dilataciéon en margen izquierdo de aorta descendente (flecha). Cy F: reconstruccion tridimensional
de la via aérea con compresion traqueobronquial distal producida por la impronta del arco aértico derecho. D: compresion esofagica posterior y lateral. E: se intuyen
pequeiias excrecencias en el margen superior de la arteria pulmonar y la aorta, que indican ligamento ductal (flechas amarillas). AO: aorta; T: traquea.

con la aorta queda habitualmente dilatada y forma un DK, cuya
presencia indica la existencia de un ligamento ductal desde su apex
dirigido a la arteria pulmonar izquierda.

En algunos casos de AAD con ALSA asociados a tetralogia de
Fallot, puede no haber DK y se postula que se debe a regresion del
ductus izquierdo durante la gestacion. De este modo no hay
ligamento ductal ni diverticulo, y no se produce AV®.

El anillo resultante de un AAD con ALSA no es tan apretado
como el producido por un DAA y es mucho menos sintomatico. La
gravedad de la compresién de esdéfago y traquea que se produce
depende en gran parte de la dilatacion del DK. No suele producir
sintomas en el recién nacido y el lactante.

Recientemente se presentd una serie multicéntrica espafiola®!
que estudi6 73 casos de AV detectados durante el embarazo y puso
de manifiesto, al igual que otros estudios fetales, que la mayoria de
los casos de AAD con ALSA no se acompafian de malformaciones
intracardiacas, a diferencia del AAD con vasos en espejo®'217:18,
Ocasionalmente se pueden asociar a anomalias cromosomicas. Los
sintomas que producen en la infancia son predominantemente
respiratorios®~!!, mientras que en adultos se manifiesta sobre todo
por disfagia®?>. También se han descrito casos de diseccién®® y
rotura aértica en adultos®*,

La TCMD (figura 6) muestra la posicién del arco adrtico a la
derecha de latraqueay la columna, define la presencia de una ALSA
y puede definir los puntos de partida del ligamento ductal, en este
caso del DK. También muestra la amplitud del anillo y el grado de
compresion de la via aérea y el esoéfago.

La cirugia se indica para casos sintomaticos y obliga, como
minimo, a resecar el ligamento ductal por toracotomia
izquierda®>°®. Algunos grupos han utilizado la toracoscopia®’
para la seccién de AV, aunque también se ha sefialado un tiempo
quirGrgico mas largo con escasos beneficios®®. Ademas de la
seccion del ligamento, se puede resecar el diverticulo y hacer
pexias de arco aértico para evitar reintervenciones>°~3°. Algunos
autores?®*! han comenzado a recomendar que sistematica-
mente se reseque el diverticulo, se seccione la subclavia
izquierda y se reanastomose a la caréotida izquierda porque
han tenido que reintervenir a algunos pacientes de sus series por
dilataciones del DK*?. El estudio histolégico de los diverticulos
resecados como procedimiento primario, incluso en niflos muy
pequeiios, puede mostrar, hasta en la mitad de los casos,
lesiones quisticas de la media*!, hallazgo que podria relacio-
narse con la dilatacion posterior del diverticulo, como se ha
descrito en adultos®2-34,
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Figura 6. Arco aortico derecho (AAD) con subclavia izquierda anémala (ALSA); paciente de 20 dias con tetralogia de Fallot, con canulas de oxigenacion por
membrana extracorporea. *: canulas arterial y venosa. Ay B: AAD con ALSA. C: diverticulo de Kimmerell e hipoplasia traqueal grave. D y E: vision lateral izquierda y
postero-superior; excrecencia del margen superior del tronco pulmonar y anterior de la subclavia izquierda que indica la presencia de ligamento (linea punteada).
C y F: reconstruccién coronal y postero-superior de la via aérea y los vasos. ACD: carétida derecha; ACI: carétida izquierda; AP: arteria pulmonar; AO: aorta;
ASD: subclavia derecha; ASI: subclavia izquierda; E: esofago; K: diverticulo de Kommerell; T: traquea.

