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Resumen

El arco adrtico izquierdo con arteria subclavia derecha aberrante (ARSA) es la anomalia més frecuente
del arco adrtico. El diagndstico prenatal mediante ecocardiografia ha permitido su diagndstico precoz,
pero sigue siendo generalmente un diagnéstico incidental. La mayorfa de los casos son asintomaticos,
pero una proporcion de pacientes cursa con disfagia de predominio para sélidos. En menor medida
puede provocar fallo de medro o clinica respiratoria por compresion extrinseca de |a via aérea. El diag-
nostico se suele realizar mediante estudio eséfago-gastroduodenal con contraste baritado, y otras téc-
nicas Utiles son la tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) con angiografia, asi
como el ecocardiograma con Doppler color. El tratamiento de eleccion en pacientes sintomaticos es Ia
cirugfa.
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Abstract

Dysphagia secondary to aberrant right subclavian artery

Left aortic arch with aberrant right subclavian artery is the most frequent anomaly of the aortic arch.
Prenatal diagnosis through echographic imaging has allowed early diagnosis, but the entity still re-
mains mainly an incidental finding. Most cases are asymptomatic, but a subset of patients suffer from
dysphagia with the intake of solid food. In a small percentage it can cause poor weight gain or respira-
tory symptoms secondary to extrinsic compression of the airway. Diagnosis relies usually in oesopha-
gography with barium contrast, although computerized tomography and magnetic resonance with
angiography have also shown to be useful, as well as echocardiogram with colour Doppler. Surgery is
the preferred treatment option for symptomatic patients.

INTRODUCCION

extrinseca de estructuras adyacentes, como el eso-

fago, y manifestarse con disfagia.

La arteria subclavia derecha aberrante (ARSA) con

arco aortico izquierdo es la anomalia congénita mas
frecuente del arco adrtico, con una incidencia esti-

CASO CLINICO

mada del 0,5% en la poblacion general. En la mayo-

ria de los casos cursa de forma asintomatica, pero
en algunos pacientes puede provocar la compresion

Nina de ocho anos, derivada a consultas de Gas-

troenterologia Infantil por su pediatra de Atencion
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Primaria. Consulta por un cuadro de disfagia epis¢-
dica desde hace varios meses. Cursa clinicamente
con sensacion de dificultad para la progresion del
bolo al ingerir sélidos, sin dolor retroesternal aso-
ciado, y atragantamientos ocasionales con poste-
rioremision de lo ingerido. No episodios de impac-
tacién. Entre episodios se encuentra asintomatica.
Dolor abdominal muy ocasional, en relaciéon con
disquecia.

Como antecedente de interés, presenta un anillo
vascularincompleto, con arteria subclavia derecha
aberrante y arco adrtico izquierdo (diagndstico
prenatal), sin repercusién cardioldgica.

La exploracién fisica es normal, con adecuado desa-
rrollo ponderoestatural. Se realiza un estudio eso-
fago-gastroduodenal con contraste baritado, en el
que se pone de manifiesto una impronta sobre la
pared posterior de la porcion toracica del eséfago,
en relacion con diagnostico ya conocido de arteria
subclavia derecha aberrante (Figs. 1,2y 3).

Se inicia seguimiento de la paciente en consultas
de Gastroenterologia Infantil. Mejoria espontanea
inicial de la disfagia con modificaciones conduc-

Figura 1. Estudio es6fago-gastroduodenal con
contraste baritado. Proyeccion anteroposterior. Se
observa la impronta oblicua de la arteria subclavia
derecha aberrante (ARSA) en el tercio medio esofagico
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tuales (ingesta de trozos pequefios, masticacion
profusa y tranquila), por lo que se decide actitud
expectante por el momento.

Figura 2. Estudio es6fago-gastroduodenal con
contraste baritado. Proyeccion anteroposterior. Se
observa la impronta oblicua de la arteria subclavia
derecha aberrante (ARSA) en el tercio medio esofagico
y la ralentizacion del flujo del contraste baritado a su
través

Figura 3. Estudio es6fago-gastroduodenal con
contraste baritado. Proyeccion lateral. Se identifica la
indentacién en la pared posterior del tercio medio del
esofago




DISCUSION

Recuerdo embrionario

Durante el desarrollo embrionario, las estructuras
vasculares sufren una serie de transformaciones
secuenciales hasta dar la anatomia definitiva. Ini-
cialmente coexisten dos arcos adrticos: uno dere-
cho y otro izquierdo, en espejo; de cada uno de
ellos surgen, proximalmente, la carétida; y distal-
mente, las subclavias ipsilaterales. Después, ocurre
una regresion de la region distal a la subclavia del
arco derecho, y el arco proximal derecho con caro-
tida y subclavia derechas forman el tronco bra-
quiocefalico derecho. El arco izquierdo no sufre re-
gresion, y en su zona proximal nacen la carétida y
la subclavia izquierdas. Su regién distal da lugar a
la aorta descendente, por lo que esta se sitia a la
izquierda®®.

