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| Resumen |

El doble arco aédrtico es una malformacion cardiovascular
congénita poco frecuente, que consiste en la presencia de
dos arcos adrticos formando un anillo vascular completo que
puede comprimir la traquea y/o el esdfago. En este estudio se
presenta el caso de un paciente colombiano, quien ingreso al
servicio de urgencias con broncoespasmo y estridor laringeo,
tanto inspiratorio como espiratorio. La angiotomografia
computarizada de térax mostrd un doble arco aoértico completo.

En el analisis del caso se presenta la revision epidemiologica,
embrionaria, genética, fisiopatoldgica y clinica de esta
malformacion. Finalmente se muestra como el analisis integral
desde las ciencias basicas permite guiar el proceso diagndstico
y terapéutico.

Palabras clave: Arco aortico; Malformaciones vasculares;
Anomalias congénitas; Disfagia; Ruidos respiratorios (DeCS).
Ordoiiez-Ortega RA, Baena-Caldas GP, Ramirez-Cheyne JA. Doble arco
adrtico. Reporte y andlisis de caso en un paciente colombiano. Rev. Fac.
Med. 2015;63(4):733-8. Spanish. doi: http://dx.doi.org/10.15446/revfacmed.
v63.n4.48778.

Summary

The double aortic arch is a rare congenital cardiovascular
malformation, in which two aortic arches form a complete
vascular ring that can compress the trachea and/or esophagus.
The case of a Colombian patient is presented, who arrived to
the emergency room with bronchospasm and laryngeal stridor,
inspiratory as well as expiratory. The computed tomography
angiography showed a complete double aortic arch. In the

analysis of this case the epidemiologic, embryonic, genetic,
pathophysiologic and clinical review of this malformation is
presented. Finally, how the integral analysis from the basics
sciences can guide the diagnostic and therapeutic process is
shown.

Keywords: Aortic Arch; Vascular Malformations; Congenital
Abnormalities; Dysphagia; Respiratory Sounds (MeSH).
Ordoiiez-Ortega RA, Baena-Caldas GP, Ramirez-Cheyne JA. [Double
aortic arch. Report and analysis of a case in a Colombian patient]. Rev. Fac.
Med. 2015;63(4):733-8. Spanish. doi: http://dx.doi.org/10.15446/revfacmed.
v63.n4.48778.

Introduccion

Los anillos vasculares, como el doble arco adrtico, son
malformaciones congénitas derivadas de un desarrollo
anormal de los arcos aorticos primitivos en el embrion. Se
trata de estructuras anémalas vasculares y/o ligamentosas
que rodean la traquea y el es6fago, capaces de producir
sintomas por compresioén (1). Aunque su prevalencia es
dificil de determinar debido a que muchos de ellos pueden
ser asintomaticos, se estima que representan alrededor del 1%
de todas las anomalias cardiovasculares congénitas (2,3,4) y
su pronostico depende en gran parte de la sospecha clinica
oportuna a partir de una historia clinica y un examen fisico
exhaustivo.

Alrededor de la cuarta semana de la morfogénesis
embrionaria, en el mesénquima de cada uno de los arcos
faringeos, se desarrollan seis pares de arcos aorticos, que
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van desde el saco aortico hasta las arterias aortas dorsales
pareadas. Dichos arcos adrticos aparecen cefalocaudalmente,
con simetria de izquierda-derecha, y constituyen el aporte
vascular primitivo para las estructuras braquiocefalicas.
A medida que avanza la morfogénesis cardiovascular, un
patrén complejo de regresion y persistencia, simétrico en
los arcos mas cefalicos y asimétrico en los mas caudales,
determina la conformacion normal de la vasculatura local,
con predominancia del lado izquierdo y regresion de la aorta
dorsal derecha. El tercero, cuarto y sexto arco, junto con las
séptimas arterias intersegmentarias y la arteria aorta dorsal
izquierda, son los mayores contribuyentes a la formacion del
arco aortico normal y sus principales ramas toracicas; cabe
resaltar que el quinto arco aortico no se forma o lo hace de
forma incompleta y después sufre regresion en los humanos.

Tabla 1. Derivados arteriales de los arcos aorticos caudales.

