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Resumen

Las anomalias del arco adrtico se refieren a malformaciones
congénitas de la posicién o patron de ramificacion. Se pueden
detectar mediante la visualizacién dirigida del corte de los tres
vasos o de tres vasos y traquea, con o sin Doppler de color. El
diagnostico prenatal debe conllevar un examen detallado de
ultrasonido cardiaco y extra-cardiaco. La identificacién de un arco
aodrtico derecho aislado es crucial para distinguir esta afeccion del
arco aortico doble. Se describe un caso de diagndstico prenatal de
arco aortico derecho fetal con anillo vascular a las 29 semanas de
gestacion, quien fue referido por posible anomalia cardiaca en la
ecografia de rutina. El ultrasonido demostré posicién anormal de
la aorta descendente, situada en el lado derecho de la columna
vertebral en el plano tetracameral. La aorta se conectaba con la
arteria pulmonar izquierda a través del ductus arterioso,
configurando un anillo vascular. La deteccion prenatal de esta
anomalia congénita vascular, ya sea de forma aislada o en
asociacion con otras malformaciones cardiacas o no cardiacas,
podria conducir a un asesoramiento mds adecuado.

Palabras clave: Arco adrtico derecho; Anillo vascular; Anomalia
cardiaca; Diagndstico prenatal; Ultrasonido.
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Abstract

Aortic arch anomalies refers to congenital malformations of the position or branching pattern.
They can be detected by targeted visualization of the three-vessel slice or three-vessel and
trachea, with or without color Doppler. Prenatal diagnosis should involve a detailed cardiac and
extra-cardiac ultrasound examination. The identification of an isolated right aortic arch is crucial
to distinguish this condition from a double aortic arch. We describe a case of prenatal diagnosis
of fetal right aortic arch with vascular ring at 29 weeks gestation who was referred for possible
cardiac anomaly on routine ultrasound. Sonography demonstrated abnormal position of the
descending aorta, located on the right side of the spine in the tetra chamber plane. The aorta
was connected to the left pulmonary artery through the ductus arteriosus, configuring a
vascular ring. Prenatal detection of this congenital vascular anomaly, either in isolation or in
association with other cardiac or noncardiac malformations, could lead to more appropriate
counseling.

Keywords: Right aortic arch; Vascular ring; Cardiac abnormalities; Prenatal diagnosis;
Ultrasonography.

Introduccion

Las anomalias del arco adrtico se refieren a malformaciones congénitas de la posicidn o patrdn
de ramificacidn. Su prevalencia se estima en aproximadamente 0,1 % en la poblacion adulta y
representan el 1 a 3 % de las cardiopatias congénitas'¥. Generalmente, no causan ningln
sintoma clinico, por lo que no se detectan. Pueden ocurrir de forma aislada o estar asociadas
con otros defectos cardiacos congénitos o anomalias genéticas. El uso generalizado del Doppler
color y el plano de tres vasos — traquea en las exploraciones de rutina han permitido

diagnosticar estas anomalias en el periodo prenatal®*.

La incidencia de arco adrtico derecho diagnosticado durante el periodo prenatal es de 0,1 % en
la poblacion de bajo riesgo. Representa una variante comun de la anatomia vascular toracica,
pero su prevalencia es probablemente mayor cuando se consideran los casos asociados a otras
anomalias cardiacas, ya que puede ser parte de una malformacion cardiaca compleja. Cuando
es un hallazgo aislado, generalmente se considera una alteracién benigna®.

Presentamos un caso de diagndstico prenatal de arco adrtico derecho fetal con anillo vascular.
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Presentacion del caso

Paciente de 40 afios, multipara, quien fue referida al hospital debido a sospecha de una posible
alteracion cardiaca fetal durante una evaluacidon ecografica de rutina a las 29 semanas. La
ecografia de las 8 y 12 semanas estaba normal. La paciente negaba antecedentes personales o
familiares de enfermedades cardiovasculares. Las pruebas del primer trimestre fueron de bajo
riesgo para sindrome de Down (1/26 000) y de Edwards (1/100 000).

Durante la evaluacién ecografica inicial se encontrd posicién anormal de la aorta descendente
fetal, a la derecha de la columna vertebral al nivel del corte tetracameral cardiaco. Se
observaron las cuatro camaras cardiacas normales, septo ventricular intacto y la aorta
ascendente y la arteria pulmonar salian al ventriculo izquierdo y derecho, respectivamente. En
el corte de tres vasos y traquea del mediastino superior se apreciaba que la aorta discurria en
sentido opuesto, por el lado derecho de la traquea, y descendiendo por el lado derecho de la
columna vertebral hasta el diafragma.