La arteria subclavia derecha aberrante con arco
aortico izquierdo ocurre cuando el arco adrtico de-
recho distal no sufre regresion, por lo que la sub-
clavia derecha nace de la aorta descendente, y es la
cuartay ultima rama del arco dortico™®’. Por tanto,
no existe tronco braquiocefalico derecho, sino que
la primera rama del arco adrtico es directamente la
carotida derechay la subclavia derecha esta sepa-
rada del arco adrtico ascendente.

De los pacientes que padecen ARSA, el 3-15% pre-
sentan un origen mas dilatado que el resto de su
trayecto, denominado diverticulo de Kommerel*7?.

Diagnéstico prenatal

En los ultimos anos el avance del diagnostico eco-
grafico fetal, y en concreto de la ecocardiografia
con Doppler color, con la introduccion del plano
3VT por Yagel, ha permitido el diagnostico prenatal
de las anomalias del arco aortico y sus ramas en el
segundo y tercer trimestre de gestacion’, y demos-
trar que la ARSA con arco adrtico izquierdo es la
mas frecuente”®,

Se estima una incidencia del 0,5% en la poblacion
general® 37 con predominio femenino en una rela-
cion 3: , pero su diagnostico prenatal en los ul-
timos anos ha puesto de manifiesto su asociaciéon

23,6,7
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con otras malformaciones tanto intra- como extra-
cardiacas’. Entre las asociaciones intracardiacas
existen defectos septales, lesiones obstructivas del
corazén izquierdo o anomalias conotruncales™”?. El
nervio laringeo no recurrente derecho inferior es
una constante en estos pacientes*®°. Recientemen-
te, se ha evaluado la asociacién de ARSA con sindro-
me de Down, ya que existe una incidencia aumen-
tada en los pacientes con esta alteracion genética, y
se postula que podria ser empleado como marcador
de diagnostico fetal de cromosomopatia®’.

Manifestaciones clinicas

Clasicamente, el diagnostico de ARSA ha sido inci-
dental en la edad adulta, ya que la mayoria de los
pacientes cursan de forma asintomatica®®®. En
una serie de casos con seguimiento longitudinal se
ha observado que los pacientes con ARSA aislada
presentan un peso y talla mas bajos al nacimiento,
aunque el ritmo de crecimiento es comparable a la
poblacién general®. Al no suponer un anillo vascu-
lar completo, los fendmenos de compresion no son
tan frecuentes como en otras anomalias del arco
aodrtico®. Sin embargo, en ocasiones si que puede
provocar sintomatologia, incluso en periodo neo-
natal. La clinica de debut mas habitual es la disfa-
gia, secundaria habitualmente a la compresion del
esofago en su tercio medio, ya que la mayoria de las
veces la ARSA lleva un trayecto retroesofagico™®.

La deglucién consta de tres fases (oral, faringea y
esofagica), y la alteracion de cada una cursa con
una sintomatologia especifica, aunque pueden
presentarse en combinacion. La disfagia orofarin-
gea suele manifestarse con atragantamientos, ar-
cadas o tos con la ingesta de sélidos o liquidos, y
ademas neumonia recurrente por aspiracion o es-
tridor. En cambio, la disfagia esofagica se presenta
como sensacion de no progresion del bolo alimen-
ticio, con dolor, ardor o presion retroesternal, y ha-
bitualmente buena tolerancia a liquidos? En los
pacientes con ARSA, al deberse a compresion eso-
fagica, tipicamente se trata de una disfagia para
solidos. Ademas, cursa con impactacion y rumia-
cion®, rechazo a la ingesta de solidos y prolonga-
cién del tiempo de ingesta (por enlentecimiento
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en la progresion del bolo)®. En lactantes suele des-
cribirse como un cuadro de regurgitacion con irri-
tabilidad, por lo que a menudo se diagnostica de
enfermedad por reflujo gastroesofagico, sin mejo-
ria con inhibidores de la bomba de protones o an-
tisecretores?. Al alcanzar la edad de introduccion
de la alimentacion complementaria pueden pre-
sentar un empeoramiento clinico, con rechazo de

la ingesta, e incluso retraso ponderoestatural®®,

Se postula que, en casos asintomaticos, la clinica
puede aparecer cuando el diverticulo de Kommerell
aumenta de tamano, o por aterosclerosis secunda-
16,8

ria~™°, asi como con procedimientos como intuba-

cion orotraqueal o ecografia transesofagica®®.