Los segmentos del sistema de arcos aorticos arteriales que
normalmente sufren regresion incluyen la porcion distal del
sexto arco derecho y la arteria aorta dorsal del lado derecho.
Normalmente, el cuarto arco izquierdo forma la parte del arco
adrtico entre las arterias cardtida comun izquierda y subclavia
izquierda; el cuarto arco derecho contribuye a la formacion
del segmento mas proximal de la arteria subclavia derecha,
cuya porcion distal esta constituida por una parte de la arteria
aorta dorsal derecha y por la séptima arteria intersegmentaria
derecha, mientras que la porcion distal del sexto arco izquierdo
se convierte en el conducto arterioso y la porcion proximal
del sexto arco derecho contribuye a la formacion bilateral
de las futuras arterias pulmonares; por otro lado, la arteria
aorta dorsal izquierda se convierte en la arteria aorta toracica
descendente (5,6). Tabla 1.

“ Derivado arterial Comentario

- Arterias carétidas comunes

3 - Primera parte de las arterias carétidas internas

- Arterias cardtidas externas

Sty izquierda hasta la arteria subclavia izquierda

4 derecho - Porcion proximal de la arteria subclavia derecha
6 izquierdo - Conducto arterial

6 derecho - Arteria pulmonar derecha

Fuente: Elaboracion propia.

Los anillos vasculares se producen cuando los procesos de
regresion y persistencia no suceden normalmente en el caso
del doble arco aortico; el cuarto arco aortico derecho sufre
regresion incompleta y la arteria dorsal derecha permanece
presente en conexion con su contralateral, dando como
consecuencia la posible compresion de la traquea y el esofago
y favoreciendo la aparicion de repercusiones semiologicas.

El proposito del presente articulo fue realizar un analisis
integral, desde las ciencias basicas, acerca de la posible
etiologia de un caso sobre doble arco adrtico encontrado
en un individuo de la poblaciéon colombiana, asi como
brindar herramientas para la sospecha y confirmacion clinica
oportunas que permitan guiar el proceso terapéutico.

Reporte de caso

Paciente lactante menor de género masculino y 4 meses de
nacido, producto del tercer embarazo de madre de 20 afios de
edad —gravidas 3, partos 3 (G3P3)— con controles prenatales

- Arco de la arteria aorta desde la arteria carétida comun

El resto de las arterias carétidas internas deriva de la arteria aorta
dorsal.

El asta izquierda del saco adrtico origina la parte proximal del arco
aortico.

El asta derecha del saco adrtico origina la arteria braquiocefalica

Parte de la arteria aorta dorsal derecha y la séptima arteria
intersegmentaria derecha originan la porcion distal de la arteria
subclavia derecha. La séptima arteria intersegmentaria izquierda
origina la arteria subclavia izquierda.

normales, sin antecedente de exposicioén a teratdégenos
conocidos durante el embarazo, con parto institucional sin
complicaciones. El paciente ingreso al servicio médico
de urgencias con broncoespasmo y estridor laringeo tanto
inspiratorio como espiratorio, pero no presentaba ninguna
otra anomalia congénita evidente, razon por la cual no se
solicitd estudio cromosdémico; a la anamnesis se encontrd
antecedente de infecciones respiratorias a repeticion. Se
instaurd tratamiento farmacoldgico para bronquiolitis
sin mejoria; por ello, se ordend una fibrobroncoscopia
para descartar una laringomalacia, este examen descartd
dicha anomalia y permiti6 identificar una disminucién por
compresion extrinseca del lumen de la traquea en su tercio
distal, justo antes de la carina, por esta razon se considerd
la posible presencia de un anillo vascular y se realizé una
angiotomografia computarizada —angio-TC— de térax, que
evidencié una anomalia congénita de la arteria aorta en anillo
vascular completo, con doble arco aértico, ambos con origen
en una arteria aorta ascendente y terminacion en una arteria
aorta descendente. Figuras 1 y 2.
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Figura 1. Angio-TC. Reconstruccion 3D. Vista Superior.

AD: Arteria Aorta Descendente; Al: Arco Adrtico Izquierdo; AD: Arco Adrtico
Derecho; SI: Arteria Subclavia Izquierda; SD: Arteria Subclavia Derecha; Cl:
Arteria Cardtida Comun Izquierda y CD: Arteria Cardtida Comun Derecha.
Fuente: Elaboracion propia.

Figura 2. Angio-TC. Plano coronal.

C: Corazon; AA: Arteria Aorta Ascendente; Al: Arco Adrtico Izquierdo; AD: Arco
Adrtico Derecho y Pl: Arteria Pulmonar Izquierda. Fuente: Elaboracion propia.