El abordaje de los casos asintomaticos es controvertido, ya que se
suelen diagnosticar durante la gestacién y pueden permanecer
asintomaticos a largo plazo. La mayoria de los centros hace algin
tipo de prueba de confirmacion posnatal del AV, especialmente
ecocardiografia pero, dado que esta tiene limitaciones, se ha
propuesto la realizacion de RM. No hay acuerdo sobre la indicacion
de RM a los recién nacidos diagnosticados de AAD con ALSA durante
la etapa fetal. Se ha propuesto para los pacientes sintomaticos y
aquellos a quienes no se pueda confirmar la presencia de un AV por
ecocardiografia realizada por un experto®*>. También se puede
indicar TCMD con técnicas de disminucién de radiacién'>?'?2, La
TCMD ofrece grandes ventajas por su mejor imagen y porque es una
prueba mas rapida, que puede evitar la anestesia del paciente y esta
disponible en la mayoria de nuestros centros. Muestra, ademas, el
grado de afeccion de la via aérea, lo que ofrece una informacion
general sobre el grado de compresion y la posibilidad de
complicaciones inesperadas en pacientes asintomaticos.

Arco adrtico derecho con desconexion de arteria subclavia izquierda,
tipo Il de Edwards

Es el mas infrecuente de los AAD. La arteria subclavia izquierda
se encuentra aislada del arco y conectada al conducto arterioso. Su

origen embriologico se debe a interrupcion del arco izquierdo del
modelo de Edwards en dos niveles: entre la cardtida y la subclavia
izquierda y en la insercién del arco posterior izquierdo®**
(figura 4E y F). De esa manera se interrumpe la conexion entre
la aorta y la subclavia izquierda, que queda unida a la arteria
pulmonar a través del ductus (figura 7).

Suele asociarse a otras malformaciones cardiacas, mas fre-
cuentemente ductus persistente y coartacion adrtica. También se
asocia a anomalias cromosdmicas, en especial deleciéon 22q11. En
estas situaciones se puede establecer un fenémeno de robo de la
circulacion cerebral a través del poligono de Willis. Después del
nacimiento, el ductus puede involucionar y la subclavia puede
desconectarse de la arteria pulmonar (figura 7C y D), por lo que
también se conoce como arteria subclavia izquierda aislada o
suspendida. Si el ductus permanece abierto (figura 7Ay B) y no esta
estenotico, se puede establecer un flujo descendente a través de
este desde la arteria vertebral izquierda hacia la arteria pulmonar.
En caso de que el ductus se cierre (figura 7C y D) tiene que
establecerse flujo a la subclavia también a través del poligono de
Willis y de la vertebral izquierda.

Es todavia mas infrecuente que haya desconexion del tronco
braquiocefalico, lo que corresponderia a una involuciéon del
segmento anterior del arco aértico izquierdo, proximal al origen
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Figura 7. Arco aortico derecho con desconexion de la arteria subclavia izquierda. A y B: continuidad de la arteria subclavia izquierda distal (ASI) con el ductus
arterioso. C y D: visién anterior y posterior, pequeiio diverticulo de Kémmerell e interrupcion del paso de contraste (flechas). E y F: desconexion de tronco
braquiocefalico izquierdo. E: vision anterior, ductus arterioso hipotético (flecha, puntos). F: vision lateral izquierda, arco adrtico derecho, ampolla ductal y ligamento
ductal; pequefios diverticulos que indican la presencia de ligamentos (flechas). ACD: cardtida derecha; ACI: carétida izquierda; AP: arteria pulmonar; AO: aorta;
ASD: subclavia derecha; ASI: subclavia izquierda; DA: ductus arterioso; E: esofago; K: diverticulo de Kommerell; T: traquea; VAz: vena acigos; VCSD: vena cava

superior derecha; VCSI: vena cava superior izquierda.

de la carétida izquierda en el esquema de Edwards (figura 7E y F).
La ecografia Doppler color de los vasos del cuello en este caso
mostraria un flujo invertido en la carétida izquierda, ya que el flujo
de todo el tronco braquiocefalico depende del cortocircuito desde
el poligono de Willis*°.

La TCMD muestra claramente la situacion del arco aértico, la
presencia o ausencia del ductus y, por lo tanto, la conexioén de la
subclavia izquierda con la arteria pulmonar. También muestra la
distancia del vaso aislado, ya sea la subclavia o el tronco
braquiocefalico, al arco adrtico. La cirugia estara indicada en caso
de robo de la subclavia y sintomas compresivos y debera realizarse
reconectando el vaso aislado a la carétida izquierda en caso de que
sea la subclavia izquierda o al arco aértico si fuera el tronco
braquiocefalico®®.