Las imagenes confirmaron que la aorta descendente se conectaba con la arteria pulmonar
izquierda a través del ductus arterioso. En esa imagen, el anillo que rodeaba a la traquea estaba
formado por: aorta ascendente, arco aortico derecho, arteria subclavia izquierda aberrante
(detrds) y ductus arterioso y tronco de la arteria pulmonar izquierda configurando un anillo
vascular alrededor de la traquea que formaba una imagen en forma de U (con la trdquea
central) y no en V (con la traquea colocada lateralmente) que dibujan normalmente la aorta y
el ductus arterioso (figura 1). Se confirmd el flujo anterégrado y no turbulento en el ductus
arterioso y arteria subclavia izquierda.

No se encontraron marcadores ecograficos de cromosomopatias. La evaluacion Doppler de la
cerebral media fetal y arterias umbilicales estaba normal. Se realizd amniocentesis con
resultado 46XX normal y negativo para la microdeleccién del cromosoma 22q11.

La paciente fue transferida a la consulta prenatal de alto riesgo donde se realizé vigilancia
rutinaria y se observd crecimiento fetal normal. El embarazo evoluciond sin complicaciones y
finalizando a las 38 semanas por via vaginal, obteniéndose recién nacido vivo femenino de
3100 gramos de peso con puntajes de Apgar de siete y nueve puntos al minuto y a los cinco
minutos, respectivamente.
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En la ecocardiografia, al dia siguiente del nacimiento, se confirmd la presencia de arco adrtico
derecho con flujo arterial normal y ductus arterioso muy pequeio, sin otras anomalias
cardiacas asociadas. La nifia ha permanecido asintomdtica con crecimiento y desarrollo acorde
a su edad.

Anterior

-

Posterior

Figura 1. Vision del plano de tres vasos y traquea.

a. En escala de grises. b. Doppler color en la que se observa el arco aértico derecho
(AOD) pasa por el lado derecho de la traquea mientras que la arteria pulmonar (AP) y
el ductus arterioso (DA) estan a la izquierda, mostrando una imagen en forma de U
gue es mas evidente en el Doppler color.

Discusion

En condiciones normales, el arco adrtico izquierdo cruza el bronquio izquierdo en el térax
superiory es el resultado de una organogénesis de los arcos adrticos primitivos'®. El arco adrtico
derecho cruza el bronquio derecho en lugar del izquierdo, mientras que la aorta puede
descender hacia la derecha, izquierda o la linea media. El anillo vascular alrededor de la traquea
puede estar presente y el origen de los vasos braquiocefélicos puede variar’). Existen dos
subgrupos principales de anomalias: con ductus arterioso derecho o izquierdo.
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En general, se reconoce que las anomalias de la ramificacion del arco adrtico se comprenden
mejor cuando se revisa la embriologia bdsica. Esta teoria se basa en la presencia de doble arco
aortico en el embridn, donde la aorta ascendente se divide en un arco aértico derecho y otro
izquierdo, los cuales se fusionan para formar la aorta descendente, ubicada anatémicamente
en una posicion central, anterior a la columna vertebral. Los arcos adrticos izquierdo y derecho
dan lugar a dos vasos cada uno: las arterias cardtida y subclavia comun izquierda y derecha,
respectivamente(®2).

Ademas, las arterias pulmonares izquierda y derecha estan conectadas a los arcos aodrticos
izquierdo y derecho, respectivamente, por un ductus arterioso izquierdo y derecho en la region
de las arterias subclavias. El desarrollo normal o anormal se relaciona con el sitio del arco
adrtico izquierdo o derecho que retrocede o persiste durante el desarrollo embrionario”.

Para realizar el diagndstico se necesita usar el plano tetracameral en la ecografia bidimensional
y Doppler color: la aorta descendente se localiza mas central y anterior a la columna vertebral
en los casos de arco adrtico derecho. La deteccidon y la clasificacidon se logran en el plano de tres
vasos - traquea, donde la aorta tiene un curso hacia el lado derecho de la traquea (en lugar de
hacia la izquierda). Los subgrupos generalmente se pueden diferenciar mediante
ecocardiografia fetal en combinacién con Doppler color{19.