En la Figura 3 se puede observar que el arco izquierdo fue
de mayor tamafio que su contra lateral; ambos arcos proveen
bilateralmente dos troncos arteriales principales, los dorsales
correspondientes a las arterias subclavias y los ventrales a
las arterias car6tidas comunes, Figuras 4 y 5; dichos vasos

se opacificaron adecuadamente con medio de contraste y
preservaron su calibre y recorrido normales, sin definirse
dilataciones o estenosis patologicas, los dos arcos adrticos
generaron morfologia en anillo alrededor de la trdquea y el
esdfago con compresion sobre dichas estructuras. Figuras 1 y 3.

Figura 3. Angio-TC. Plano axial.

C: Corazon; Al: Arco Adrtico Izquierdo; AD: Arco Adrtico Derecho; T: Traquea
y E: Es6fago. En rojo se demarca la formacion del anillo vascular completo
con compresion de la traquea y el es6fago. Fuente: Elaboracion propia.

Figura 4. Angio-TC. Reconstruccion 3D. Vista posterior.

AD: Arteria Aorta Descendente; Al: Arco Adrtico Izquierdo; AD: Arco Adrtico
Derecho; S: Arteria Subclavia Izquierda; SD: Arteria Subclavia Derecha; Cl:
Arteria Cardtida Comun lIzquierda y CD: Arteria Cardtida Comun Derecha.
Fuente: Elaboracion propia.
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Figura 5. Angio-TC. Plano coronal.

C: Corazon; PI: Arteria Pulmonar Izquierda; PD: Arteria Pulmonar Derecha;
Sl: Arteria Subclavia Izquierda y SD: Arteria Subclavia Derecha. Fuente:
Elaboracion propia.

Posteriormente, con el diagnostico confirmado de anillo
vascular completo, se realizé un abordaje quirrgico por
estereotomia media longitudinal, en donde se disecaron
cuidadosamente las arterias aorta ascendente, el doble arco
adrtico con sus vasos supraaorticos, la porcion proximal
derecha de la aorta descendente y el ligamento arterioso y
se secciono el arco de menor tamafio liberando la traquea y
el eséfago.

Discusion

Por definicion, los anillos vasculares rodean la traquea
y el esofago causando la compresion de ambas estructuras.
El estrechamiento del esdfago puede ocasionar disfagia (7),
mientras que el de la traquea puede causar la obstruccion de
la via aérea superior que deteriora la inspiracion y, en menor
grado, el flujo de aire espirado (1). El grado de deterioro
respiratorio depende de la gravedad de la obstruccion y puede
variar ampliamente. La compresion significativa de la traquea
parece ser mas comun con el doble arco adrtico que con otras
formas de anillo vascular y a menudo es la mas severa.

En el anillo vascular por doble arco adrtico, el arco adrtico
derecho suele ser el mas desarrollado en 75% de los casos,
existiendo frecuentemente diferentes grados de hipoplasia o
atresia de uno de los dos arcos, por lo general el izquierdo.
Casi siempre existe un conducto o ligamento arterioso
izquierdo, aunque puede ser derecho o, excepcionalmente,
bilateral. En aproximadamente 20% de los pacientes, el arco
izquierdo es dominante y el arco menor derecho suele estar
patente (4), tal como se evidencia en el caso reportado en
el presente estudio.

Los factores responsables de la persistencia aberrante de
ciertos segmentos del arco aortico no han sido claramente
identificados. El doble arco adrtico es un defecto aislado en la
mayoria de los pacientes; sin embargo, puede asociarse a otras
cardiopatias congénitas en aproximadamente 22% de los casos
(8), siendo la comunicacién interventricular y la tetralogia
de Fallot las mas frecuentes, seguidas por la transposicion de
los grandes vasos y el tronco arterioso comun. También se
presenta en el sindrome de delecion del cromosoma 22q11.2
o sindrome de DiGeorge (9).

Uno de los mecanismos embriopatogénicos propuestos
para este sindrome es una migracion alterada de las c€lulas
de la cresta neural (CN). La CN es una poblacion celular
multipotente originada en el tubo neural dorsal, con células
que migran para formar una larga lista de derivados (10). Se
ha establecido que existe una porcion de la CN cuyas células
tienen como destino final el tracto de salida del corazon, esta
porcién es denominada cresta neural cardiaca (CNC) (11).