Arco adrtico derecho con descendente izquierda (arco adrtico cervical)
Es una malformacién excepcional en la que los arcos adrticos

proximal y distal estan en lados diferentes de la columna y la aorta
cruza por detras de la traquea y el esbfago® (figura 8).

Es mas frecuente el AAD con descendente izquierda (figura 8A-D)
que el arco izquierdo con descendente derecha (figura 8E-G). En caso
de AAD, el primer vaso es la carétida izquierda, que nace en la
porcion basal de la aorta ascendente; la subclavia y la carétida
derechas nacen de la porcion apical del arco. Si el arco asciende por
encima de las claviculas, se conoce como arco aértico cervical®*’
(figura 8C-D). El cayado adrtico une la aorta ascendente derecha
con la descendente izquierda haciendo una curva cerrada hacia abajo
para dirigirse hacia la izquierda de la columna vertebral, pasando
por detrds de la triquea y el esofago. La subclavia izquierda
nace de la aorta descendente a la izquierda de la columna®*’~%,
Puede haber un DK situado a la izquierda, del que puede partir
un ligamento ductal dirigido a la pulmonar izquierda que cierre
el anillo.

Los pacientes con arco adrtico cervical presentan una masa
pulsatil en el cuello y caracteristicamente los pulsos femorales
disminuyen al comprimirla®®. No es frecuente que presenten
sintomas compresivos y no suelen precisar cirugia. Se ha descrito
su asociacion a otras malformaciones cardiacas y a alteraciones
cromosdmicas, especialmente delecién 22q1147-4951,
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Figura 8. Caso 1: arco adrtico derecho con descendente izquierda. A: vision anterior, reconstruccién volumétrica tridimensional; arco derecho y acodadura de la
subclavia izquierda (linea de puntos imaginaria de ligamento ductal). B: visén postero-superior; el arco adrtico cruza por detras de la traquea y el esbfago.
Caso 2: arco aértico derecho cervical. C: visién posterior; dpex aortico superior al opérculo toracico; deformidad del arco y situacién del origen de troncos
supradrticos a nivel toracico. D: compresion de via aérea por el arco adrtico posterior. Caso 3: aorta ascendente izquierda con descendente derecha, arteria subclavia
derecha andmala y ligamento ductal derecho; reconstruccién volumétrica tridimensional. E: vision posterior; arco adrtico izquierdo cruzando hacia la derecha por
delante de la columna vertebral y por detras del es6fago; aorta descendente derecha. F: vision lateral derecha; deformidad del arco aértico por el anclaje que
produce el ligamento ductal derecho en la arteria pulmonar derecha. G: vision postero-superior; origen independiente de los cuatro troncos supraaorticos.
ACD: carétida derecha; ACI: carétida izquierda; AAoA: arco adrtico anterior; AAoP: arco aértico posterior; AoA: aorta ascendente; AoD: aorta descendente;

ASD: subclavia derecha; ASI: subclavia izquierda.

Arco aortico izquierdo con arteria subclavia derecha anomala
y ligamento ductal derecho

En estos casos la arteria subclavia derecha se origina como
Gltimo tronco en la union del arco aértico con el inicio de la aorta
descendente en un DK (figura 9A y B). El AV estaria formado por la
aorta ascendente por delante, el arco aértico a la izquierda, la
arteria subclavia anémala por detras y la persistencia del conducto
arterioso derecho. Son casos muy poco frecuentes®.

TIPOS DE SLING VASCULAR

Arco aortico izquierdo con arteria subclavia derecha anomala
La ARSA nace de manera anémala como Gltimo vaso del arco y

discurre por detras del es6fago hacia el brazo derecho. Forman el

sling la aorta ascendente, el arco aértico a la izquierda y la arteria
subclavia anémala por detras, pero sin producir un anillo completo.

La anatomia es especular con respecto al AAD con ALSA, pero no se
suele acompailar de diverticulo ni de AV (figura 9D).