En los casos del arco adrtico derecho con ductus arterioso derecho, tanto la aorta como las
arterias pulmonares se fusionan en una configuracién en V a la derecha de la traquea sin anillo
vascular. A este hallazgo anatdmico se le denomina como el signo V derecho, en contraposicion
a la V izquierda, que se observa en la configuracién anatdmica normal. Debido a que en la
mayoria de los casos esta condicidon se asocia con malformaciones cardiacas, principalmente
"anomalia cono-truncal”, puede ser dificil demostrar el curso exacto del ductus. En algunos
casos se visualiza exclusivamente el arco adrtico derecho y, en general, la arteria pulmonar se
esconde debajo del arco adrtico. Los vasos braquiocefalicos surgen en una imagen especular al
arco aortico izquierdo normal. El Doppler color es util en la demostracién del curso de los

vasos910),

En los casos con arco adrtico derecho y tronco pulmonar a la izquierda de la trdquea se observa
una estructura ecogénica entre el arco adrtico transversal (derecha) y el ductus arterioso
(izquierda), una configuracién llamada "signo U". Se considera un anillo vascular suelto en
comparacion con el anillo vascular apretado observado con el doble arco aértico®'9. El Doppler
color puede demostrar facilmente el signo U y en casi todos los casos hay un curso aberrante
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de la arteria subclavia izquierda que surge de la regidon de la unién del ductus con la aorta
descendente, llamada diverticulo de Kommerell. La arteria pulmonar esta conectada con el
doble arco adrtico y es ventral al diverticulo y en el lado izquierdo del arco adrtico. Es imposible
predecir el curso posnatal de los pacientes con anillos vasculares, debido a que la gravedad de
la compresion del anillo se desconoce en el momento del diagndstico fetal.

Los planos de tres vasos y de tres vasos - traguea como parte del ultrasonido de rutina mejoran
la tasa de deteccidn de cardiopatia congénita. Este plano se obtiene deslizando el transductor
cranealmente desde el plano tetracameral hacia el mediastino superior fetal y es posible ver la
vena cava superior, tronco pulmonar y aorta ascendente. Estos tres vasos estan en linea recta
desde la parte posterior derecha hasta la anterior izquierda del térax. Ademas, la traquea esta
llena de liquido vy, por lo tanto, es visible y dorsal a la aorta. Cerca del 90 % de los defectos
cardiacos congénitos, excepto los defectos de la pared septal, se pueden detectar si se
encuentra al menos una anomalia en este plano®*V).

El arco adrtico derecho esta asociado con anomalias cromosémicas, especialmente la
microdeleccidn 22ql1l. La posibilidad de la presencia de esta anomalia es mayor si existen
defectos cardiacos o extra-cardiacos concomitantes. No obstante, se ha informado que esta
alteracion se observa en 24 % de los casos con anomalias aisladas de lateralidad o ramificacion
del arco aértico’®. Se recomienda el examen cromosémico en pacientes con arco adrtico
derecho aislado.

Se ha informado que 70 - 97 % de los pacientes con anillos vasculares presentan sintomas
respiratorios, dos tercios de los casos desde el primer dia de vida™*®. Sin embargo, estas cifras
pueden estar sesgadas porqgue solo los recién nacidos sintomaticos se someten a evaluacion
diagnodstica; mientras que los casos clinicamente silentes pueden permanecer sin detectar vy,
por lo tanto, su verdadera prevalencia puede subestimarse®®.

El prondstico del arco adrtico derecho aislado depende de la compresidn de traquea y eséfago,
que estan completamente rodeados por un asa vascular en forma de "0"19. Para los pacientes
sintomaticos, especialmente cuando existe dificultad respiratoria grave con estridor,
infecciones recurrentes del tracto respiratorio o disfagia grave con retraso del crecimiento, estd
indicada la intervencién quirurgica. Esta implica divisiéon del ductus arterioso izquierdo o
division del origen de la arteria subclavia izquierda aberrante seguido de anastomosis a la aorta
o la carétida comun izquierda, cuando existe un riesgo potencial de ruptura del diverticulo de
Kommerell!*%), Para pacientes menos sintomaticos se sugiere tratamiento conservador, como
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drenaje de secreciones bronquiales, suministro de aire humidificado, antibiéticos para las
infecciones del tracto respiratorio superior y dieta blanda, acompafiado de seguimiento a largo
plazo.

Conclusion

El diagndstico prenatal y la diferenciacion de arco adrtico derecho entre las variantes son
importantes. La deteccion prenatal de esta anomalia congénita vascular, ya sea de forma
aislada o en asociacidn con otras malformaciones cardiacas o no cardiacas, podria conducir a
un asesoramiento mas adecuado. Es importante el uso del plano de tres vasos — traquea en los
examenes de ultrasonido prenatal de rutina. Ademas, el uso de ecografia tridimensional ayuda
en el diagndstico de malformaciones del sistema vascular fetal. Los pacientes deben ser
monitoreados continuamente para mejorar su prondstico.
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