Como se ha mencionado, los arcos faringeos 3, 4 y 6, que
son los mas caudales, contienen arterias que forman los arcos
aorticos 3,4y 6, los cuales al remodelarse forman las grandes
arterias, la arteria carétida comun, el arco adrtico definitivo
y el ductus arterioso (12). Especificamente, las CNC llegan
a los cojines del tracto de salida del corazon, que son los
que realizan la septacion aortico-pulmonar, al igual que la
formacién de la arteria aorta y el tronco pulmonar (13). Sin
embargo, se ha observado que no todas las células de la CNC
llegan hasta el tracto de salida del corazon, sino que algunas
se quedan en la region de los arcos aorticos, ya que si bien
no son necesarias para la formacion de estos arcos, si lo son
para su remodelacion (14).

Por otro lado, varias de las caracteristicas fenotipicas de
los embriones animales en los que se han realizado ablaciones
experimentales de la CNC se traslapan con las de los pacientes
con delecion de 22q11.2, lo cual sugiere que al menos alguno
de los genes comprometidos debe tener importancia para la
correcta migracion y/o funcion de las CNC. Dado lo anterior,
no es sorprendente que en 24% de los casos de doble arco
aortico se encuentre dicha delecion (9), situacion por la cual
esta siempre serd una posibilidad etioldgica importante en
pacientes con doble arco adrtico.

El doble arco aértico se manifiesta clasicamente con un
estridor durante las primeras semanas de vida; los pacientes
pueden haber experimentado episodios denominados
eventos de posible amenaza a la vida (ALTE: Apparent Life
Threatening Event) (15), en los que los eventos obstructivos
como apneas agudas graves se acompafian de cianosis. Los
pacientes con compresion traqueal menos graves pueden
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presentar una historia de sintomas respiratorios persistentes sin
franco estridor, a menudo tratadas como asma, bronquiolitis,
o como historial de infecciones recurrentes del tracto
respiratorio inferior. Una clave clinica en la diferenciacion
diagnostica es que el estridor en los anillos vasculares es tanto
inspiratorio como espiratorio (4).

Laradiografia de torax puede iniciar la sospecha diagnostica
al mostrar una desviacion o compresion de la traquea; sin
embargo, el estudio no invasivo por excelencia sigue siendo el
esofagograma con bario que muestra muescas a la izquierda,
derecha y posterior del eséfago, lo que hace sospechar de una
simetria de los arcos (9,2).

La fibrobroncoscopia permite documentar la compresion
pulsatil de la via aérea y descartar otras causas obstructivas
con estridor —laringomalacia, paralisis cordal, angioma
subglético, traqueomalacia— (16).

La angio-TC y la angioresonancia magnética (angio-RM)
son los mejores estudios de imagenes para el diagnéstico
y caracterizacion de los anillos vasculares, dado que
proporcionan informacion completa del patrén de ramificacion
arterial y evidencian claramente las ubicaciones, tanto del
alcance de las vias respiratorias como de la obstruccion
esofagica. Ademas, permiten realizar un diagnostico
diferencial con otras causas de compresion traqueal extrinseca
como tumores del mediastino, quistes broncogénicos,
hemangiomas, entre otros (17). Incluso, la reconstruccion
tridimensional de la arteria aorta y de la via respiratoria en las
imagenes tomograficas puede ser una herramienta util para la
planificacion preoperatoria.

El tratamiento dependera de la gravedad de los sintomas:
el manejo se basa en terapia respiratoria, antibioticoterapia
—ante la presencia de infecciones respiratorias—, pulsos
cortos de corticosteroides, oxigenoterapia y un adecuado
manejo de la via aérea (18). En los casos renuentes al
tratamiento conservador y/o con compresion de via aérea
mayor a 50% puede requerirse la intubacion orotraqueal.
Ante la imposibilidad de extubacion, esta indicado el
tratamiento quirurgico, siendo este eficaz y de riesgo
minimo (19).

Conclusion

Aunque los anillos vasculares son anomalias infrecuentes,
pueden encontrarse en la poblacion colombiana (20,21), tal
como se evidencid en el presente estudio; por lo tanto, es
relevante conocer su existencia, ya que el prondstico de estos
pacientes depende de la habilidad que posea el profesional
de la salud para hacer una deteccion temprana a través de

un completo analisis integral desde las ciencias basicas.
Por consiguiente, en los pacientes con cuadros respiratorios
recurrentes debe realizarse un analisis exhaustivo de la historia
clinica y un riguroso examen fisico, debido a la posible
presencia de anillos vasculares.

Finalmente, cabe resaltar la utilidad de las iméagenes de
angio-TC y angio-RM como herramientas significativas en
la confirmacion del diagnoéstico y planificacion preoperatoria,
dado que permiten establecer el diagnostico definitivo de anillo
vascular y sus relaciones anatomicas exactas.
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