La prevalencia de ARSA en series necrpsicas®? es de un 1-2%.
Sin embargo, en las series fetales actuales se describe una
incidencia mucho mas alta y ademas se considera marcador de
sindrome de Down”>. Tras diversos metanalisis, se ha estimado que
la prevalencia real de ARSA en fetos con sindrome de Down es del
23,6%, que practicamente se limita a los que tienen malformacio-
nes intracardiacas asociadas a las alteraciones del arco, y del 1,02%
en fetos euploides®*>>,

La mayoria de los pacientes con ARSA estan asintomaticos, salvo
que presenten anomalias intracardiacas asociadas®!!°. Los casos
aislados se suelen detectar por casualidad y no tienen indicacion
quirdrgica. En ocasiones pueden ser sintomaticos, especialmente
en la adolescencia o la edad adulta®®~>8. Pueden presentar disfagia
por compresion esofagica y, en caso de que se acompaiien de DK,
puede haber dilatacion aneurismatica que produzca sintomas
compresivos evidentes solo en adultos®®~>%, También se han
descrito diseccién y rotura abrtica secundaria®®.
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Figura 9. Modelos hipotéticos y esquemas definitivos. A y B: arco aértico izquierdo con diverticulo de Kémmerell, subclavia anémala y ligamento ductal derecho.
C y D: arco aértico izquierdo con subclavia derecha anémala y ductus izquierdo (sin anillo vascular). AA: aorta ascendente; AD: arco derecho; ADe: aorta
descendente; CD: cardtida derecha; CI: carétida izquierda; DD: ductus derecho; DI: ductus izquierdo; DK: diverticulo de Kémmerell; SD: subclavia derecha;

SI: subclavia izquierda; TP: tronco pulmonar.

La cirugia en los casos sintomaticos implica liberar el curso
retroesofagico, resecar el aneurisma e, idealmente, restablecer el
flujo a la subclavia derecha anastomosandola a la carétida derecha.
La via de abordaje, especialmente en la infancia, debe ser por
toracotomia derecha®®®!. También se estan utilizando técnicas
hibridas de reparacién con implante percutaneo de stents en aorta
y cierre percutaneo de diverticulos y bypass de carétida a subclavia
derechas®%%2,

La TCMD!011:141563 permite el diagnéstico, identificar el origen
y el curso de la arteria, el grado de compresion producida y la
presencia de aneurisma adrtico, datos importantes para la cirugia
que evitan la realizacion de angiografia.

Arco aortico derecho con arteria subclavia izquierda anémala

El AAD con ALSA naciendo de un DK produce un AV completo
relativamente frecuente (figura 4D y figura 6). Menos frecuente-
mente puede dar lugar a sling vascular, en vez de un anillo
completo, que quedaria formado por la aorta ascendente por
delante, el arco aortico a la derecha y la arteria subclavia an6mala
por detras, de modo que el AV no se cierra. En estos casos no se
acompaiia de DK®.

Arteria pulmonar izquierda anémala o sling pulmonar

Es una anomalia infrecuente, en la cual la arteria pulmonar
izquierda se origina de la porcién proximal y posterior de la rama
pulmonar derecha, se dirige hacia la izquierda pasando entre la
traqueay el es6fago, comprime ambas estructuras y forma un sling
(figura 10). Para el diagnoéstico correcto, es imprescindible
demostrar no solo el origen anémalo de la arteria pulmonar

izquierda en la derecha, sino también su curso anémalo que abraza
la traquea®'9%3, La compresion esofagica anterior es un hallazgo
del esofagograma practicamente patognomonico.

Moreno et al®* describieron por primera vez un origen anémalo
de la arteria pulmonar izquierda en la derecha, pero con un curso
anterior a la triquea y el es6fago sin producir compresioén de la via
aérea ni sling. Posteriormente se ha denominado a esa entidad
pseudosling®. El desarrollo de la TCMD ha permitido describir
casos de sling parcial en los que hay una bifurcacién normal de la
arteria pulmonar que irriga uno de los l6bulos y un origen anémalo
de la arteria del otro 16bulo en la arteria pulmonar derecha con un
curso anémalo formando un sling®®.