En caso de que el trayecto de la ARSA sea entre eso-
fago y trdquea, puede provocar ademas estridor,
tos cronica o episodios de dificultad respiratoria
similares a la traqueomalacia, por compresion ex-
trinseca traqueal*®%,

En raras ocasiones se han descrito complicaciones,
principalmente relacionadas con la dilatacion
aneurismatica, como isquemia del miembro supe-
rior derecho por embolizacion, fistulizacion esofa-
gica o compresion local, que se puede manifestar
como sindrome de vena cava superior, ademas de
la ruptura aneurismatica®’.

Diagnéstico posnatal

Ante un paciente con disfagia, debemos realizar
una anamnesis cuidadosa que incluya anteceden-
tes familiares y personales, incluyendo la historia
prenatal, ya que en la actualidad el estudio ecogra-
fico durante la gestacion puede identificar la enti-
dad. La exploracién fisica de rutina ha de realizarse
en todo paciente, incluyendo la antropometria,
puesto que en casos graves la dificultad para la de-
glucion puede suponer un retraso ponderoestatu-
ral, al comprometer la ingesta. Sin embargo, el res-
to de la exploracion fisica no suele revelar otros
estigmas®®. En nifios pequefios que aun no pue-
den expresar su sintomatologia verbalmente, el
primer paso ha de ser la observacion de una comi-
da, para tratar de identificar el patron de predomi-
nio orofaringeo o esofagico®.
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Para el diagndstico se sigue empleando el estudio
esofago-gastroduodenal con contraste baritado
como primera linea®, ya que permite poner de ma-
nifiesto la compresion extrinseca del eséfago. La
imagen tipica consiste en un defecto de replecion
oblicuo en la porcion posterior del eséfago, a nivel
del arco adrtico, que se dirige cefalicamente de iz-
quierda a derecha y que puede ser pulsatil*. Otras
técnicas de imagen utiles son la tomografia com-
putarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) con
angiografia, que permiten incluso la reconstruc-
cion tridimensional de la anomalia vascular®. En la
ecocardiografia-Doppler se pueden evaluar los
troncos de salida del arco aértico®’. Para el diagnos-
tico diferencial, a menudo se realiza una endosco-
pia digestiva alta, que permite la visualizaciéon ma-
croscopica de la mucosa y la recogida de biopsias
para descartar esofagitis de diversa indole®, pero
también permite poner de manifiest en ocasiones
la compresién extrinseca en la pared posterior del
tercio medio del es6fago por la ARSA%.

Tratamiento

En los casos asintomaticos-paucisintomaticos no se
recomienda ninguna accion terapéutica®®, salvo re-
comendaciones conductuales como ingesta de tro-
z0s mas pequenos con masticacion profusa’ y segui-
miento a largo plazo para detectar empeoramiento
clinico y fracaso ponderoestatural de forma precoz.
En pacientes con disfagia progresiva, especialmente
ninos, es de eleccion la correccion quirdrgica, que
ademas permite prevenir la dilatacién aneurismatica
progresiva en los pacientes que presenten diverticulo
de Kommerell. La técnica de eleccion consiste en la
seccion y reinsercion de la ARSA a nivel de la arteria

>10 con una alta tasa de éxi-

carétida comun derecha
to y resolucion de los sintomas®®. Originalmente no
sereinsertaba la ARSA, dejando el flujo sanguineo del
miembro superior derecho dependiente de colatera-
les desde la cardtida derecha. No obstante, se ha de
tener en cuenta que, a mayor edad, mayor riesgo de
sindrome de robo de la subclavia*®. En pacientes no
candidatos a cirugia se puede plantear la dilatacion
endoscopica del eséfago, aunque en la mayoria de los
casos requiere de intervenciones periodicas'®.



CONCLUSION

La ARSA con arco adrtico izquierdo es una causa de
disfagia para soélidos que ha de tenerse en cuenta a
la hora del diagnostico diferencial en la poblacién
pediatrica. Solo los pacientes sintomaticos requie-
ren intervencion terapéutica, pero se recomienda el
seguimiento periddico de todos los pacientes para
detectar de forma precoz el debut clinico.
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