Es muy frecuente la asociacion de sling pulmonar y anomalias
de la via aérea con patrones de bifurcacion bronquial anormal,
compresion traqueobronquial secundaria y anillos cartilaginosos
completos (material suplementario)*®’. El sling se ha asociado con
otras alteraciones cardiacas (defectos septales, persistencia del
conducto arterioso, tetralogia de Fallot, coartacion adrtica y
persistencia de vena cava superior izquierda) y malformaciones
extracardiacas’*1°,

Es imprescindible realizar un estudio endoscépico del arbol
traqueobronquial antes de la cirugia en todos los casos®>%. Tanto
la tomografia computarizada como la RM son diagndsticas, pero las
imagenes aportadas por la TCMD vy las reconstrucciones tridi-
mensionales, tanto del sling como de la via aérea, pueden ofrecer
un diagnéstico de estas anomalias mas preciso®*°’. Ademas la
TCMD permite visualizar la via aérea y las estructuras vasculares.
El tiempo de estudio es mucho mas corto que el de laRM y permite
evitar la anestesia general y la intubacion en estos casos, que
suelen ser lactantes y recién nacidos en situacion critica.

El abordaje quirargico en los casos de sling®> suele ser por
toracotomia media con extracorporea y es recomendable realizar
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Figura 10. Sling de arteria pulmonar. Origen de arteria pulmonar izquierda en la derecha. A: reconstruccion volumétrica tridimensional de angiografia por
tomografia computarizada, vision posterior. B: vision postero-superior. C: reconstruccién de la via aérea en tres dimensiones; estenosis traqueobronquial difusa.
Dy E: vision posterior y lateral izquierda de reconstruccion tridimensional de los vasos y la via aérea que muestra todas las relaciones anatémicas; obsérvese la
arteria pulmonar izquierda que abraza la triquea (D). AoA: aorta ascendente; AoD: aorta descendente; AP: arteria pulmonar; APD: arteria pulmonar derecha;

API: arteria pulmonar izquierda; T: traquea.

endoscopia respiratoria preoperatoria®>®”:58 e intraoperatoria para

descartar zonas de malacia persistente tras la cirugia vascular y

decidir si se debe acompaiiar de cirugia traqueal o de pexias de los
VaSOSH,IS,35,36,39,68

CONSIDERACIONES FINALES

En nuestra experiencia!>?7>1:36:3964.69 13 imagen obtenida por
TCMD de baja dosis con reconstrucciones multiplanares y
volumétricas tridimensionales es la técnica mas completa de
estudio de los AV. En los casos sintomaticos ayuda a planificar la
cirugia e incluso prever la necesidad de cirugia traqueal
acompafante, lo que exigiria un abordaje quirtrgico multidisci-
plinario. El esofagograma y la angiografia hoy raramente tienen
indicaci6n, aunque su realizacién por otros motivos puede poner
de manifiesto estas anomalias no sospechadas de antemano.

La endoscopia traqueal se incluye con frecuencia en el curso del
proceso diagnéstico de las anomalias del arco adrtico. La TCMD
ofrece imagenes claras del arco aodrtico, posibles AV y la
compresion de la via aérea que producen, y en muchas ocasiones
pueden evitar fibrobroncoscopias. Se puede reservar para el
estudio preoperatorio de sling de la pulmonar, los casos

sintomaticos o mas complejos y su utilizaciéon intraoperatoria.
En las anomalias que incluyan un ARSA o un ALSA, se debe buscar
dilataciones de las estructuras vasculares compatibles con DK
porque indicarian un AV completo que podria requerir cirugia. Su
ausencia, especialmente en casos asociados a otras malformacio-
nes cardiacas congénitas, debe poner en duda la existencia de un
AV.

Actualmente, el desarrollo de las técnicas de ecocardiografia
fetal estd poniendo de manifiesto una alta incidencia de
malformaciones de arco adrtico que pueden originar AV. Aunque
muchos de ellos sean asintomaticos, seria conveniente confirmar el
diagnostico en periodo posnatal. Dado que la ecocardiografia tiene
poco valor diagnéstico en las anomalias del arco adrtico, laRM o la
TCMD de baja dosis se convierten en las técnicas ideales para esta
indicacion. Muchos autores recomiendan Ginicamente seguimiento
clinico y RM en casos sintomaticos®'”'3, En nuestro centro se
realiza TCMD de baja dosis para confirmar o descartar la sospecha
prenatal de AV'>, ya que se entiende que la informacién obtenida
es la mas completa y la mas accesible en nuestro sistema sanitario.
Permite confirmar el diagndstico y valorar correctamente el grado
de afeccion de la via aérea, asi como programar cirugia preventiva
para los casos asintomaticos pero con afecciéon grave de la via
aérea.
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